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Resumen

Resumen

La hemofilia es una enfermedad hereditaria ligada al cromosoma
X que produce como resultado la ausencia o disminucién del
factor de coagulacion VIII en la hemofilia A (80-85% de los casos)
y del factor IX en la hemofilia B (15-20%). Mas de la mitad de las
personas con hemofilia (PCH) grave y artropatia severa sufren
dolor crénico y este repercute sobre su funcionalidad, calidad de
vida y kinesiofobia. El dolor crénico también influye negativamente
en el bienestar psicol6gico y emocional del paciente, lo que puede
empeorar a su vez la condicion fisica en mayor medida. Sin
embargo, no existen tratamientos especificos para el manejo de
este problema. Asi pues, el paciente hemofilico es un paciente
complejo que requiere de tratamientos individualizados, por
personal especializado desde un abordaje multidisciplinar para
reducir su morbimortalidad, y el impacto de la enfermedad en la

vida diaria.

Por ello, el objetivo principal de esta tesis doctoral es evaluar la
efectividad de un protocolo combinado de fisioterapia y terapia
cognitivo-conductual (TCC) en la autoeficacia en el dolor crénico
en pacientes con hemofilia severa y artropatia. Como objetivos
secundarios se pretende evaluar la efectividad de dicho protocolo
sobre el estado emocional, la autoestima, el dolor, la kinesiofobia,
la funcionalidad, la calidad de vida y la salud articular de los
participantes, asi como evaluar si las mejoras obtenidas se

mantienen tres meses tras la intervencion.
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Resumen

Para ello, se llevo a cabo este ensayo clinico, donde 20 sujetos
con hemofilia se distribuyeron en un grupo experimental (GE,
n=10) y un grupo control (GC, n=9). Los pacientes del GE
realizaron una intervencion de 4 meses de ejercicio terapéutico
domiciliario basado en caminatas, fortalecimiento con bandas de
resistencia elastica y estiramientos (3 veces/semana) y TCC (1
vez/mes). Por su parte, el GC llevo a cabo su rutina habitual. La
autoeficacia (Escala de Autoeficacia del Dolor Croénico), el estado
emocional (Escala Hospitalaria de Ansiedad y Depresion), la
autoestima (Escala de Autoestima de Rosemberg), el dolor
(Numerical Rating Score), la kinesiofobia (Kinesiophobia Tampa
Scale), la funcionalidad autopercibida (Lista de Actividades para
personas con Hemofilia), la funcionalidad objetiva (Test Timed Up
and Go, Sit to Stand Test y Test de 2-minutos marcha), la calidad
de vida (A36 Hemofilia-QoL) y el estado articular (Haemophilia
Joint Health Score 2.1, rango de movilidad), fueron medidos en 3
tiempos: a nivel basal, al finalizar el programa y 3 meses tras la
finalizacion. Los efectos de la intervencién se determinaron con
un analisis de varianza (ANOVA) de medidas repetidas de dos

factores.

Tras la recogida de datos y el posterior andlisis estadistico los
hallazgos mostraron que el GE presenté mejoras significativas
(p<0,05) en la puntuacioén de las siguientes variables: autoeficacia
total, autoeficacia en el manejo del dolor crénico, autoeficacia en
el control de los sintomas, autoestima, dolor actual, kinesiofobia y
calidad de vida (puntuacién total y de cada una de sus
dimensiones). Los efectos de la intervencién se mantuvieron

significativos tras 3 meses para las variables de autoeficacia total,
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Resumen

autoeficacia en el manejo del dolor crénico, kinesiofobia y calidad

de vida.

En conclusién, el protocolo combinado de ejercicio terapéutico y
TCC, aplicado sobre PCH severa, artropatia y dolor crénico, es
eficaz en la mejora de la autoeficacia en el dolor croénico, la
autoestima, el dolor actual, la kinesiofobia y la calidad de vida. En
cambio, este programa, no ha sido efectivo en la mejora del
estado emocional, la funcionalidad y la salud articular de los
participantes. Ademas, los beneficios del protocolo combinado de
fisioterapia y TCC sobre la autoeficacia en el manejo del dolor
cronico, la kinesiofobia y la calidad de vida se mantuvieron tres

meses tras la intervencion.
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Introduccion

1. Introduccidén

1.1. Generalidades sobre la hemofilia

La hemofilia es una enfermedad hereditaria, ligada al cromosoma
X, que produce como resultado la ausencia o disminucién del
factor de coagulacion VIl (FVIII), en el caso de la hemofilia A (HA),
y del factor IX (FIX) en la hemofilia B (HB).! La HA representa el
80-85% y la HB, el 15-20% de los casos. Tiene una incidencia de
1 de cada 10.000 nacimientos vivos, llegando a afectar en el
mundo a aproximadamente 1.125.000 personas, siendo 418.000
hombres con hemofilia grave por su caracter recesivo.! En Espaia
alrededor de 2.993 hombres estan afectados segun cifras del
registro del 2018.22 Generalmente, la hemofilia se hereda a través
del cromosoma X, el cual presenta una mutacién del gen F8 o F9.
Sin embargo, alrededor de un 30% de los casos son el resultado

de variantes genéticas espontaneas.!

Clinicamente se manifiesta por la presencia de sangrados
espontaneos o provocados, en distintas partes del cuerpo, siendo
las localizaciones mas frecuentes los mdasculos y las

articulaciones.*

Sera fundamental, por tanto, llevar a cabo un diagnéstico preciso
para ofrecer un manejo lo mas apropiado posible de la
enfermedad. Para ello, aunque existen determinados indicadores
gue hacen sospechar de la presencia de hemofilia, como son la
aparicion de hematomas en la primera infancia, sangrados

musculoesqueléticos o excesivo sangrado ante un traumatismo o
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Introduccion

cirugia, la Unica forma de confirmarlo es mediante analitica
sanguinea en la que se demuestre la deficiencia de los citados

factores de coagulacion.#

Ademas del tipo de hemofilia que tiene el paciente (HA o HB), es
importante determinar la gravedad de la enfermedad, ya que esta,
en general, se correlaciona con la frecuencia de los sangrados.
Se establecen, asi pues, 3 niveles de gravedad en funcién a la
cantidad de factor de coagulacion circulante en plasma (tabla
1.1).

Tabla 1.1. Clasificacién de la hemofilia en funcion del nivel de factor de
coagulacion y su relacion con los episodios de sangrado.!

Severidad Nivel de factor de Episodios de sangrado
coagulaciéon
Grave <1 Ul/dL o0 <1% de | Hemorragias musculoesqueléticas
lo normal espontaneas, generalmente en
ausencia de causa identificable.
Moderada 1-5 Ul/dL o 1-5% | Hemorragia espontdnea ocasional.
de lo normal Sangrado prolongado con traumatismo
menor o cirugia.
Leve 5-40 Ul/dL o 5 a | Hemorragia severa con trauma mayor
<40% de lo normal | o cirugia. El sangrado espontaneo es
raro.

Ul/dL: Unidades internacionales por decilitro.

Los pacientes moderada y gravemente afectados son los que mas
problemas presentan.?® Aunque, debido a la heterogeneidad en
la presentacion clinica de estos pacientes, actualmente se
reconoce que la severidad de la enfermedad ya no puede ser la
Unica guia en el tratamiento. Se debera tener en cuenta también
el fenotipo hemorragico, la salud articular, la susceptibilidad
genética, los parametros de laboratorio, la calidad de vida y el

manejo del dolor, asi como otros factores de riesgo de indole
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Introduccion

psicosocial, los relacionados con la condicion fisica y con el

tratamiento.>®

El problema actual de esta patologia radica en la morbilidad de los
pacientes, asi como en el impacto social y econdmico que
acarrea.? Esto se acentlla mas en aquellos pacientes en los que
aparecen complicaciones, como por ejemplo el desarrollo de
inhibidores, secuelas derivadas de infecciones adquiridas, como
son el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) y el virus de la
hepatitis C (VHC), o los problemas derivados del desarrollo de la
artropatia hemofilica, los cuales se abordaran detenidamente en

los siguientes apartados.®*’

Los inhibidores son anticuerpos que luchan en contra del FVIII y
FIX e impiden que se puedan desarrollar coagulos sanguineos
para detener el sangrado. Este fendbmeno se produce en un 25-
30% de los pacientes con HA y en un 3-5% de los pacientes con

HB en tratamiento profilactico.*’

En cuanto a las infecciones transmitidas por los hemoderivados,
hasta la introducciéon del FVIII recombinante en 1992, solo
estaban disponibles los productos de factor derivados del plasma,
lo que produjo durante un tiempo una elevada incidencia de
reacciones alérgicas e infecciones virales como el VIH o el VHC
transmitidas a partir de éstos. Pero, desde la introduccion de los
concentrados de factor ultrapuros y el adecuado proceso de
inactivacion viral, estas complicaciones se han vuelto poco
frecuentes y en la actualidad ya se tratan Unicamente las secuelas

en aquellos que fueron infectados afios atras.*
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El paciente hemofilico, por tanto, es un paciente complejo, con
unas caracteristicas muy particulares, que requiere tratamientos
individualizados, en centros especializados y preferiblemente por
parte de equipos multidisciplinares. El adecuado trabajo en equipo
disminuira la morbimortalidad, el nimero y duracion de las
hospitalizaciones, asi como los dias de absentismo escolar o
laboral, incrementando, de esta manera, la participacion social y
la calidad de vida de estos pacientes. El equipo multidisciplinar
debe de componerse por, al menos, un director médico,
preferiblemente el hemat6logo; una enfermera encargada de
coordinar la prestacion de cuidados, atender el problema agudo y
evaluar la situacion inicial; un fisioterapeuta, terapeuta
ocupacional, ortopeda y reumatdlogo que puedan abordar la
prevencion 'y el tratamiento de los problemas
musculoesqueléticos; un especialista de laboratorio; y un
trabajador social y/o un psicélogo para atender las necesidades
psicosociales del paciente. Este equipo se vera complementado
por otros profesionales cuando sea necesario, como son el
especialista en dolor crénico, dentista, genetista, hepatélogo,
especialista en enfermedades infecciosas, cirujano ortopédico,
inmundlogo o ginecdlogo. Todos los miembros del equipo central
deberan visitar a los pacientes periddicamente, al menos una vez
al afo, para realizar una evaluacion hematoldgica,
musculoesquelética y psicosocial completa para, de esa manera,
desarrollar y perfeccionar el plan de manejo integral del

individuo.8
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1.2. Desarrollo de la artropatia hemofilica

Las hemorragias son los principales sintomas de la hemofilia,
siendo las del aparato locomotor las mas frecuentes y las
principales causas de morbilidad en estos pacientes. A
continuacién, se describen los procesos mediante los cuales estas
hemorragias derivan en complicaciones como la sinovitis o la

artropatia hemofilica (AH).

El sangrado intraarticular o hemartros es la secuela mas
importante de la hemdfilia, representando el 75-85% de todas las
hemorragias.! En este fendmeno, la sangre fluye desde el plexo
subsinovial, rellenando poco a poco la cavidad articular. A nivel
clinico se presenta como un proceso agudo con dolor o sensacion
inusual en la articulacion, hinchazén palpable, aumento de
temperatura, de la sensibilidad, limitacion en la movilidad
presentada como una contractura en flexion y un balance
muscular menor a tres. A toda esta sintomatologia puede
precederle una sensacion de hormigueo o “aura” en la que los
pacientes reconocen los sintomas incluso antes de que
aparezcan. Este momento seria el adecuado para administrar la
terapia de reemplazo de factor de coagulacién, y si no fuese
posible, deberia administrarselo durante las dos primeras horas
tras su aparicion. De esta forma se podrian mejorar, aunque no

eliminar, los signos y sintomas citados anteriormente. 910

Pocas horas después de producirse la hemartrosis, la capsula
articular, en concreto la membrana sinovial, se distiende y se
produce una reaccion inflamatoria aguda conocida con el nombre

de sinovitis. Esta, por lo general, se resuelve en aproximadamente
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una semana como resultado de la accion de los sinoviocitos de la
membrana y los macrofagos presentes en el plasma, que eliminan
los eritrocitos de la sangre a través de su absorcion y devuelven

la articulacién a su estado inicial (figura 1.1).%!

IL-6 ARTICULACION
RANK-L SANA

HEMARTROS SINOVITIS

S . Sinoviocitos

E Eritrocitos

Figura 1.1. Esquema del proceso normal de hemartrosis - sinovitis aguda
- recuperacion articular. E: Eritrocitos; S: Sinoviocitos (Elaboracion

propia).

No obstante, cuando se producen hemartrosis repetidas, la
situacién no suele tener una sencilla resolucién. Los derrames
articulares llevan a la creacion de depositos de hemosiderina y la
generacion del hierro puede superar la capacidad de absorcion de
la membrana sinovial. En un intento de eliminar todos los residuos,
la membrana sinovial se hipertrofia.''? Asi pues, la sinovitis
cronica no es mas que un trastorno proliferativo del tejido sinovial
de la articulacién que a nivel clinico se presenta como un proceso
crénico, con un dolor medio, edema consistente, articulacion

caliente e inestable, rango articular de movimiento (ROM, del
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inglés Range of Motion) completo o limitado solo en los udltimos

grados y balance muscular practicamente normal.**2

Esto genera un entorno hipdxico que, junto con los acimulos de
hierro, da como resultado la expresién del factor inducible por
hipoxia y la posterior regulacion positiva del factor de crecimiento
endotelial vascular, es decir mediadores proinflamatorios. Esta
situacion da lugar a la neoangiogénesis subintimal que, si se suma
a la hipertrofia sinovial, resultard en un tejido sinovial inflamado,
velloso, friable y muy vascularizado que favorece la incidencia de
nuevas hemartrosis cerrando el circulo vicioso de: hemartrosis —

sinovitis — hemartrosis. %112

Ademas, los depdsitos de hierro llevan a la regulacion local de la
sinovial por parte de las interleucinas (i.e. quimiocinas y citoquinas
proinflamatorias), las cuales activan los macrofagos, en especial
los monocitos. Los estudios recientes remarcan la existencia de
un complejo de alto peso molecular o inflasoma, que en este
proceso inflamatorio ser4 crucial en la regulacion de la
maduracioén y secrecion de las interleucinas proinflamatorias. Esto
desencadena un aumento de la actividad catabdlica de
condrocitos mediante la producciéon de 6xido nitrico, proteasas,
activador del plasmindgeno tisular y otros componentes de la
matriz. Con ello se actia sobre las células T, fibroblastos y
osteoclastos mediante los mediadores inflamatorios, llevando a la
apoptosis de los condrocitos, destruccion del cartilago y
degeneracion articular.®* Todo este proceso se resume en la

figura 1.2.
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LiQUIDO SINOVIAL CARTILAGO |

H 7 Proteinas
Hipertrofia Plasmina N V0 mmm Activa
sinovial

Destruccion del
cartilago

r Fez“inoz

OH+

Condrocitos

Apoptosis

RANK-L Resorcién

Osea

Depésitos de hemosiderina

Figura 1.2. Esquema de las cascadas de la fisiopatologia que tiene lugar
en el proceso de sinovitis y artropatia hemofilica (Elaboracion propia).

Pero, ademés, se ha demostrado que incluso la exposicion a
cantidades minimas de sangre puede ser suficiente para causar
dafio articular.® En estudios recientes se observa que la sangre
puede tener también efectos nocivos directos sobre el cartilago,
de forma que una exposicidn corta del cartilago a la sangre en
concentraciones de hasta un 50% podria inducir una inhibicién
duradera de la sintesis de proteoglicanos de la matriz del cartilago
y una disminuciéon progresiva en el contenido de estas

moléculas.?

Cuando la artropatia avanza pueden aparecer quistes que tienden
a expandirse hacia las articulaciones (i.e. quiste subcondral) o
hacia la metafisis (i.e. quiste intradéseo). Generalmente se
acompafia ademas de atrofia muscular, limitacion del ROM y
deformidades articulares, lo que podria producir cambios en los

ejes mecanicos de las extremidades.®'® Todo esto lleva a la
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destruccién permanente y progresiva de manera que se estrecha
el espacio articular, aparecen osteofitos, esclerosis subcondral y
osteopenia. El resultado final es una articulacion fibrética,

destruida y anquilosada.”®1?

Fernandez-Palazzi et al.'* clasificaron la presentacion clinica de
las articulaciones afectadas en cuatro etapas, como se muestra

en la tabla 1.2.

Tabla 1.2. Clasificacion de Fernandez-Palazzi.14

Etapa Presentacidn clinica
I. Sinovitis transitoria La profilaxis secundaria esta indicada durante
6 meses. Después de la terapia, la sinovitis
debe resolverse.
Il. Sinovitis persistente Aumento del grosor de la membrana sinovial,
derrame articular y disminucion del rango
articular y atrofia muscular periarticular.

Il Artropatia hemofilica Atrofia muscular y contracturas.
crénica
IV. Anquilosis Anquilosis fibrosa u 6sea.

El problema radica en que los pacientes que padecen hemofilia
grave sin tratamiento empiezan a padecer hemartrosis a partir de
los 2-5 afios de edad, pudiendo llegar a experimentar entre 30 y
35 episodios al afio, lo que llevaria a padecer AH radiol6gicamente
visible a sus 20-30 afios.! Esta AH se ha visto que se presenta
con dolor y reduccion de la calidad de vida y afecta al 5,1% de los
pacientes sometidos a un régimen de profilaxis primariay al 31,1%
de los pacientes en régimen de profilaxis secundaria o
episédica.>’?> Otras caracteristicas que incrementan la
probabilidad de desarrollar problemas articulares y reduccion del

ROM son: la edad avanzada, el indice de masa corporal elevado,
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la frecuencia de hemorragias, la presencia de inhibidores o

procedimientos ortopédicos recientes.*

Las articulaciones més afectadas son, por orden de frecuencia:
rodillas, codos y tobillos.! Esto es asi debido al tamafio de sus
membranas sinoviales y las fuerzas de rotacién a las que son
sometidas.!” Se denomina articulacion diana a aquella en la cual
se han producido tres o0 mas hemorragias espontdneas en un

periodo consecutivo de 6 meses.!

Las herramientas para determinar el dafio articular son multiples.
Entre las técnicas de imagen se encuentra la radiografia simple,
muy (til para detectar los cambios Gseos, pero con poca
sensibilidad para evidenciar los primeros cambios en los tejidos
blandos que ocurren antes del irreversible dafio del cartilago. La
resonancia magnética, considerada el gold standard y adecuada
para detectar hipertrofia sinovial y derrames articulares. Y,
finalmente, la ecografia, especialmente Util si se quieren visualizar
cambios sinoviales.*° Se han desarrollado ademas varias escalas
de valoracion clinica siendo las mas empleadas la escala de
Gilbert®®y la Haemophilia Joint Health Score (HJHS).*® Y también
escalas de evaluacion radiolégica como es el Score de
Pettersson'®!®, que valora la AH en codos, rodillas y tobillos a
partir de 8 items: osteoporosis, ensanchamiento de la epifisis,
irregularidad de la superficie subcondral, estrechamiento del
espacio articular, formacion de quistes subcondrales, erosion de
los margenes articulares, incongruencia de la articulacion y
deformidades articulares. La escala de valoracion del dafio

articular mediante ecografia, Haemophilia Early Arthropathy
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Detection with Ultrasound (HEAD-US)* y la escala de Denver, de

resonancia magnética.®

1.3. Tratamiento farmacolégico para el control

hematoldgico

El principal tratamiento farmacolégico de las personas con
hemofilia (PCH) es el factor sustitutivo. Este se administra por via
intravenosa y existen distintas formas de administracién como se

muestra en la tabla 1.3.21220

De estas formas de administracion, la Organizacion Mundial de la
Salud (OMS), la Federacion Mundial de la Hemofilia (FMH) y
demas sociedades cientificas nacionales, recomiendan el régimen
de profilaxis para prevenir el sangrado.??? Pero cabe destacar
que, debido al costo y la falta de atencion especializada, el acceso
a la terapia de reemplazo esta, en gran medida, limitado solo a los
paises desarrollados, donde los nifios crecen con un estado

musculoesquelético relativamente bueno.*2%22

La profilaxis no revierte el dafio articular establecido, sin embargo,
disminuye la frecuencia de sangrado y puede retardar la
progresion de la enfermedad articular y mejorar la calidad de
vida.! Cabe destacar que, aunque la mayoria de estudios
respaldan los beneficios de la profilaxis, otros apuntan a que hay
una falta de evidencia para cambiar el régimen de tratamiento en
pacientes adultos con AH que siempre recibieron tratamiento a

demanda.?
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La dosis 6ptima, el horario y el momento de la profilaxis siguen

siendo cuestiones poco claras, aunque si bien es cierto que las

recomendaciones generales apuntan a que la aplicacién por la

mafana es mas beneficiosa para cubrir los periodos de mayor

actividad, asi como también lo es la aplicacién previa a actividades

con mas riesgo de sangrado.'*

Tabla 1.3. Modalidades de régimen de administracién del tratamiento

sustitutivo.112.20

intermitente

de coagulacion pero que no
excede mas de 45 semanas al
afio.

Tratamiento Administracion Objetivo
Episddico o a | Ante hemorragias clinicamente | Prevenir secuelas
demanda evidentes en las primeras 2 mayores.

horas.

Profilaxis Infusiones regulares de factor Mantener los niveles de
de coagulacion (2-3 factor elevados
veces/semana). El momento previniendo los sangrados
de inicio de la profilaxis espontaneos y el
dependeré del tipo de esta. desarrollo y avance de la

artropatia.
Primaria: Se inicia en ausencia | Mantener el nivel de factor
de la artropatia, antes de la en un rango “moderado”,
segunda gran hemorragia evitando el sangrado
articular y antes de los dos articular espontaneo y
afios. previniendo la artropatia.
Secundaria: Se inicia tras dos Prevenir el avance de la
0 mas grandes hemorragias o | artropatia hemofilica.
tras los primeros signos de Objetivos mas limitados ya
artropatia. gue una vez establecida se
podré continuar el
deterioro incluso en
ausencia de sangrados.
Terciaria: Se inicia tras la Igual que en la profilaxis
enfermedad articular secundaria.
documentada por examen
fisico y radiolégico.
Profilaxis Infusiones regulares de factor Prevencioén del sangrado

en un periodo
determinado.
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Existen varios protocolos diferentes. Los dos mas empleados son
los que figuran en la tabla 1.4, pero la individualizacién en funcién
a la edad, acceso venoso, fenotipo de sangrado, actividad y
disponibilidad del factor, sera siempre la mejor opcion. Para
obtener el maximo beneficio, los niveles de factor deberian ser
mayores al 3-5% entre las dosis. La dosificacion se basa en la vida
media de los concentrados de factor, pero debe individualizarse y
aumentarse en caso de hemorragia o previo a cualquier
procedimiento invasivo.l#

Tabla 1.4. Protocolos de tratamiento farmacolégico mas comunes de
profilaxis definidos segln su intensidad. !

Protocolo Ul kg™ por dosis Frecuencia
administrada
Profilaxis de dosis | 25-40 en HA 'y 40- Cada 2 dias en HA y dos
alta 60 en HB veces por semana en HB
Profilaxis de dosis | 15-25en HAy 20- | 3 veces ensemanaen HAy 2
intermedia 40 en HB veces en semana en HB
Profilaxis con 10-15en HAy HB 2-3 veces en semana en HA 'y
dosis bajas 2 veces en semana en HB

HA: Hemodfilia tipo A; HB: Hemofilia tipo B

Cuando sea apropiado y viable, en hemorragias leves y
moderadas, el paciente debe ser tratado en el entorno domiciliario
ya que ello permite el acceso inmediato al factor de coagulacion,
asegura el tratamiento temprano 6ptimo y con ello la consiguiente
disminucion del dolor, disfuncién, discapacidad y costes
sanitarios.?* Este tratamiento siempre serd supervisado por el
equipo de atencion integral y previamente se debera hacer una

educacion y capacitacion adecuadas.'?*

Las nuevas lineas de investigacion pretenden ir mas alla,

intentando solventar los problemas de la terapia sustitutiva como
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son el alto costo, la falta de adherencia al tratamiento vy la falta de
acceso globalizado del factor. Ademas, aseguran una curacién
duradera mediante la administracion de un solo medicamento y la
correccion casi completa de la hemdfilia con la transferencia
hepética de genes en vivo. Esta técnica pretende reemplazar el
gen defectuoso a través de un vector dirigido a un sitio objetivo
para la produccion de la proteina enddgena deficiente y es lo que
se conoce con el nombre de terapia génica. Esta opcién
emergente podria suponer un cambio en el paradigma del
tratamiento de las PCH, sin embargo, todavia existen muchas
cuestiones cientificas, éticas y logisticas que deben abordarse en

futuros estudios antes de generalizarse a todos los pacientes.?>?’

1.4. Hemofiliay dolor cronico

El dolor, tanto agudo como crénico, es una de las principales
preocupaciones de las PCH a largo plazo junto con la
discapacidad y la calidad de vida.'® Entre las multiples causas del
dolor destaca: el provocado por el acceso venoso, dolor
ocasionado por wuna hemartrosis o0 hematoma, dolor

postoperatorio y dolor crénico asociado a sinovitis crénica o AH.!

En un estudio observacional realizado por Witkop et al.,?8 en 2011,
se observd que, en una escala numérica del 0 al 10, donde 0
significaba la ausencia de dolor y 10 el peor dolor imaginable, el
nivel de dolor diario promedio fue de 5/10. En 2017 el mismo autor
publicé un articulo 2 donde se muestra que el dolor articular es el
mas comun en PCH, sobre todo en aquellas que padecen

hemofilia severa, siendo los tobillos las articulaciones que mas
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dolor producen, seguido de rodillas, columna vertebral y codos. El
85% de las PCH severa y el 79% de las PCH leve o moderada
habian experimentado un dolor que habia interferido en sus
actividades de la vida diaria durante los Ultimos 6 meses. Los
términos que mas emplearon los participantes para describir el

dolor agudo fueron: “agudo”, “apufialamiento” y “ardor”; y para el
dolor crénico: “dolor”, “molestia” y “cansancio”. Los més jévenes y
trabajadores manifestaban menos dolor que los mas mayores y
desocupados. De todos estos pacientes, pocos habian recibido
profilaxis durante la infancia y adolescencia, lo que pudo haber
colaborado al desarrollo del dafio articular y dolor cronico. Riley et
al.,® en su trabajo de revision, advirtieron que los pacientes con
hemofilia severa presentaban una media de 4 articulaciones
dolorosas, limitando sus actividades en un 89% y su estado de
animo en un 85%.8 Por su parte, Humphhries y Kessler,*° vieron
que la prevalencia del dolor parece ser mayor en los pacientes
que se encuentran en régimen a demanda que en aquellos
pacientes sujetos al régimen de profilaxis.*® Del trabajo de
Teyssler et al.,’! cabe destacar que el umbral del dolor se
encontraba alterado, y aunque inicialmente se atribuyé a un
incremento de la presion intraarticular secundaria a los sangrados
y/o a cambios inflamatorios de la sinovial, finalmente determinaron
una falta de correlacion entre el grado de AH y el cambio en el
umbral del dolor.3! Es por ello, y a la vista de las repercusiones
que tiene el dolor sobre los pacientes, que se requiere de una

intervencion eficaz para el abordaje del mismo.

Para entender mejor este apartado se realiza, a continuacion, un

repaso de la neurofisiologia del dolor. Cuando el cuerpo se
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enfrenta a un estimulo nocivo, las vias ascendentes transmiten
esa informacion desde el area periférica al cerebro. Los estimulos
mecanicos, quimicos o térmicos activan los nociceptores
periféricos. Las fibras nociceptivas, A-delta y C, llevan esta
informacién hasta el asta dorsal de la médula espinal, la cual es
la primera estacion central de retransmision para el
procesamiento de estimulos nociceptivos. Alli, se establecera un
contacto sinaptico con las neuronas secundarias que transmitiran
la informacion al tdlamo a través del tracto espinotalamico
contralateral y la corteza somatosensorial primaria. El tadlamo
actla de segundo relé sinaptico donde las neuronas secundarias
contactan con las terciarias. Ademas, existen conexiones directas
entre el asta dorsal medular, el tronco encefalico y el hipotalamo
a través del tracto espinorreticular, espinomesencefélico y el

espinohipotalamico (figura 1.3).%2

Tracto ETCL
Corteza SSP

Fibras A-delta | Asta dorsal | Neuronas Neuronas
. Fibras C = secundarias terciarias
nocivo A—— »
Vias espinal Vias Vias

descendentes descendentes descendentes

ler modulador 22 modulador 3er modulador

Figura 1.3. Neurofisiologia del dolor: principales regiones de modulacion
del dolor. ETCL: espinotalamico contralateral; SSP: somatosensorial
primaria (Elaboracion propia).

Las regiones cerebrales corticales y subcorticales, por ejemplo, la
corteza cingulada anterior, la insula, las cortezas prefrontales,
somatosensoriales y la amigdala, se activan durante procesos

nociceptivos y contribuyen a diferentes aspectos de la percepcion
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del dolor como son: lo desagradable del dolor, el miedo asociado,
la memoria de dolor, la modulacion de este y la calidad sensorial,
es decir, la ubicacion, duracion e intensidad. Por tanto, el término
nocicepciéon se emplea para referirse a los impulsos nerviosos
generados a partir de una estimulacién nociva, mientras que el
dolor sera mas bien un fendmeno sensorial, afectivo y
sociocultural complejo que requiere la actividad del sistema
nervioso central y el cerebro. El dolor es un fendmeno dindmico,
y las sefales nociceptivas son moduladas por diferentes niveles
del sistema nervioso central de forma que esta sefal puede verse
aumentada o disminuida. Especialmente las vias descendentes,
gue llevan sefales desde el cerebro hacia el asta dorsal, son de
gran importancia en la modulacién del dolor. Las estructuras
supraespinales como la médula ventrolateral, el gris
periacueductal y el tronco encefalico, tienen un papel fundamental
en la inhibicion y facilitacibn de la transmision nociceptiva y
percepcién del dolor. El cuerpo tiene, ademas, un poderoso
sistema enddgeno de control del dolor. Estas vias inhibidoras
enddgenas se activan, por ejemplo, durante el ejercicio. Esto se
explica por la liberacibn de opioides enddgenos, factores de
crecimiento y otros mecanismos inhibidores orquestados por el
sistema nervioso central y el cerebro. Ademas, la actividad de
estas vias descendentes no es constante, estando influenciada
por varios factores como son el nivel de vigilancia, atencion,
expectativas, o estrés, que pueden tener un efecto facilitador
sobre la transmisién nociceptiva.®? Numerosos estudios ponen en
evidencia que la modulacion enddgena del dolor se encuentra

alterada en pacientes que cursan con dolor cronico y que, por
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tanto, debe considerarse en el manejo analgésico de los
mismos.3*3° Este hecho también se ha objetivado en personas

con hemofilia.3®

Se define el dolor crénico como un dolor continuo y/o intermitente,
cuya causa no se puede eliminar facilmente, ocurre mas de una
vez a la semana y tiene una duracion de al menos 3 meses. El
desarrollo del dolor cronico a partir del dolor agudo implica una
interaccion compleja de factores biolégicos y psicosociales que
pueden contribuir a la perpetuacion del mismo.® Las encuestas
sobre dolor crénico en relacién con la hemofilia, muestran que
entre el 32% y el 50% de las PCH padecen dolor relacionado con
la artropatia, lo que conduce a la inactividad fisica y lleva a un
mayor riesgo de desarrollar eventos cardiovasculares y problemas
psicolégicos como son el aislamiento social, la limitacion en la
capacidad laboral y, a menudo, el uso de sustancias

potencialmente adictivas.®’

El dolor en las PCH parece tener un origen nociceptivo, y, aunque
en algunos pacientes se ha encontrado algin componente
neuropatico, es decir, ocasionado por la lesion o disfuncién del

sistema nervioso central o periférico, no es lo mas comun.3238

Aunque la patofisiologia del dolor en la AH no ha sido muy
estudiada, se han establecido similitudes con la de la artrosis. El
cartilago es aneural, por lo cual no podria ser el tejido que
ocasiona el dolor de forma directa. Por el contrario, el hueso
subcondral, el periostio, la membrana sinovial, los ligamentos y la
capsula articular si que estan ricamente inervados conteniendo

terminaciones nerviosas amielinicas que podrian ser la fuente de
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estimulos nociceptivos. Sin embargo, se debe considerar también
la contribucion de la sensibilizacién periférica y central en este
dolor. Entendemos por sensibilizacién la existencia de una mayor
respuesta a la estimulacién que puede aparecer tanto en tejidos
periféricos como en el sistema nervioso central.?%*? La
sensibilizacién periférica es una caracteristica de la articulacion
osteoartritica mediada por factores de crecimiento nervioso o
citoquinas. La sensibilizacion central, por su parte, es un proceso
neuroadaptativo caracterizado por un incremento de la respuesta
de las neuronas de segundo orden a un input. Clinicamente se
relaciona con hipersensibilidad y dolor crénico y esto se ha
demostrado en pacientes con latigazo cervical y dolor miofascial,
los cuales cursan con un dolor crénico.®® Por tanto, y
estableciendo cierta similitud con la hemofilia que, como ya se ha
mencionado, también cursa con dolor cronico, la sensibilizacion

podria estar presente también en estos pacientes.

Por todo lo anteriormente descrito, la experiencia del dolor podra
ser modulada por factores psicolégicos, sociales y contextuales.
Los datos recientes sobre el dolor sefialan que podria tener lugar
la causalidad inversa, ya que los datos experimentales sugieren
que la inflamacién neurogénica puede contribuir al dafio articular.
En resumen, cualquier concepto unitario simple sobre la relacién
entre el dafio articular y los sintomas en la artropatia es
insostenible, ya que existe una compleja interaccion entre los
eventos locales de la articulacion, la sensibilizacion al dolor, la
experiencia cortical y lo que las personas llevan a cabo en su vida
diaria.82%3238 por tanto, se debe abordar como un fenémeno

complejo donde otros procesos, mas alla del sangrado o dafio
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tisular, juegan un papel importante, sin poder atribuir el origen del
dolor a un solo mecanismo. Por ello, el manejo del dolor debe ser
multidisciplinar, temprano e integrar la educacion del paciente con
el tratamiento de la clinica para prevenir el sobretratamiento y los
efectos adversos asociados.®** Ademas del tratamiento
adecuado del dolor, factores como la depresion, la angustia, la
catastrofizacion, los sentimientos de impotencia, somatizacion o
sentimientos de depresibn que acompafian a la experiencia
dolorosa deben ser abordados si se pretende evitar la
cronificacion del dolor.’” Por su parte, la capacitacion y unas
directrices especificas sobre el uso de analgésicos son
indispensables para un buen abordaje de los pacientes con dolor

crénico y la reduccion de sus limitaciones funcionales.®4°

Los especialistas en dolor rara vez son consultados, y los
especialistas en hemofilia son generalmente los responsables de
gestionar las terapias analgésicas. Se deben utilizar herramientas
de evaluacién consistentes y validadas para realizar un buen
abordaje. A pesar de los intentos por encontrar una herramienta
lo méas objetiva posible, de momento los instrumentos disponibles
siguen siendo muy subjetivos.®! Por otra parte, sera fundamental
también conocer las caracteristicas del dolor como son: el tipo,
ubicacién, intensidad, frecuencia y duracion, asi como los factores

que lo agravan o lo alivian a fin de orientar la terapia.®

Por todo ello, en cuanto al tratamiento del dolor crénico, se deben
elegir estrategias multimodales que incluyan los siguientes
pilares: la sustitucion del factor deficiente para lograr el

mantenimiento de una coagulacion adecuada, la terapia
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farmacologica contra el dolor, ejercicio terapéutico vy

rehabilitacion, ergoterapia y atencion psicoldgica.®’

A pesar del hecho de que la terapia de dolor adecuada y continua
a menudo puede retrasar los procedimientos mas invasivos o
quirurgicos, con frecuencia, estas técnicas son indispensables en
las PCH. Se emplean cirugias para preservar las articulaciones,
como radiosinoviortesis, sinovectomia artroscopica o cuidados
endoprotésicos, asi como métodos que no preservan las

articulaciones como son las cirugias de fijacion.®’

En cuanto a la farmacologia empleada, se podria pensar que
muchos de los métodos y directrices desarrollados en otras
afecciones podrian extrapolarse al tratamiento del dolor en la AH;
sin embargo, no se puede obviar la tendencia hemorragica Unica
de la hemofilia, mas exacerbada por la agregacion antiplaquetaria
e interacciones farmacoldgicas.®® En la tabla 1.5 se muestra un
resumen de los farmacos mas empleados: el acetaminofén, los
analgésicos antiinflamatorios (i.e. antiinflamatorios no esteroideos
e inhibidores selectivos de la ciclooxigenasa-2), los opioides
débiles o tramadol, los opioides fuertes y medicacion coadyuvante
como los corticoesteroides, antidepresivos y

anticonvulsivos.830:40.42.43

El problema actual en el campo de dolor en la hemofilia es la falta
de directrices de tratamiento.®*3 Debido a la falta de evidencia, el
control del dolor agudo y crénico de los pacientes con hemofilia se
realiza principalmente de manera empirica. Dada esta limitacion,
se requiere que los profesionales sanitarios que rodean a estos

pacientes tengan conocimientos en relacion a los riesgos y
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Tabla 1.5. Farmacos mas empleados en el tratamiento del dolor en el paciente hemofilico, sus beneficios e

inconvenientes.8:30:40.42-44

Farmaco

Beneficios

Inconvenientes

Acetaminofén

Efectivo en la disminucién del dolor tratamiento

combinado.

como

Poca eficacia como monoterapia en patologia inflamatoria.
Hepatotoxicidad.

Antiinflamatorios
o AINES

e Inhibidores de la
COX-2

Tramadol

Mejores resultados en analgesia que el Acetaminofen pero se
desaconseja su uso por los inconvenientes.

Efectivo para aliviar el dolor y la inflamacion. Inhiben la enzima
COX-2 con preferencia a la COX-1, sin interferir en la sintesis del
tromboxano plaquetario por lo que tienen menos riesgo
hemorragico.

Reduce el dolor de AH, mitiga sintomas y mejora la funcién.
Menor riesgo de hemorragia gastrointestinal, complicaciones
renales y no causa lesion en el cartilago articular.

Menos problemas de adiccion que los opioides fuertes.

Cambios gastrointestinales como Ulceras hemorragias o
perforaciones, nefrotoxicidad y aumento del riesgo hemorragico
cardiovascular/ cerebrovascular.

Aumento del riesgo para eventos cardiovasculares.

Puede inducir anormalidades cualitativas en la funcion plaquetaria y
se debe tener precaucion cuando se administra en comparacion con
otros farmacos serotoninérgicos, digoxina o Warfarina.

Opioides fuertes

Son los analgésicos mas efectivos disponibles.

Riesgo de adiccion por lo que se desaconseja por parte de la FMH.
Depresion respiratoria, estrefiimiento, nauseas, vomitos o sedacion.

Anticonvulsivos y
antidepresivos

Efectivo en el dolor neuropatico.

Mareos, somnolencia, sedacion y edema periférico.

AINEs: Antiinflamatorios no esteroideos; Inhibidores de la COX-2: inhibidores selectivos de la ciclooxigenasa-2; AH: Artropatia
hemofilica; FMH: Federaciéon Mundial de Hemofilia.
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ventajas de los tratamientos farmacolégicos y no farmacoldgicos

para el control del dolor que puedan adaptarse a cada paciente.?

1.5. Hemofiliay calidad de vida

Aunque la introduccibn de la profilaxis ha disminuido
significativamente la morbimortalidad, aumentando la esperanza
de vida de 40 afios (en 1960) a 60-70 afos, los estudios recientes
apuntan a la idea de que la calidad de vida de las PCH severa es
mas pobre que la de la poblacion general, sobre todo en los

adultos.84546

La calidad de vida es un criterio general mediante el cual se evalla

el efecto de diferentes aspectos del bienestar general.

Dado que el término calidad de vida incluye la evaluacion de
criterios no relacionados con la salud como es por ejemplo la
economia, fue necesario el disefio de un nuevo concepto, el de
calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) para investigar
los efectos del tratamiento médico. Las dimensiones mas
frecuentemente evaluadas en la CVRS son la salud fisica, el dolor,
el funcionamiento emocional o afectivo-social y la salud
psicolégica.*” Ademas, un dato importante es que este deterioro
se aprecia desde edades muy tempranas en aquellas PCH

severa.*®

En general, las PCH obtienen puntuaciones similares a la
poblacion general en los dominios de salud mental, emocional y
relaciones sociales; pero en los de problemas fisicos y dolor se
observa cierto deterioro.?® El estudio de Klamroth et al.,*® en el que

se compara poblacion hemofilica con poblacion general, coincide
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con estos resultados, mostrando una reduccion significativa en los
componentes fisicos de calidad de vida y no en los mentales.
Ademas, este estudio mostré que las puntuaciones de CVRS
estan por debajo o a la par que las de otros pacientes que
padecen afecciones crdnicas como la artritis reumatoide, diabetes
o dolor crénico de espalda. Este deterioro se vio mas acentuado
cuanto mayor edad tenian los pacientes, lo que puede estar

relacionado con un mayor dafio articular.

Un estudio realizado por Royal et al., > comparé la calidad de vida
de pacientes sometidos a diferentes regimenes de tratamiento
sustitutivo (i.e. profilaxis frente episédico). Los resultados
mostraron gue los pacientes en régimen de profilaxis presentaban
mejores resultados en los dominios de dolor, funcionamiento fisico
y salud general, controlando factores como son la gravedad de la
hemofilia o la presencia de VIH, frente a los pacientes en

tratamiento episadico.

El principal motivo de la reduccion de la CVRS de estos pacientes
tiene origen en la AH, sobre todo cuando llega a niveles en los
cuales afecta a la rutina diaria y contribuye a la discapacidad. Pero
otras variables como son la edad, VIH, VHC o el dolor, también
reducen la calidad de vida, teniendo un impacto negativo no solo
en el funcionamiento fisico, sino también en su salud general,
funcionamiento mental y social.*®552 De hecho, hay estudios en
los que se ha visto que aquellos pacientes con peor salud articular
y menor funcionalidad presentan una calidad de vida méas pobre.?
Por todo ello, mejorar la calidad de vida se convierte en un

importante objetivo a alcanzar en el paciente hemofilico.
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1.6. Hemofiliay envejecimiento

Antes de la disponibilidad generalizada de concentrados de factor
de coagulacién, un numero considerable de PCH no llegaba a la
edad adulta porque fallecian antes por hemorragias. Como ya se
ha comentado anteriormente, esto ha cambiado, lo que significa
que cada vez mas, las PCH experimentan mas problemas de
salud asociados al envejecimiento. Paralelamente al progreso
terapéutico, se ha experimentado un cambio en las causas de las
defunciones, pasando de la muerte por hemorragia a
complicaciones derivadas de otras comorbilidades como VIH o

enfermedad hepética en etapa terminal. #4253

A nivel del aparato locomotor, el envejecimiento se ha asociado
con una mayor prevalencia de artropatia y osteoporosis, pérdida
de masa muscular, fuerza, alteraciones del equilibrio y cambios
en los patrones de marcha. Esto tiene un impacto negativo en la
capacidad funcional, el riesgo de caidas y el dolor diario. Todo ello
agrava la sarcopenia y la discapacidad. Sera papel de la
fisioterapia pues, en este ambito, minimizar las comorbilidades
musculoesqueléticas e identificar los mecanismos que
contribuyen al deterioro relacionado con la artropatia y la
limitacion de la capacidad funcional. Otras razones que colaboran
con el curso de la artropatia son un estilo de vida sedentario y el
sobrepeso u obesidad. Todo ello acarrea dolor y discapacidad,
repercutiendo directamente sobre su calidad de vida. Pero
ademas del empeoramiento de las morbilidades propias de la
patologia, empiezan a aparecer comorbilidades propias de la

edad, como son: problemas hepaticos, enfermedades
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cardiovasculares, disfuncion sexual, complicaciones renales,
enfermedades neoplasicas, dificultad de acceso venoso, pérdida
de agudeza visual, destreza manual y de coordinacion, los cuales

también requeriran de una atencién especializada.>*>’

Ademas, a todo esto, se le pueden sumar problemas psiquiatricos
y emocionales. Por todo ello, es importante un apoyo psicosocial
activo, asi como unas adaptaciones del hogar y el trabajo para

mejorar la calidad de vida y preservar su independencia.*?®’

Asi pues, es importante que los pacientes se enfrenten a este
problema de manera resiliente y aprendan a cémo manejar toda
esta sintomatologia de manera exitosa para poder llevar a cabo
su vida de la forma mas positiva y activa posible. Para ello es
critico que los especialistas que abordan a estas personas
mayores con hemofilia estén alertas a las comorbilidades
asociadas y realicen revisiones periddicas. Es importante sefialar
que, debido a la profilaxis regular de concentrados de factor
seguros, existe la posibilidad de que las proximas generaciones
de PCH envejezcan sin AH significativa y sin las complicaciones
asociadas a la VHC y VIH. Sin embargo, los desafios de las otras
comorbilidades del envejecimiento, como la enfermedad

cardiovascular, permaneceran.®’

En este contexto, cada vez mas la sociedad médica se enfrenta a
un nuevo desafio: el envejecimiento. Su manejo 6ptimo requiere
un equipo de hemofilia en el que haya una estrecha cooperacion
entre las distintas especialidades para reducir la morbilidad
mediante estrategias de educacion, prevencién y deteccién

temprana. Se necesitan mas estudios con un mayor nimero de

52



Introduccion

pacientes que analicen como la hemofilia influye en el enfoque
terapéutico de las comorbilidades relacionadas con la edad y

cémo estos Ultimos influyen en el fenotipo hemorragico.5%%’

1.7. Actividad fisica y acondicionamiento fisico

en personas con hemofilia

Las recomendaciones actuales de la OMS y los expertos sobre
actividad fisica (AF) para adultos entre 18 y 64 afios consisten en
acumular, al menos, 150 minutos/semana de AF de intensidad
moderada o 75 minutos/semana de actividad vigorosa y realizar
un minimo de 10.000 pasos diarios.*® Estas recomendaciones, en
principio creadas para personas sin ninguna patologia, se han
visto que son seguras también para las PCH, siempre y cuando
se encuentren en régimen de profilaxis, se empleen las medidas
de proteccion apropiadas y se adecue el tipo de ejercicio, la carga
y la duracién a la situaciéon musculoesquelética del individuo.5°-5?
Teniendo en cuenta lo citado anteriormente sobre el
envejecimiento en esta poblacién, la AF adopta una gran
relevancia, ya que si a las comorbilidades propias de la patologia
les sumamos la inactividad fisica, las complicaciones del

envejecimiento pueden agravarse.%%-5!

A pesar de estas recomendaciones, la bibliografia existente
apunta a la idea de que el nivel de AF de las PCH es
significativamente mas bajo que el recomendado por la OMS. En
un estudio realizado por Goto et al.,®?> se observé que el 80% de
los participantes no practicaba habitualmente AF moderada ni

vigorosa. Esto, en general, se ha atribuido a las limitaciones que
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causa la artropatia y la disfuncién fisica. Un 40% de los sujetos
encuestados no participaban en ningdn deporte y solo un 50%
habia recibido asesoramiento sobre la participacién deportiva.
Estos porcentajes eran mas elevados cuanto mas mayores eran
los pacientes. Pero la poblacién mas joven tampoco se encuentra
al margen de estas estadisticas. En la revision de Negrier et al.,®
se concluy6 que los nifios, adolescentes o adultos con hemofilia
leve, moderada o grave, no estaban tan en forma como sus pares
sanos, a pesar de que aquellos con hemofilia leve o moderada
habitualmente pueden participar en cualquier ejercicio o deporte
que deseen. El grupo mas afectado fue el de los pacientes con

hemofilia severa.

Por tanto, los estudios realizados hasta la actualidad han
demostrado que las PCH, incluso aquellas en las que todavia no
existe compromiso articular, experimentan reducciones en la AF y
con ello de la fuerza muscular, de la resistencia aerdbica y la
propiocepcion. Esto desencadena cambios biomecanicos en el
ciclo de la marcha, disfunciones del mecanismo del equilibrio, la
coordinacion y conduce, entre otras cosas, a un aumento en el
riesgo de caidas.®*® De esta forma, y a medida que crece la
inseguridad del paciente y aparecen las limitaciones fisicas, se
reduce mas aun la AF y con ello la carga en los huesos, lo que
conduce a la desmineralizacion 6sea y un avance mas rapido de
la AH. Asi pues, las PCH, serdn cada vez mas sedentarias,
cerrando el circulo vicioso de: AH — desacondicionamiento fisico
— sedentarismo — empeoramiento de la AH (figura 1.4). Ademas,
si la capacidad aerdbica ya estaba limitada, como se ha sefialado

anteriormente, se reduce, ain mas, y Si sumamos a esto un
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incremento del indice de masa corporal asociado al sedentarismo,
se generan condiciones metabdlicas desfavorables y aumentan
los factores de riesgo para enfermedades cardiovasculares, asi
Como una peor expresion de proteinas claves necesarias para una

funcién mitocondrial 6ptima,®4266-69

Reduccion de la AF en PCH

.

Reduccion de la fuerza
Reduccién de la resistencia aerdbica
Reduccién de |a propiocepcion
Incremento del IMC

.

Cambios biomecanicos en la marcha
Alteracion del equilibrio Avance AH

Alteracion de la coordinacion I

Aumento enfermedades cardiovasculares

AL

Lo . I M
Situaciones que llevan a la inmovilizacion
e 1 Aumento de
Desacondicionamiento F. Nuevos sangrados
caidas
\{/ /

Pérdida de funcién Desmineralizacion 6sea

Figura 1.4. Esquema de las implicaciones derivadas de la reduccién de
la actividad fisica en el paciente con hemofilia. AF: Actividad fisica, IMC:
indice de masa corporal, AH: Artropatia hemofilica; PCH: Personas con
hemofilia (Elaboracion propia).

El concepto de condicion fisica tradicionalmente se ha aplicado a
las ciencias del deporte y se ha enfocado a la consecucién de
objetivos externos al individuo. Pero a partir de los afios 60,
aparece un nuevo concepto que se conoce con el nombre de
condicién fisica orientada a la salud, donde su objetivo principal

se centra en el bienestar del sujeto y en alcanzar un beneficio

55



Introduccion

propio. A partir de ahora, el presente trabajo se referira a esta
altima. La condicion fisica orientada a la salud vendra
determinada, mas que por los factores genéticos, como ocurre
con la condicién fisica a nivel deportivo, por los habitos saludables
y los niveles de AF, siendo un determinante del rendimiento de
dicho sujeto y su participacién social.”® Esto es importante si
tenemos en cuenta que dentro de los objetivos de la fisioterapia
se encuentra el alcanzar un nivel funcional y una condicion fisica

gue permita a la persona ser independiente.®

Lograr una condiciéon fisica adecuada, consiste en mejorar las
cualidades motoras de resistencia cardiorrespiratoria, resistencia
y fuerza muscular, equilibrio, composicion corporal y flexibilidad,
las cuales se ha demostrado que estan muy poco desarrolladas
en PCH.® Otros componentes como la agilidad, la coordinacion,
la velocidad, la potencia y el tiempo de reaccién también son
importantes, pero en general se atribuyen mas al ambito del
rendimiento deportivo. Todas estas cualidades son de suma
importancia con respecto a la salud fisica y psicoldgica del

individuo.63.66.70-75

Al desarrollo intencionado de las cualidades motoras, dirigido a la
mejora de la condicion fisica del individuo se le conoce con el

nombre de acondicionamiento fisico.”

Las cualidades motoras mas importantes en el paciente con
hemofilia y, por tanto, en las que deberian centrarse los
programas de rehabilitacién, son la fuerza, la flexibilidad, el

equilibrio, la propiocepcion y la resistencia aerébica.’
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Es por todo ello importante alentar a las PCH a participar en
programas de ejercicio regular como parte de este

acondicionamiento fisico para mejorar todos estos aspectos.”®

1.8. Tratamiento de fisioterapia en la hemofilia

La fisioterapia, junto con la terapia de reemplazo del factor de
coagulacién, han revolucionado el manejo de estos pacientes en
los paises desarrollados reduciendo las tasas de morbi-
mortalidad.® Los fisioterapeutas tienen como funciones evaluar,
diagnosticar, prevenir y tratar, intentando mantener o devolver la
maxima funcionalidad e independencia. Para ello, se llevan a cabo
intervenciones encaminadas a: reducir la inflamacion, el sangrado
y el dolor; prevenir la fibrosis muscular y la anquilosis articular;
mejorar el trofismo muscular proporcionando al paciente una
condicion fisica 6ptima y educarlo en una AF adecuada. Todo ello
con el fin de reducir la discapacidad y mejorar su calidad de

vida.>"”

Algunos tratamientos que han demostrado ser seguros y eficaces
para combatir el dolor crénico de la hemofilia son: la radiacion
infrarroja, la terapia manual, estiramientos pasivos, facilitacion
neuromuscular propioceptiva, terapia miofascial, crioterapia,
electroestimulacion, laser, ultrasonidos pulsétil y
cinesiterapia.”®”’882 Por su parte, la acupuntura y la hipnosis
también han demostrado ser herramientas efectivas en el manejo
del dolor persistente, aunque la literatura al respecto es

limitada.?8.8384
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Pero la herramienta que por excelencia ha resultado efectiva en
el tratamiento de las limitaciones fisicas es el ejercicio fisico,
aunque esta propuesta es relativamente reciente.®”%7> Hasta
1970 no se aconsejaba la realizacion de ejercicio o deporte por el
elevado riesgo de sangrado. Sin embargo, actualmente esto ha
cambiado y se considera que el paciente hemofilico puede y debe
realizarlo.” Desde este cambio de perspectiva aparecen muchos
estudios sobre qué ejercicio seria el idbneo para recomendar a las
PCH asi como los deportes mas aconsejados y aquellos que se
deben descartar por riesgo de hemorragias.®® 768 Este cambio de
actividad se podra llevar a cabo siempre y cuando se prescriba
por un médico y se planifique y dosifique por un fisioterapeuta. De
esta forma, actividades que inicialmente podrian estar
desaconsejadas para el paciente hemofilico, podran desglosarse
en sus componentes basicos y trabajar estas capacidades fisicas
necesarias de forma aislada (i.e. fuerza o resistencia) de manera
que, a largo plazo, se pueda llevar a cabo la actividad inicialmente

contraindicada.60.63:68.86

En general, el ejercicio como terapia en PCH ha demostrado
numerosos beneficios. A nivel fisico se ha visto que mejora la
nutricion del cartilago articular, la fuerza muscular, aumentando la
seccion transversal del musculo esquelético, el ROM, la
flexibilidad, la propiocepcion, la estabilidad articular y la densidad
mineral 6sea.®* Ademas, se ha demostrado que reduce el dolor,
disminuye la percepcion de este, las células inflamatorias
circundantes, el peso corporal y por consiguiente el impacto
articular.®®%® Todo ello reduce el consumo de factor de

coagulacién y de analgésicos, ya que una buena condicion fisica
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previene los hemartros, hemorragias cerebrales, cardiopatias,
diabetes e hipertension. Ademas, se ha visto que los adultos que
aumentan su participacion a lo largo de los afios contindan
disfrutando de una aptitud fisica superior, asi como tasas
reducidas de mortalidad y enfermedad.®*® A nivel psicoldgico,
mejora la inclusiébn social, la autoestima, la adaptacién, la
autoeficacia, mejora la confianza, el sentimiento de bienestar,
reduce los niveles de depresion, ansiedad y estrés, cualidades

que resultan alteradas en las PCH.53:68:69

Por otra parte, a nivel de la funcién global del sistema de
coagulacién, en sujetos sanos, se produce un aumento del nivel
de FVIII y factor de Von Willebrand, el cual prolonga la vida del
primero. Este aumento del FVIII se observa también en sujetos
con hemofilia leve y moderada cuando se realiza ejercicio
submaximo, pero no en pacientes con hemdfilia grave donde se
ha estudiado que, en entrenamientos maximos, la capacidad de
coagulaciéon disminuye.®” Por el contrario, si que se ha
demostrado que aumenta la actividad del factor de Von Willebrand
durante, al menos, 4 horas tras el ejercicio, lo que tiene
importancia porque podria prolongar la vida media del
concentrado de factor administrado previo al ejercicio, reduciendo
asi el riesgo de sangrado cuando se realizan actividades

deportivas.®’

Pero en la medida en que el ejercicio terapéutico tiene el potencial
de afectar positivamente en la salud de los tejidos, el ejercicio
incorrecto en un momento determinado o en una dosis

inadecuada, puede retrasar el proceso de curacion o, en un caso
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extremo, provocar un dafio permanente. Por tanto, sera
importante que, para realizar AF, se tengan en cuenta ciertas
condiciones de seguridad como es la garantia de un nivel minimo
de factor de coagulaciéon en sangre.®® Esto se asegura mediante
el tratamiento profilactico y la organizacién de los dias y las horas
de infusion. Para ello es fundamental la colaboracion con el
hematdlogo, que sera quien adaptard los regimenes a las
necesidades individuales de cada paciente. El porcentaje de
factor empleado en las intervenciones de los estudios varia entre
el 1% y el 15%.9606388 Se considera que el nivel de coagulacién
debe de estar por encima del 5% para llevar a cabo las actividades
de la vida diaria, por encima de un 15% previo a actividades
deportivas y entre el 20 y el 40% antes de las sesiones de
fisioterapia.>® Ademas, se debe de contar con una dosis de factor
disponible para ser administrada in situ en caso de que tuviese

lugar una hemorragia leve o moderada.°58

La mayoria de los hombres adultos pueden comenzar de manera
segura un programa de ejercicio moderado sin someterse a
pruebas de esfuerzo cardiaco, siempre que comiencen
lentamente y aumenten gradualmente su nivel de actividad. Para
empezar, se recomienda una toma de contacto en clases
supervisadas individuales o en grupo, especialmente si se desea
realizar un entrenamiento de fuerza, para garantizar una técnica
adecuada. Una vez que la persona se encuentra comoda con el
programa, puede decidir si continuar con este formato o llevar a
cabo un programa domiciliario, el cual se ha demostrado que
podria ser beneficioso y daria mas independencia al individuo sin

incrementar el riesgo de sangrado ni el dolor. La introduccién de
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la telemedicina (i.e. mediante videoconferencia, teléfonos moviles,
sensores portétiles y juegos) es cada vez una opcidon mas
atractiva, sobre todo si se combina con la supervision periddica
del fisioterapeuta para garantizar que la intensidad y complejidad
del ejercicio es la adecuada. Lo importante es que el ejercicio no
cese, ya gque los beneficios solo se mantienen mientras el ejercicio

regular continte.86-88-9

Uno de los principales inconvenientes en la realizacion del
ejercicio es la falta de cumplimiento. Boccalandro et al.,*
observaron que los problemas que acarreaban esta falta de
adherencia fueron de indole logistico (i.e. transporte, tiempo,
pérdida de dias de trabajo o escuela, o necesidad de
acompafamiento) y de origen psicoldgico (i.e. falta de motivaciéon
0 negativa a aceptar métodos tradicionales de rehabilitacién poco
atractivos). Se deben emplear pues estrategias para mejorar la
adherencia de los programas de ejercicio a largo plazo como son:
considerar las preferencias del paciente, sus capacidades,
recursos, experiencia previa, identificar y superar barreras,
enfatizar sobre los beneficios del ejercicio, establecer objetivos
especificos y realistas, pedir un registro periédico de la AF,
reclutar el apoyo del entorno y proporcionar un refuerzo

pOSitiVO 9,42,69,85,86,90

1.9. Componentes basicos del ejercicio y

dosificacion en el paciente con hemofilia

Las capacidades fisicas mas importantes a trabajar en el paciente

con hemofilia son la fuerza, que acondiciona al masculo para
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adaptarse a nuevas demandas y mejorar su capacidad para
mantener cargas de trabajo mas largas; la flexibilidad, por
disminuir el riesgo de lesiones y patrticipar en la ganancia de ROM,;
la resistencia aerébica, por mejorar la funcién cardiaca, pulmonar

y muscular general; el equilibrio y la propiocepcion.”:75:86.88.95

Para todo ello se llevaran a cabo ejercicios aerodbicos, de fuerza,
de flexibilidad y de equilibrio, iniciandose en edades lo mas
tempranas posibles para garantizar la mejor salud del individuo.®®
Independientemente del componente que se vaya a trabajar en
mayor medida, las sesiones deben de incluir, ademas de la parte
central del entrenamiento, un calentamiento activo previo en el
que se lleven a cabo movimientos mas suaves en el ROM

permitido; y un enfriamiento posterior con estiramientos.3 7188

El ejercicio aerdbico (i.e. caminar, ciclismo o ejercicio acuatico)
ha demostrado ser una buena opcion para pacientes con hemofilia
y es que, ademas de los beneficios ya conocidos sobre la funcién
musculoesquelética, la masa magra corporal, el dolor, el sistema
cardiovascular y el estado psicoldgico, se ha visto que este
componente del ejercicio podria incrementar el nivel de factor VIII
de coagulacién y el recuento de plaquetas a corto plazo.5%71:86.9
La intervencién de caminar, en cinta o al aire libre, parece ser la
mas citada por la literatura debido a su versatilidad. El problema
de este entrenamiento, es el estrés articular que puede ocasionar
sobre las extremidades inferiores las cuales, en general, ya se
encuentran afectadas. Como recurso alternativo se encuentra la
opcion del ciclismo, el cual ofrece el beneficio de realizarse en

sedestacion y en cadena cinética cerrada, lo que reduce el estrés
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articular. Por tanto, si se realiza con un buen ajuste del sillin, se
emplea una bicicleta adecuada, con equipo de proteccién y una
progresion adaptada al paciente, el ciclismo podria ser una buena
alternativa para desarrollar el componente aerébico del
ejercicio.®®5°8 Otra alternativa para los pacientes que presentan
mayor AH y menor rango de movilidad podria ser el ejercicio
aerdbico acuético.®® La dosis 6ptima para conseguir todos estos
objetivos no esta clara, pero se sabe que deben emplearse
pardmetros subméximos, realizarse, al menos, 3 veces por
semana y siempre utilizar ejercicios variados, atractivos,

progresivos e individualizados.5%5897

El ejercicio de fuerza, por su parte, es el componente que mas se
ha puesto a prueba en ensayos clinicos y el que mas resultados
positivos ha obtenido, siempre y cuando los ejercicios se realicen
de una forma lenta, controlada focalizada y progresiva en cuanto
a rango de movimiento.598588 Ademaés, se han demostrado
beneficios articulares locales. Por ejemplo, mediante ejercicios de
fuerza isométricos y activos libres se promueve la relajacion de
estructuras tensas y/o rigidez musculo-articular, se reduce el
edema, mejora el suministro circulatorio local y acelera la
eliminacion de catabolitos, reduciendo el dolor y la discapacidad

funcional.57-%8

Los ejercicios de fuerza deben trabajar tanto las extremidades,
para ofrecer una proteccion articular; como los ejes centrales del
cuerpo, que ayudaran en la estabilizacion. Ademas, se ha
demostrado que la fuerza es la base para el desarrollo de otros

componentes, de forma que, por ejemplo, una mejora en la fuerza
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podria beneficiar al rendimiento en la marcha.®® 7188 Cape
destacar que, aunque es cierto que existe cierta transferencia
entre los ejercicios de fuerza y su aplicacion funcional, este tipo
de entrenamiento siempre se va a regir por el principio de
“especificidad”, es decir, el cuerpo se adaptard a las demandas
impuestas. De forma que, si se realiza por ejemplo un
entrenamiento de fuerza en un angulo concreto, se mostraran
mejoras de fuerza en ese angulo. Del mismo modo, si se entrenan
sentadillas, sobresaldra en la realizacién de sentadillas, pero

mostrara poco o ninguin cambio en el lanzamiento o natacién.’

Dentro de las distintas formas de entrenamiento, los ejercicios de
fuerza isométrica, se han empleado para las fases mas agudas; y
el entrenamiento de fuerza-resistencia ha demostrado ser el mas
seguro, libre de impactos, caidas y con mejores beneficios (i.e.
reduccién del dolor, mejora de la densidad mineral ésea, fuerza y
propiocepcion).%88 Por otra parte, el ejercicio de fuerza
submaximo ha demostrado cambios significativos en el
fibrindbgeno y aumento del factor Il y VII, mejorando los parametros

de coagulacion en pacientes con hemofilia leve y grave.®

En cuanto a la dosificacion del entrenamiento de fuerza, existe
cierta controversia. En poblacién sana se ha estipulado que para
obtener ganancias de fuerza absoluta son necesarios
entrenamientos de 6-8 semanas, 2-4 entrenamientos/semana, 5-
9 ejercicios, 6-10 repeticiones de contracciones musculares
maximas, 3-4 series con 2-4 minutos de descanso.® Pero este
modo de entrenamiento se ha visto que podria ser lesivo en PCH.

Por tanto, en esta poblaciébn es més recomendable trabajar con
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cargas submaximas (i.e. 40-50% de 1RM), a baja velocidad, al
menos 15 repeticiones y con tiempos de descanso bajos con la
finalidad de mejorar los mecanismos oxidativos.”* Pero no solo
este entrenamiento de fuerza-resistencia ha mostrado resultados,
sino que la baja intensidad, la isocinética y la isometria,
combinados y con una frecuencia y duracion suficientes, también

pueden mejorar la fuerza muscular. 88

Se suele comenzar por un 10-30% de la potencia maxima durante
las primeras 3-4 semanas, seguido del 30-50% vy finalmente del
50-70% en los Gltimos 4-6 meses.%88° Conforme los pacientes van
mejorando, seria adecuado realizar un incremento de la carga (i.e.
en dificultad, intensidad o volumen). Para ello Wagner et al.,®
establecieron una progresiéon que resulté efectiva, donde primero
se realizaba un aumento del nimero de repeticiones hasta
alcanzar un maximo de 20-25; seguidamente un aumento de la
carga, peso o banda; a continuacién, un aumento del rango de
movimiento; seguido de un aumento del nimero de series; y por
altimo un aumento de la dificultad del ejercicio. Al llevar a cabo
esta Ultima progresion se recomendaba realizar un nimero bajo
de repeticiones, a velocidad lenta y en un pequefio rango de
movimiento para ir progresivamente aumentando el resto de

variables.88:98

Una forma de entrenamiento de fuerza que ha demostrado ser
segura, factible y eficiente para PCH severa es el entrenamiento
con bandas de resistencia elastica, basandose en una progresion
en base al esfuerzo percibido.®10! Calatayud et al. 109102

demostraron que es una forma de ejercicio que no desencadena
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efectos adversos, muestra una buena tolerabilidad y tiene un
efecto similar en valores de electromiografia que el ejercicio con
maquinas, siendo beneficioso tanto para miembros superiores

como inferiores.

En cuanto a los ejercicios de flexibilidad, sus beneficios han sido
cuestionados ya que, en la poblacién general se ha observado que
sus efectos de elongacién solo pueden perdurar hasta 24 horas.
Sin embargo, en la poblacion con hemofilia se siguen empleando
en el trabajo de las limitaciones de rango de las articulaciones con
sinovitis cronica o AH. Existen distintas formas de flexibilizacion
entre las que destaca el estiramiento estatico, estiramientos
balisticos o facilitacibn neuromuscular propioceptiva. Deben
realizarse al menos 3 repeticiones de cada estiramiento y
mantener, en el caso de los estiramientos estaticos, 20-30

segundos para que resulte efectivo.®®

El entrenamiento de equilibrio, para finalizar, es también
importante para lograr la estabilidad articular, mejorar la funcién y
prevenir lesiones. Se recomienda realizarlo siempre al inicio de
las sesiones para no fatigar los receptores y sin causar dolor. Se
debe trabajar de 2 a 5 veces por semana durante 30-120 minutos
para obtener beneficios.®3% Como en algunos casos estan
dafiados los componentes, serd necesario el uso de un
biofeedback electromiogréfico para aumentar las aferencias. Sera
importante la individualizacién en este aspecto ya que las PCH
pueden tener alteraciones del equilibrio no relacionadas con el
trastorno de la coagulacion, sino también con el envejecimiento

normal, disminucién de la vision, propiocepcion, funcion vestibular
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o con la ingesta de antidepresivos. Se debe comenzar con
superficies estables y progresivamente afiadir el cambio de peso
de una pierna a otra, rotaciones de tronco, movimientos de brazo
y piernas o vendar los 0jos. Poco a poco, se pasara a superficies

moviles, fitballs o tablas de equilibrio.”

Finalmente hay que destacar, que los estudios en los que se ha
combinado el entrenamiento de dos 0 mas componentes de los
anteriores, o con otras herramientas de fisioterapia (i.e.
electroterapia o terapia manual) han demostrado ser igual 0 mas
eficaces en la salud de las PCH.® Por ejemplo, Boccalandro et
al.,'% llevaron a cabo un programa en el que se combinaban
ejercicios de fuerza-resistencia, de flexibilidad y equilibrio, a la vez
que los pacientes recibian asesoramiento por parte de un
terapeuta ocupacional y se compardé con un grupo control,
mostrandose mejoras estadisticamente significativas en el grupo
intervencion en las variables de adherencia, satisfacciéon con el
tratamiento, pruebas fisicas y funcionales. Cuesta Barriuso et
al.,’% combinaron un programa de ejercicio con herramientas
pasivas de fisioterapia (i.e. electroterapia y terapia manual) y se
obtuvieron mejoras en fuerza y rango de movimiento. Este mismo
grupo de investigacion realiz6 otro estudio en el que se
combinaron sesiones educativas con ejercicios domiciliarios y se
obtuvieron mejoras significativas en las variables de salud fisica,
actividades diarias, dafio articular, dolor, funcionamiento
emocional y calidad de vida en relacién al grupo control.2’ Runkel
et al,'® en 2016, llevaron a cabo un entrenamiento
individualizado de 6 meses compuesto de ejercicios de movilidad,

coordinacion, fuerza y resistencia y se obtuvieron mejoras en las
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medidas de fuerza, equilibrio y resistencia. El mismo autor en
2017 puso a prueba un entrenamiento domiciliario que se
componia de ejercicios de movilidad, coordinacién, fuerza y
resistencia y se observd que mejoraban los aspectos de

rendimiento fisico subjetivo y calidad de vida.®

1.10. Tratamiento psicoldgico del paciente con

hemofilia

La carga psicologica qgue acompafa al dolor cronico suele recibir
poca atencion. En pacientes con enfermedades croénicas, la
probabilidad de desarrollar trastornos de salud mental se duplica
o triplica, un hecho que debe tenerse en cuenta al tratar con
PCH.%

No todas las PCH que sufren dolor cronico requieren de
intervencion psicologica. Sin embargo, personas que sufren
disfunciones asociadas al dolor, un manejo inadecuado del estrés,
conflictos psicosociales, problemas laborales, de cumplimiento
con el tratamiento, abuso de sustancias o comorbilidades
psiquiatricas como ansiedad o depresion serian candidatos a este

tipo de terapia.®’

El psicologo seré el profesional encargado de brindar al paciente,
familia y entorno, el apoyo y la informacion necesaria para hacer
frente a la patologia. Es por ello importante que exista una buena
alianza terapéutica para lograr una mayor efectividad del
tratamiento.*>1% [os objetivos de la intervenciéon psicoldgica
persiguen que el paciente afronte la enfermedad crénica, defina

objetivos realistas, reduzca los patrones de miedo y evitacion,
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cree estrategias activas de afrontamiento del dolor y el estrés y
desarrolle enfoques adecuados para la comunicacion del dolor y

resolucion de problemas.®’

A diferencia de los individuos que padecen una enfermedad
cronica a partir de la edad adulta, que a menudo identifican el
evento como una interrupcién biografica; las PCH padecen la
enfermedad desde su nacimiento y, por ello, tienen menos
probabilidades de experimentar ese sentimiento de pérdida. Pero,
aun asi, su bienestar psicologico se ve afectado por las
limitaciones fisicas que acarrea el curso de la enfermedad, la
experiencia de dolor, kinesiofobia 0 miedo al movimiento y su
repercusion en las relaciones sociales, especialmente en aquellos
con hemofilia severa. Sera por ello importante dar un enfoque mas
psicosocial a la terapia para abordar al paciente desde un punto
de vista mas global. Para ello la psicologia, la medicina y la

fisioterapia deberan trabajar de forma integrada.*¢:106-108

Los tres componentes psicologicos que se deben abordar en la
edad adulta son: la actitud del individuo hacia su enfermedad, el
contexto familiar y su influencia en las decisiones, y la integracion
social, siempre alentando a los pacientes a aceptar su situacion y
aprender a manejarla. Para ello, se trabajan las creencias del
paciente sobre el tratamiento y sus consecuencias, Sus
dificultades en relacion al tratamiento, el impacto de la hemofilia
en su desarrollo personal y el desarrollo de habitos saludables y

actividades de autocuidado.?®

Otro de los principales objetivos de la psicologia en esta patologia

es garantizar un buen afrontamiento. Existen unas formas de
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afrontamiento como son la distraccién o la reinterpretacion del
dolor, que han encontrado una relacion positiva con la adaptacion
de los pacientes al dolor crénico, mientras que otras, como el
catastrofismo, el rezo o la espera estan relacionados con peores
resultados. Los pacientes con dolor moderado, mas jovenes,
irritables e hipocondriacos, emplean mas estrategias negativas,
frente aquellos con dolor grave, mas sangrados, de mas edad y
mayor discapacidad, pero con mejor conducta de la enfermedad,
gue han mostrado estrategias mas positivas.*>11° Aunque se han
propuesto varios modelos para saber cémo los individuos afrontan
las circunstancias adversas y las estrategias empleadas, en
general se han diferenciado dos formas: el afrontamiento
orientado al problema, que se emplea mas en condiciones
cronicas y que pretende cambiar o controlar la situacion; y el
afrontamiento orientado a la emocién, mas propio de situaciones
agudas, dirigido al manejo de las emociones generadas por la

situacion.28111.112

En un estudio realizado por Torres Ortuiio et al.,’'! en 2019, se vio
que las estrategias de afrontamiento mas empleadas por las PCH
se centraban en resolver las fuentes generadoras de estrés, tanto
del entorno como de uno mismo, y en cambiar las emociones
generadas a un significado mas positivo. Los pacientes con
diagndstico de AH utilizaban también la evitacion de problemas
como una estrategia de afrontamiento, es decir, evitaban
situaciones de riesgo para prevenir los efectos adversos (i.e. dolor
y discapacidad). Pero se concluye que, en términos generales, las

PCH estan bien adaptadas a su enfermedad, y las estrategias de
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afrontamiento utilizadas son efectivas para integrarse en su

entorno.

La aceptacion de la condicién se reconoce cada vez mas como un
proceso clave para mejorar el dolor crénico. Implica una
dimensién motivacional que va desde el “control del dolor’ hasta
la “disposicion al dolor”. Porque tratar de evitar o controlar el dolor
en determinadas situaciones puede llegar a ser contraproducente
ya que en muchas ocasiones no va a ser posible. En estos casos,
serd mejor promover la participacion en actividades a pesar del

dolor.113

Ademdas, muchos pacientes informan de una AF limitada
principalmente por el temor a una mayor frecuencia de
hemorragias, sobreproteccion familiar y la creencia de que la
enfermedad articular no puede prevenirse. Todo ello se ha
traducido en ansiedad, disminucion de la autoestima, de la
autoeficacia (i.e. creencia en su propia capacidad para el manejo
del dolor, el control de los sintomas y la reduccién de la
interferencia de éstos en la vida diaria), la autoaceptacion, pérdida
de adherencia al ejercicio y reduccién en el cumplimiento del
tratamiento.%114-117 Esto sugiere una necesidad de cambio en el
comportamiento de los pacientes. Para ello, Goto et al.,*® estipulan
gue existen cinco etapas: (1) Pre-contemplacion; (2)
Contemplacion, que consiste en la comunicacion con el paciente
para dilucidar sus intereses individuales, siendo esta etapa donde
se deberian explorar los beneficios de la AF; (3) Preparacion, con
la intencidbn de cambiar el comportamiento dentro del proximo

mes; (4) Accion, que consiste en la modificacion del estilo de vida
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por menos de 6 meses y, por ultimo; (5) Mantenimiento del
ejercicio durante mas de 6 meses. El propésito de estos
programas es promover la participacion independiente en el
ejercicio a largo plazo, ya que el ejercicio supervisado deberia
limitarse a las primeras etapas. Los objetivos de mantenimiento
de la AF a corto plazo (i.e. 3-12 semanas), en individuos
sedentarios, son relativamente sencillos de lograr, pero lo

complejo es el mantenimiento a largo plazo (i.e. 6-24 meses).

Ejemplos de posibles intervenciones psicolégicas que han
resultado eficaces son la psicoeducacion, técnicas de relajacion,
biorretroalimentacién, procesos imaginativos hipnéticos y no
hipnéticos, ejercicios de atencién plena, procesos operativos y

enfoques cognitivo-conductuales.®’

La terapia cognitivo-conductual (TCC) es una herramienta
utilizada para desafiar las distorsiones cognitivas relacionadas
con el dolor cronico y adoptar estrategias adaptativas de
afrontamiento.>® Este enfoque aborda la forma en que los
pensamientos influyen en las emociones y el comportamiento y
como los pensamientos cambiantes pueden mejorar el estado de
animo y el manejo de la situaciéon.® Las intervenciones de
autocontrol del dolor basadas en TCC incluyen tres componentes

principales:*1811°

e La psicoeducacion sobre el dolor crénico, con la finalidad
de que los pacientes comprendan mejor la naturaleza de

su dolor y la influencia de los factores psicolégicos.
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e Trabajo del componente cognitivo, dirigido a reducir las
creencias y emociones negativas como la catastrofizacion
y la ansiedad relacionada con la experiencia de dolor.

e Las estrategias conductuales de autocontrol del dolor
crénico, como la relajacion muscular progresiva, la
respiracion meditativa o la visualizacion guiada asociada a

experiencias pasadas de alivio del dolor.

Esta herramienta ha sido contrastada en estudios previos. En un
metaanalisis realizado por Lunde et al.,?° se analizé la efectividad
de la TCC en el dolor crénico de personas de edad avanzada y se
determiné que se producian cambios significativos en el dolor,
pero no en la depresién, el funcionamiento fisico y el uso de
medicamentos. Pero la evaluacién de los efectos de un programa
de este tipo en PCH queda por determinar. Estos programas de
componentes mudltiples son tratamientos validados con apoyo
empirico recogidos en la actualizacion de las terapias validadas

de la Asociacion Americana de Psic6logos.?!

1.11. Justificacion

Tras el andlisis de la literatura existente, cabe destacar, que a
pesar de que la incorporacién del tratamiento sustitutivo del factor
deficiente ha ayudado en gran medida a la prevencion de las
hemorragias y a la proteccion de la funcién articular, en ocasiones
este abordaje es insuficiente y los pacientes pueden requerir de
una terapia dirigida contra el dolor.®” Una reciente revision
realizada por McLaughlin et al.,*?? en 2020, concluy6 que hasta el

momento, la calidad de la evidencia cientifica sobre la efectividad
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de las intervenciones de fisioterapia para el manejo del dolor es
muy baja y los resultados de los estudios realizados no muestran
datos consistentes. Ademas, siendo el dolor una de las cuestiones
que mas preocupa a las PCH, en pocos estudios se mide dicha
variable y, en aquellos en que se evalla, se observa que las
intervenciones realizadas no tienen gran efecto sobre la misma.
Este autor defiende que puede deberse a dos razones
principalmente: a que las PCH seleccionadas parten de unos
niveles de dolor bajos desde el inicio, 0 a que las intervenciones
hasta ahora llevadas a cabo no son efectivas en la mejora del
dolor. Ademas, escasos estudios publicados hasta la fecha
analizan la CVRS y la funcionalidad, a pesar de que ambas
variables se encuentran afectadas en las PCH. Por tanto, la
hemofilia y sus comorbilidades tienen una presentaciéon compleja,
y como resultado, cualquier intervencion sobre la misma también
lo serd.’?? Por ello, se hace necesario seguir investigando en el
area del dolor del paciente hemofilico para proporcionar

estrategias seguras y eficaces en el tratamiento de la hemofilia.

La evidencia actual apunta a que el tratamiento del dolor crénico
deber& centrarse en los mecanismos subyacentes mas que en la
intensidad de este, siguiendo un enfoque multimodal, y debera
abordar no solo los aspectos fisicos, sino también el estado
psicosocial general del paciente.®” Por tanto, las intervenciones
combinadas de fisioterapia y psicologia podrian ser eficaces para
controlar los aspectos relacionados con el dolor.*? Los programas
de fisioterapia basados en el ejercicio terapéutico han demostrado
ser utiles, contribuyendo al desarrollo de la capacidad aerobica, la

flexibilidad y la fuerza, y mejorando con ello la salud musculo-

74



Introduccion

esquelética sin efectos adversos.®® Sin embargo, a pesar de que
algunos estudios han demostrado el efecto positivo de la
fisioterapia y la educacién en la mejora de la percepcion del
dolor,” las investigaciones con abordajes multimodales para
manejo del dolor que incluyan intervenciones de fisioterapia son

escasas.

Por su parte, los factores psicolégicos pueden contribuir a la
intensificacion o perpetuacion del dolor crénico, y diversos
estudios sugieren que la hemofilia es similar a otras condiciones
de dolor crénico en cuanto a la forma en que la intensidad del
dolor, el afrontamiento y la aceptacién se relacionan con la calidad
de vida. En cambio, la literatura cientifica en relaciéon a

intervenciones psicoldgicas para controlar el dolor es limitada.>*23

La TCC, la cual es la mas comunmente utilizada, ha sido testada
en otras patologias que cursan con dolor crénico, resultando ser
eficiente y efectiva.’® Por tanto, la combinacion de ambas
terapias (i.e. fisioterapia y TCC) podria ser eficaz en la mejora de
la calidad de vida de las PCH.

Asi mismo, son escasos los estudios en los que se realiza una
descripcion detallada del protocolo de ejercicio empleado (i.e. tipo
de intervencién, tiempo, volumen e intensidad del entrenamiento)
y sus efectos sobre aspectos psicolégicos como el estado de
animo, la depresion, la ansiedad, la kinesiofobia, la autoeficacia o
la autoestima. Ademas, en general, la calidad metodologica de los
articulos es baja.®® Por todo ello, surge la necesidad de nuevos
estudios, con protocolos de intervencion basados en estas

estrategias, donde se aborden dichas limitaciones, para mejorar
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los aspectos fisicos y funcionales relacionados con la hemofilia
grave y la AH severa y, con ello, su salud psicolégica y calidad de

vida.

1.12. Hipétesis

En base a todo lo expuesto anteriormente, la hipétesis de la
presente tesis doctoral es que, la aplicacibn de un protocolo
combinado de fisioterapia y TCC, mejorara la autoeficacia en el
manejo del dolor crénico de los pacientes con hemofilia severa y
artropatia, asi como su estado emocional, la autoestima, el dolor,
la kinesiofobia, la funcionalidad, la calidad de vida y la salud
articular. Para comprobar la veracidad de esta hipétesis se han

planteado los objetivos expuestos a continuacion.

1.13. Objetivos

El objetivo principal del presente trabajo es evaluar la efectividad
del protocolo combinado de fisioterapia y TCC en la autoeficacia

en el dolor crénico en pacientes con hemofilia severa y artropatia.
Los objetivos secundarios son:

1. Examinar la efectividad del protocolo combinado de
fisioterapia y TCC sobre el estado emocional mediante la
valoracion de la ansiedad y la depresién en pacientes con
hemofilia severa y artropatia.

2. Conocer la efectividad del protocolo combinado de
fisioterapiay TCC sobre la autoestima de los pacientes con

hemofilia severa y artropatia.
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Introduccion

Cuantificar la efectividad del protocolo combinado de
fisioterapia y TCC sobre el dolor de los pacientes con
hemofilia severa y artropatia.

Estudiar la efectividad del protocolo combinado de
fisioterapia y TCC sobre la kinesiofobia de los pacientes
con hemofilia severa y artropatia.

Analizar la efectividad del protocolo combinado de
fisioterapia y TCC sobre la funcionalidad de los pacientes
con hemofilia severa y artropatia.

Determinar la efectividad del protocolo combinado de
fisioterapia con TCC sobre la calidad de vida de los
pacientes con hemofilia severa y artropatia.

Estudiar la efectividad del protocolo combinado de
fisioterapia y TCC sobre la salud articular de los pacientes
con hemofilia severa y artropatia.

Evaluar si las mejoras obtenidas con el protocolo
combinado de fisioterapia y TCC se mantienen a los tres

meses de la intervencion.
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Material y métodos

2. Material y métodos

2.1. Disefio

El presente trabajo es un ensayo clinico controlado de grupos
paralelos de un solo brazo de tratamiento y simple ciego. La fase
experimental del estudio tuvo lugar entre diciembre de 2017 y marzo
de 2019 en la Unidad de Hemostasia y Trombosis (UHT) del Hospital
Universitario y Politécnico La Fe de Valencia (Espafia), en
colaboracién con el Departament de Fisioterapia de la Universitat de

Valencia, Valencia (Espafia).

Esta tesis se ha realizado en el marco del proyecto Non-
pharmacological approach of Chronic Pain in Patients with Hemophilia:
a combined approach from psychology and physiotherapy, de la

convocatoria ASPIRE 2017, financiado por Pfizer.

El estudio recibié la aprobacion del Comité de Etica del Hospital
Universitario y Politécnico de La Fe con numero de registro 2017/0320

(anexo 1) y fue registrado prospectivamente en www.ClinicalTrials.gov

(NCT03529474). Todos los participantes fueron informados sobre el
estudio y dieron su consentimiento informado por escrito (anexo 2) el

mismo dia que se realiz6 la medicién basal.

2.2. Muestra

Se llevé a cabo un analisis de potencia a priori en el software G*Power
(version 3.1.9.2) para calcular el tamafio muestral necesario.
Utilizando un andlisis de varianza (ANOVA) de medidas repetidas, vy,

suponiendo al menos un tamafio del efecto medio (f=0,30), alfa = 0,05
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y una potencia = 0,80, se estimé un total de 20 participantes. Para
confirmar que la muestra calculado resulté suficiente para alcanzar la
potencia estadistica deseada, se realizé un andlisis de potencia a
posteriori utilizando los tamafios del efecto obtenidos en la variable

principal.

Los criterios de inclusion fueron los siguientes: (1) pacientes
diagnosticados de HA o HB, (2) con edades comprendidas entre los
18 y los 60 afios, (3) con presencia de AH en al menos una de las tres
articulaciones mas comunmente afectadas (i.e. codos, rodillas o
tobillos) segun la escala HIHS y/o la escala de Pettersson, (4) en
tratamiento profilactico del factor de coagulacion deficiente, (5) con
presencia de dolor crénico y (6) ausencia de estrategias de

afrontamiento activas ante el dolor.

Se excluyeron del programa aquellos participantes que cumplieran con
alguno de los siguientes criterios: (1) presencia de inhibidores para el
FVIII o FIX, (2) déficit cognitivo severo que imposibilitase la
intervencion fisica y psicologica, (3) otro defecto hemostatico o (4)
cirugias realizadas en los 6 meses previos o durante la realizacion del

estudio.

2.3. Procedimiento general

El programa fue presentado a todos aquellos pacientes con hemofilia
gue acudian a la Unidad de Hemostasia y Trombosis de La Fe (UHT)
y cumplian los criterios de inclusién anteriormente descritos. Aquellos
interesados en patrticipar fueron citados individualmente para llevar a

cabo una explicacion méas exhaustiva del mismo, sus objetivos, el plan
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de trabajo y los cuestionarios y pruebas a realizar, asi como los

posibles riesgos.

Los participantes se distribuyeron en dos grupos, grupo experimental
(GE) y control (GC), asigndndose a cada grupo segun su
disponibilidad. Los pacientes pertenecientes al GE realizaron una
intervencion combinada de fisioterapia y psicologia, mientras que los
pacientes del GC recibieron la instruccion de no iniciar ningun
programa nuevo de ejercicio durante el periodo de duracién del

estudio.

La estructura del estudio se muestra en el cronograma que se presenta
en la figura 2.1. El protocolo llevado a cabo en el GE tuvo una duracién
total de 28 semanas. Durante las 16 primeras semanas tuvieron lugar
las sesiones presenciales de fisioterapia y psicologia con la frecuencia
y duracién que se detalla mas adelante y, adicionalmente, se dieron
instrucciones para que siguieran aplicando lo aprendido en las
sesiones presenciales durante, al menos, 12 semanas, pero sin
supervision por parte del equipo investigador. Las mediciones se
llevaron a cabo en tres momentos temporales: al inicio del estudio
(semana 0), tras las 16 semanas de intervencién supervisada (semana
16) y tras las 12 semanas adicionales (semana 28). Las sesiones de
psicologia fueron dirigidas por una psicéloga con experiencia en el
campo de la hemofilia y las de fisioterapia por dos fisioterapeutas
formadas en este &mbito. Todos los participantes de este grupo fueron
informados de que, dentro de su régimen habitual de profilaxis, debian
realizarse las infusiones durante las 24-48 horas previas a la
realizacion de las sesiones de ejercicio domiciliario. Ademas, se

estipuld que, si fuese necesario, ante un episodio hemorréagico se
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llevaria a cabo un tratamiento especifico coordinado por el
hematdlogo.

FEBRERO 2018 MARZO 2018 ABRIL 2018 MAYOQ 2018

18 (19 (20 |21 | 22 (23 | 24 16 |17 |18 |19 | 20 | 21 | 22 21 |22 |23 (24 |25 | 26 17 |18 |19 |20 |21 |22 | 23
25 |26 |27 |28 |29 | 30 2z 2 25 |26 |27 |28 | 29 27 |28 |29 | 30 | 31 24 |25 |26 | 27 | 28 | 29 | 30

. Medicién: inicial, intermedia y final . Sesion psicologia . Sesion fisioterapia presencial . Sesidn fisioterapia individual

Figura 2.1. Cronograma con planificaciéon de evaluaciones, sesiones de
fisioterapia y de psicologia en un paciente del grupo experimental.

2.4. Intervencion

2.4.1. Intervencion de fisioterapia

El programa de fisioterapia consisti6 en 3 sesiones de ejercicio
semanales durante 16 semanas, de las cuales, 10 fueron
supervisadas y 38 automonitorizadas, las cuales tuvieron una duracién
de entre 60 y 90 minutos. Cuando fue necesario, en base a las
necesidades especificas de cada paciente, su condicion clinica,
evolucion fisica y su situacién personal, se administré6 una sesion
supervisada adicional de refuerzo. Las sesiones supervisadas por el
fisioterapeuta se llevaron a cabo en el domicilio del paciente y se
programaron en un horario que fuese conveniente para ambas partes.

Al inicio se programaron una vez por semana y progresivamente se
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fueron espaciando a dos semanas en caso de no producirse ninguna

complicacion (i.e. problema articular o muscular).

En las sesiones presenciales el fisioterapeuta ensefiaba el ejercicio,
corregia posibles errores, los adaptaba a las limitaciones del paciente
y revisaba las cargas de entrenamiento, incrementandolas o
disminuyéndolas en funcién del indice de esfuerzo percibido, segun la
puntuacion en la escala RPE (del inglés Rating of Perceived Exertion).
Igualmente, se les facilité un teléfono de contacto del fisioterapeuta de
forma que, ante cualquier duda o incidencia, pudiesen ponerse en
contacto con él. Ademas, se les proporcioné un diario dividido en
semanas donde se dejaba especificado el volumen de trabajo a
realizar por el paciente durante el periodo de tiempo entre visitas del
fisioterapeuta, y donde se registraban los dias de entrenamiento y la
RPE (anexo 3). Tras la finalizacion de las primeras 16 semanas se
recogia dicho diario y se les hacia entrega de un dossier de
mantenimiento donde figuraban los ejercicios con las adaptaciones
pertinentes, y se les recomend6 que continuasen con la rutina

establecida.

El programa de ejercicios se compuso de 4 partes: calentamiento,
entrenamiento aerébico, entrenamiento de fuerza-resistencia y

estiramientos.

El calentamiento tenia una duracién aproximada de 5 minutos y
consistia en una serie de 10 repeticiones de ejercicios de movilidad
activa de miembros superiores e inferiores como se muestra en la

figura 2.2.
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e

Figura 2.2. Secuencia de ejercicios realizados en el calentamiento. (A)
Ejercicio de flexo-extension activa de tobillos; (B) Ejercicio de flexo-extension
activa de rodillas; (C) Ejercicio de circunduccién activa de caderas; (D)
Ejercicio de circunduccion activa de hombros; (E) Ejercicio de flexo-extension
activa de codos; (F) Ejercicio de pronosupinacion activa de antebrazos; (G)
Ejercicio de circunduccién activa de mufiecas.
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El entrenamiento aerdbico consistié en caminar durante un tiempo que
oscilé entre 20 minutos durante las primeras sesiones y 30 minutos a
partir de la semana 10. El nivel de esfuerzo se dosificé en funcion a la
puntuacién en la escala RPE obtenido mediante la escala OMNI de
esfuerzo percibido para la marcha y la carrera para adultos (OMNI-
Walk/Run) (figura 2.3).

: 10
) extremely
hard

5 somewhat
hard

3 somewhat
easy

=<

extremely
casy

Figura 2.3. Escala de percepcion del esfuerzo OMNI-WALK/RUN.124

Las escalas OMNI se componen de una linea con valores de 0 a 10,
donde el valor 0 supondria la ausencia de esfuerzo y la capacidad de
poder realizar ese ejercicio casi infinitamente, y el valor 10 supondria
un esfuerzo percibido que apenas permite terminar el ejercicio dada
su dureza. Las escalas también incluyen explicaciones verbales de la
sensacion de esfuerzo asociada a cada numero (i.e. “extremadamente
facil” para el nivel 0, “algo facil” para el nivel 3, “duro” para el nivel 8,
etc.) y unas imagenes representativas del esfuerzo al que se somete

el paciente. La escala OMNI-WALK/RUN ha demostrado una buena
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validez de constructo si se correlaciona con el RPE o escala de Borg
(r=0,96).1%4

La RPE fue incrementando también de forma progresiva junto con el
tiempo. Siempre que fuese posible se les recomendé que realizasen
esta actividad de forma continua, pero se permitieron pequefios
descansos, siempre y cuando posteriormente retomasen la actividad
hasta completar la pauta. Se alent6 a los participantes a realizar esta
parte del entrenamiento a diario si sus condiciones fisicas y personales

lo permitian.

El entrenamiento de fuerza-resistencia duraba 20 minutos por sesion.
Se insistio en realizar el ejercicio con el rango lo mas completo posible
de movimiento, pero sin forzar los topes articulares. La resistencia se
ofrecido mediante bandas de resistencia elastica de diferentes durezas
(TheraBand CLX, The Hygenic Corporation, Akron, OH, USA). Las
bandas de resistencia elastica CLX (Consecutive Loops) cuentan con
loops independientes que facilitan la presa durante el entrenamiento.
Los ejercicios realizados se centraron en el fortalecimiento de
miembros superiores, como se muestra en la figura 2.4, y de miembros
inferiores, como se detalla en la figura 2.5. En dichas figuras se
presentan ademas las indicaciones que se proporcionaron a los

pacientes para la realizacién de cada uno de los ejercicios.

La dosificacion de la carga se hizo en funcién de las repeticiones y del
RPE, por semanas. La intensidad del ejercicio de fuerza-resistencia
fue medida mediante la OMNI-Resistance Exercise Scale of Perceived
Exertion with Theraband® (OMNI-RES) (figura 2.6), la cual, en el

estudio de Colado et al.,’?® mostré una fuerte relacion positiva y lineal
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entre el RPE, la frecuencia cardiaca y la fuerza aplicada (coeficiente
de correlacion interclase entre 0,69 y 0,80).

Flexo-extensién de codos
Indicacién: “Doblar los codos intentando
tocar los hombros”.

Abduccién hombros

Indicacion: “Levantar los brazos lateral y
simultaneamente con la palma de las
manos hacia arriba sin sobrepasar la
altura de los hombros”.

Extensién de codos
Indicacion: “Desde la posicion que se muestra en la foto, estirar el codo sin llegar
al tope articular”.

Figura 2.4. Ejercicios de fortalecimiento de miembros superiores e
indicaciones verbales para su desempefio. (A) Biceps; (B) Deltoides medio;
(C) Triceps.
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Extensién de rodilla Flexion plantar

Indicacién: “Estirar la rodilla levantando el | Indicacion:  “Con  las  piernas

talén, mantener 3 segundos y volver a la = estiradas, hacer puntillas, mantener 3

posicion inicial”. segundos y volver a la posicion
inicial”.

Cc

Flexién de rodilla Abduccién de cadera
Indicacién: “Doblar la rodilla llevando el Indicacion: “Intentar abrir la pierna y
talén al gluteo, mantener 3 segundos y mantener 3 segundos y cerrar”.
volver al origen”.
Figura 2.5. Ejercicios de fortalecimiento de miembro inferior e indicaciones.
(A) Cuédriceps; (B) Gemelos; (C) Isquiotibiales; (D) Abductores.
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fal
Ko/ A
‘ 1

p—" 10
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s 8 hard
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T 1 casy
0

extremely
casy

Figura 2.6. Escala OMNI-Resistance esfuerzo percibido para bandas
elasticas.1?®

En caso de aparecer algun problema muscular o articular, la intensidad
se reestablecia en valores de 3-4 RPE y se comenzaba de nuevo con

la progresion en la articulacion dafiada.

Durante las visitas de fisioterapia se ajustaron las cargas, en base a la
puntuacion en la escala OMNI-RES y el empleo de la banda de
resistencia elastica con la que se alcanzaba el nivel de esfuerzo
requerido. La progresion en bandas elasticas fue la siguiente: banda
roja, azul, negra, plateada y dorada. Estas se emplearon de forma
aislada o combinada en el caso de que se necesitase mas intensidad
de la que ofrecian las bandas por separado. Los ejercicios se
adaptaron a los pacientes en caso necesario, tal y como muestra la

figura 2.7.
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Figura 2.7. Ejemplos de adaptacién de los ejercicios: (A) Ejercicio de biceps
en sedestacién, (B) Ejercicio de flexores de cadera en artrodesis de rodilla,
(C) Estiramiento de recto anterior en artrodesis de rodilla y fijacion de cadera.

A modo de resumen, se expone la dosificacibn de la carga de
entrenamiento aerdbico junto con la dosificacion del entrenamiento de
fuerza-resistencia por semanas en funcién del RPE, series,

repeticiones y tiempo (tabla 2.1).

Cada una de las sesiones finalizaba con estiramientos de las
extremidades superiores e inferiores, con una duracion aproximada de
5 minutos (i.e. deltoides posterior, epicondileos, epitrocleares,
cuadriceps femoral, gemelos e isquiotibiales). La secuencia de
estiramientos se muestra en la figura 2.8. Cada estiramiento se

mantuvo durante 15 segundos y se realiz6 dos veces.

Si tras la finalizacién del entrenamiento completo aparecia alguna
molestia muscular o articular que perduraba, al menos, 2 horas tras la
sesion, en la siguiente jornada se reducia la intensidad de los

ejercicios.

92



Material y métodos

Tabla 2.1. Dosificacion de la carga del entrenamiento aerobico y de fuerza-
resistencia por semanas en funcion del RPE, series, repeticiones y tiempo.

TRABAJO TRABAJO AEROBICO
FUERZA/RESISTENCIA

Sem INTENSIDAD SERIES x INTENSIDAD TIEMPO DE

OMNI-RES REPETICIONES OMNI- MARCHA
/ DESCANSO WALK/RUN
ENTRE SERIES

1 3-4 3x10/1 min 3- 20 min
2 3-4 3x10/1 min - 25 min
3 - 3x10/1min 4 - 25 min
4 - 3x10/1min - 25 min
5 4- 3x10/1min 4-5 25 min
6 4- 3x10/1min 4-5 25 min
7 5- 3x10/1 min - 25 min
8 5- 3x10/1 min - 25 min
9 5-6 3x12/1min 5- 25 min
10 5-6 3x12/1min 5-6 30 min
11 6 - 3x12/1min 6 - 30 min
12 6 - 3x12/1min 6 - 30 min
13 6-7 3x12/1min 6 - 30 min
14 6-7 3x12/1min 6-7 30 min
15 7 3x12/1min 7 30 min
16 7 3x12/1 min 7 30 min

Sem: semana; min: minuto;

OMNI-RES: Escala OMNI-Resistance de esfuerzo
percibido para bandas de resistencia elastica; OMNI-WALK-RUN: Escala OMNI de
esfuerzo percibido para la marcha y la carrera.
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Estiramiento de isquiotibiales

D
Estiramiento de gastrocnemios Estiramiento deltoides posterior

E F
Estiramiento epitrocleares Estiramiento epicondileos

Figura 2.8. Tabla de estiramientos. (A) Cuédriceps; (B) Isquiotibiales; (C)
Gastrocnemios; (D) Deltoides posterior; (E) Epitrocleares; (F) Epicondileos.
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2.4.2. Intervencién de psicologia

La intervencién de psicologia consistié en 4 sesiones individuales, una
sesion al mes, de 2 horas cada una. El programa de tratamiento se
basé en la conceptualizacion biopsicosocial del dolor empleando la
TCC para conseguir el manejo 6ptimo del mismo mediante técnicas de
control del dolor y autoeficacia. En la tabla 2.2 se presenta la estructura
y el contenido de cada sesion, basada en el protocolo de manejo
psicolégico del dolor crénico disefiado por Moix et al.'*® Tras cada una
de las sesiones se entregaba material especifico al paciente y se
pautaban tareas para realizarlas a nivel domiciliario acordes al tema
trabajado en consulta (e. g. lecturas de interés, practicar la respiracion

abdomino-diafragmatica).

2.5. Variables del estudio

Para evaluar la efectividad del programa de tratamiento multimodal de
psicologia y fisioterapia, se midi6 la variable principal de autoeficacia
en el dolor crénico, y las variables secundarias de estado emocional,
autoestima, dolor, kinesiofobia, funcionalidad, calidad de vida y salud

articular.

Las medidas de resultado se recogieron en tres tiempos: a nivel basal
(semana 0), al final del programa supervisado (16 semanas), y tres
meses tras la finalizacién del mismo (28 semanas) y fueron llevadas a

cabo por un evaluador ciego entrenado en este tipo de mediciones.

En la medicion basal se tomaron datos clinicos y demograficos como
la edad, nimero de afios que cursa con dolor crénico, estado de salud

articular, el tipo de hemofilia y serologia (VIH y VHC).
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Tabla 2.2. Estructura y contenido de las sesiones de psicologia.

Sesién 1. Introduccién a la TCC. Psicoeducacion sobre dolor crénico

Obijetivos

Explicacion de la influencia de la psicologia en el dolor crénico e introduccion de la TCC y sus beneficios.

Contenidos

Psicoeducacion: influencia de los factores psicoldgicos que influyen en el dolor crénico. Por qué introducir la psicologia
en un programa aparentemente fisico. Referencia a los distintos acercamientos que se han empleado en el tratamiento
del dolor. Diferenciacion entre el modelo médico y el biopsicosocial. Explicacion de los factores moduladores del dolor:
fisicos (tensiébn muscular), emocionales (ansiedad y depresién), cognitivos (catastrofismo) y sociales (apoyo familiar).
TCC: Explicacion de los principios de la TCC, elementos y técnicas que le hacen beneficiosa en el dolor cronico: fisicos
(Relajacion Muscular Progresiva de Jacobson), cogniciones (reestructuracion) y comportamientos (regulacién de la
actividad).

Trabajo domiciliario

Elaboracién de una lista en la cual el paciente anote los factores personales que influyen negativamente sobre su
experiencia del dolor.

Material para el

Registro de los factores que abren o cierran la puerta del dolor y lo incrementan o reducen.

paciente
Sesion 2: Entrenamiento en respiracion diafragmatica y relajacién muscular
Objetivos Comprensién del circulo vicioso de dolor — tensidon — dolor. Entrenamiento de la respiracion diafragmatica y relajacion
muscular.
Contenidos Explicacion del circulo vicioso dolor — tensiébn muscular como respuesta — dolor y sus implicaciones en el movimiento.

Relacion de éste con la ansiedad.

Papel de la respiracion abdomino-diafragmatica en la reduccién del dolor mediante la desactivacion de la hiperreactividad
muscular y la reduccion de la ansiedad. Mejora con ello de la autoeficacia y adquisicion de una nueva estrategia de
afrontamiento. Puesta en practica.

Entrenamiento de la Relajacion Muscular Progresiva de Jacobson.

Trabajo domiciliario

Puesta en practica de los ejercicios de respiracion abdomino-diafragmatica y de relajacion muscular.

Material para el
paciente

Bibliografia sobre relajacion.
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Continuacion Tabla 2.2. (...)

Sesidn 3. Aspectos cognitivos relacionados con el dolor crénico

Objetivos Subrayar el rol de los pensamientos y las emociones en los comportamientos, identificar pensamientos negativos irracionales
(como el catastrofismo) y diferenciarlo de creencias racionales.
Contenidos Explicacion de la relacion entre pensamientos, emociones y comportamiento.

Explicacion de los tipos de pensamientos automaticos y distorsiones cognitivas mas habituales en el dolor cronico: filtrado,
pensamiento polarizado, dramatizacién, generalizacion y catastrofismo. Identificarlos y registrarlos.

Pasos para combatir las distorsiones: (a) critica de los pensamientos con objetividad y valorar su utilidad, (b) discusion
cognitiva asumiendo que la idea es real y discusion, (c) sustitucién de los pensamientos distorsionados por otros que generen
repuestas emocionales positivas y comportamientos apropiados.

Trabajo domiciliario

Identificacion de pensamientos negativos automéaticos y anotarlos.

Material para el
paciente

Registro para anotar pensamientos negativos y guia sobre su debate.

Sesioén 4. Kinesiofobia

Objetivos

Organizacion del tiempo y promocién de la reincorporacion a las actividades.

Contenidos

Organizacion del tiempo evitando el sentimiento de estrés por no alcanzar su planificacion y mejorando la distribucion del
tiempo.

Clasificacion de la actividad en si misma en obligacion, placer o inactividad y cuantificar el dolor experimentado.
Reflexiones sobre las prioridades y obligaciones para limitar las demandas de los demas sin sentirse culpable. Delegar,
division de la tarea y programacion.

Inclusion de actividades de refuerzo en el control del dolor. Debate sobre qué actividades le gustaria incluir y los obstaculos
para su establecimiento.

Revision del contenido y prevencion de recaidas.

Trabajo domiciliario

Comprobar si el nivel y tipo de actividad se correlaciona con el dolor experimentado.

Material para el
paciente

No requiere de material para el paciente.

TCC: Terapia cognitivo-conductual.
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Se registro también la realizacién o no de ejercicio, la frecuencia
de realizacién, intensidad y tiempo dedicado en caso de

respuesta afirmativa, asi como el régimen de profilaxis seguido.

A continuacion, se describen las variables del estudio, asi como

las escalas y tests empleados para su medicion.

2.5.1. Autoeficacia en el dolor créonico

La autoeficacia en el dolor crénico hace referencia a la
capacidad para manejar los sintomas del dolor, el
funcionamiento fisico y la propia percepcién del dolor por parte
del paciente.!?® En este estudio se midi6 mediante la Escala de
Autoeficacia del Dolor Crénico (EADC)*" que consiste en 22
items divididos en 3 subescalas: autoeficacia en el control de los
sintomas, autoeficacia en el funcionamiento fisico y la
autoeficacia en el manejo del dolor crénico. Cada item se puntta
del 0 al 10 significando 0 la creencia del paciente de ser “incapaz
de desempeniar la actividad descrita”, 5 “moderadamente capaz”
y 10 “totalmente capaz”. La puntuacion total de la escala oscilara
de 0 a 220, siendo 0 la peor autoeficacia percibida en el dolor

crénico y 220 la mejor.*?’

Este cuestionario ha sido traducido y adaptado al espafiol por
Martin-Aragén et al.,’?® mostrando una buena fiabilidad con una
consistencia interna de a de Cronbach de 0,85 en la autoeficacia
en el control de los sintomas, a= 0,98 en la autoeficacia en la
funcién fisica, a=0,72 en la autoeficacia en el manejo del dolor y
0=0,91 en la puntuacion total de la escala. La estabilidad

temporal de la escala también es buena mostrando una
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correlacion test-retest de r=0,68 en el control de los sintomas,
r=0,85 en el funcionamiento fisico, r=0,46 en el manejo del dolor
y r=0,85 en la puntuacién total, siendo estas correlaciones
estadisticamente significativas. La validez de constructo también
fue buena, relacionandose significativa y negativamente con
todas las variables evaluadas. Igualmente, se obtuvieron
relaciones significativas y positivas con el factor Locus de control
interno (r entre 0,21 y 0,28). Por todo ello es un instrumento
adecuado en la valoracion de la autoeficacia en pacientes con

dolor crénico de origen benigno.

2.5.2. Estado emocional

La variable de estado emocional se midi6 mediante la
cuantificacién de los niveles de ansiedad y depresién de los
pacientes. Para ello, se emple6 la Escala Hospitalaria de
Ansiedad y Depresion (HADS).'?® Este es un cuestionario
autoadministrado de 14 enunciados en el que el paciente lee una
afirmacion y subraya la respuesta que se ajusta mas a su estado
emocional de la dltima semana. Esta integrado por dos
subescalas de 7 reactivos cada una: la subescala de ansiedad
(HADS-A), y la subescala de depresion (HADS-D). El tiempo
total de respuesta es de aproximadamente 10 minutos. Las
opciones de respuesta oscilan de 0 a 3, dando una puntuacion
total minima de 0 y un maximo de 21 puntos para cada
subescala. En general, se considera que de 0 a 7 implicaria la
ausencia de ansiedad y/o depresion clinicamente relevante, de

8 a 10 requeriria de consideracion y de 11 a 21 ya se
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consideraria una sintomatologia relevante asociada a un caso

de ansiedad o depresion.

Esta escala fue adaptada al espariol por Herrero et al.,*?° en
2003, presenta una buena fiabilidad con una consistencia interna
de a de Cronbach=0,90 en la escala completa, 0,84 en HADS-D
y 0,85 en HADS-A. El modelo HADS-D tiene una especificidad
del 87% y una sensibilidad del 72% y el modelo HADS-A una
especificidad del 85% y una sensibilidad del 80%. El area bajo
la curva ROC muestra que el modelo hace una buena
discriminacién entre casos con un area de 0,92. Ademas, ha
demostrado una buena validez concurrente cuando se ha
comparado con otros cuestionarios de la ansiedad y la depresion
mas comunes como el Cuestionario de la Depresion de Beck o
el Cuestionario de Ansiedad Estado Rasgo (STAIl) con
coeficientes de correlaciones significativas entre 0,60 y 0,80 lo

gue se caracteriza como correlaciones medias-fuertes.*3°

2.5.3. Autoestima

La variable de autoestima se midi6 mediante la Escala de
Autoestima de Rosemberg (EAR).13! Este cuestionario tiene por
objetivo evaluar el sentimiento de satisfaccién que la persona
tiene de si misma. Esta estructurado en 10 enunciados, 5 de
ellos formulados de forma positiva (1, 3,4, 6y 7) y 5 de forma
negativa (2, 5, 8 y 10), ante los cuales el paciente deber& decir
si se encuentra: muy de acuerdo, de acuerdo, en desacuerdo o
muy en desacuerdo, otorgando una puntuacion de 1 a 4 puntos
por item. Para su correccion se invirtieron las puntuaciones de

los items enunciados negativamente y después se sumaron.
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Una puntuacién total de 30-40 puntos corresponde a una
autoestima elevada o normalidad, de 26 a 29 puntos a una
autoestima media que conviene ser mejorada y menos de 25
puntos supone una autoestima baja donde se debe trabajar para

mejorarla.t3!

Esta escala fue adaptada al espafiol por Echeburtia en 1995 126
y posteriormente adaptada al género por Vazquez Morejon, et
al.,’32 en 2004, quienes realizaron un estudio sobre su validez y
fiabilidad. Para la fiabilidad se valord la consistencia interna,
obteniendo un a de Cronbach de 0,87 y una alta fiabilidad test-
retest a los dos meses y al afio, siendo estadisticamente
significativa (r=0,72 y r=0,74 respectivamente). Para el analisis
de la validez de constructo se empled el Cuestionario de 90
sintomas, mostrando una correlacion media
de signo negativo (r=-0,61) asi como con las distintas
dimensiones de la escala. Es, por tanto, una escala valida y

fiable en su adaptacion espariola.*?

2.5.4. Dolor

El dolor se midié mediante la Numerical Rating Score o Escala
numérica del dolor (NRS), de 11 puntos (del 0 al 10) donde 0
representa la “ausencia de dolor” y 10 “el peor dolor imaginable”.
Los participantes seleccionaron el nUmero que mejor representa
su intensidad de dolor en el momento actual, la intensidad del
dolor mas intenso sufrido durante las dltimas 4 semanas y el

dolor medio percibido durante las ultimas 4 semanas.
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Esta escala ha demostrado ser valida y sensible en la medicién
del dolor, presentando correlaciones fuertes y significativas, con
valores de r que oscilan entre 0,94 y 0,96, con otras escalas de
dolor (Escala de Evaluacion Analbgica, Faces Pain Scale y
Verbal Rating Scale) y con grados de temperatura del agua a los
que fueron sometidos (Fuuynh-reit = 93,49; p<0,001.).1*3 Ademas,
presenta estabilidad en el test-retest con un rango 0,55-0,84 y

media de 0,72.13

2.5.5. Kinesiofobhia

La variable de kinesiofobia o miedo al movimiento, por su parte,
se evalué mediante la versién corta espafiola de la Tampa Scale
of Kinesiophobia (TSK-11SV).»*® Es un cuestionario
autoadministrado de 11 items que evalUa el miedo al movimiento
relacionado con dolor, a través de una escala tipo Likert desde 1
(totalmente desacuerdo) hasta 4 (totalmente de acuerdo). La
puntuacion total de la escala es una suma de las puntuaciones
de cada item, con una puntuacion minima de 11 y maxima de 44
puntos. Los valores mas elevados representan peores
resultados, es decir, el dolor interfiere mas en el

comportamiento.3®

Este cuestionario tiene unas buenas caracteristicas
psicométricas. Muestra una buena fiabilidad (a de Cronbach
=0,79 y coeficiente test-retest de 0,81), y buena validez con una
sensibilidad del 66% y una especificidad del 67%, un punto de
curva ROC de 0,71 (0,60-0,82), lo que indica que hay una
respuesta al cambio. Para analizar la validez de constructo se

correlacion6 con las puntuaciones del Cuestionario de
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Discapacidad de Roland, Escala Visual Analogica del Dolor y la
Tampa Scale of Kinesiophobia de 17 items, obteniendo una
correlacion significativa y positiva con todos los cuestionarios

(r=0,51, r=0,27 y r=0,93 respectivamente).13¢

2.5.6. Funcionalidad

En la medicién de la funcionalidad autopercibida se empleé la
Lista de Actividades para personas con Hemofilia (HAL),**” un
cuestionario de autoevaluacion especifico para PCH y se
completd con tres pruebas funcionales: el Test Timed Up and Go
(TUG), el Sitto Stand Test (STST) y el Test de 2-Minutos-Marcha
(T2MM). Cada una de las pruebas funcionales se realizé dos

veces y se calculo el valor medio de ambas repeticiones.

En primer lugar, el HAL tiene un tiempo de administracion de 10-
15 minutos y ha sido validado en diferentes contextos
socioculturales. La escala HAL, cuenta con 42 preguntas,
divididas en 7 dominios: tumbarse/ sentarse/ transferencias/
ponerse de pie, funcion de piernas, funcion de brazos, uso de
medios de transporte, autocuidado, tareas domésticas y
actividades de tiempo libre y deportes. Las puntuaciones oscilan
entre 0 y 100, siendo O el peor estado funcional posible y 100 el
mejor estado funcional.’®” Ademas de las puntuaciones de
dominio, se generan cuatro puntuaciones resumen de:
extremidades superiores, extremidades inferiores, funcionalidad

de extremidades inferiores compleja y suma de puntos.3813°

Van Genderen et al.,'*® demostraron que es una escala fiable

con un a de Cronbach de 0,97 en su conjunto. La consistencia
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interna de los siete dominios del HAL varia entre 0,61 (dominio
“uso del transporte”) y 0,96 (dominio “funcién de las piernas”).
Para el analisis de la validez convergente se emplearon la
Escala Holandesa de Mediciones del Impacto de Artritis 2 y el
cuestionario de Impacto en la Participacién y la Autonomia,
mostrando correlaciones significativas entre 0,47 y 0,84. Por
tanto, la escala HAL muestra una buena fiabilidad y validez. En
el estudio de Kuijlaars et al.,'** se determiné ademas que tiene
una buena fiabilidad test-retest con un coeficiente de correlacion
interclase mayor de 0,9 para las puntuaciones totales y para
cada uno de sus componentes. Cambios superiores a 10,2
puntos en la puntuacion total de la escala indican un cambio en
la condicion clinica del paciente, no atribuible a errores de
mediciéon. De igual modo, incrementos de 9,2 para el
componente de actividades de las extremidades superiores,
16,7 para el componente de actividades de las extremidades
inferiores y de 13,4 para el componente de actividades
complejas de miembros inferiores, implican mejoras de la

condicién clinica del paciente.

En segundo lugar, el TUG es una prueba sencilla, que no
necesita un equipamiento especial y que informa de la movilidad,
funcion de miembros inferiores y riesgo de caidas. En ella el
paciente es observado y cronometrado mientras se levanta de
una silla con reposabrazos (preferiblemente sin usar los brazos
de la silla para levantarse), camina 3 metros, da la vuelta, vuelve
caminando y se sienta de nuevo en la silla, como se muestra en
la figura 2.9. El paciente debe caminar lo mas rapido que le

resulte posible durante toda la prueba.
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Figura 2.9. Prueba de Test Up and Go. (A) El paciente se levanta de la
silla sin usar los brazos, (B) El paciente camina 3 metros y da la vuelta,
(C) El paciente vuelve andando, (D) El paciente se sienta de nuevo.

Esta prueba ha demostrado ser un predictor util del riesgo de
caidas en personas mayores que viven en la comunidad asi
como en sujetos con artritis reumatoide.*#2143 Mostr6 una buena
especificidad (0,74, IC 95% 0,52-0,88) y sensibilidad (0,31, 95%,
0,13-0,57),*? una buena fiabilidad intraobservador (CCI 0,97,
0,99), interobservador (CCI de 0,98) y una fiabilidad test-retest
de CCI=0,91 al solicitar al sujeto una velocidad maxima. Ha
demostrado también una buena validez, ya que presenta
correlacion significativa con la escala de Berg (r=-0,81), con la

velocidad de la marcha (r= -0,61) y con el indice de Barthel
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(r=0,78).1** Ademas es una prueba que se ha empleado en
estudios previos como en el de Calatayud et al.,%? en 2020, para

medir la funcionalidad de personas con hemofilia.

En tercer lugar, el Test de 2-Minutos-Marcha (T2MM) mide la
distancia recorrida caminando durante 2 minutos. El evaluador
indica el inicio de la prueba mediante una indicacion verbal, y la
prueba finaliza a los 2 minutos del inicio. Se pueden emplear
ayudas para la marcha si son necesarias, pero en este estudio
ninguno de los pacientes la requiri6. Se debe alentar al paciente
a realizar la prueba logrando la mayor distancia posible en 2
minutos, como se muestra en la figura 2.10. Los pacientes
recibieron instrucciones de caminar lo mas rapido posible hasta

que se les pidiera que se detuvieran.

Figura 2.10. Test de 2-Minutos-Marcha.
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También fueron informados de que podian reducir la velocidad o
descansar, siempre y cuando comenzasen a caminar tan pronto
como se sintieran listos para hacerlo. Cuando transcurrié un
minuto, se les dio la siguiente indicacién verbal: “Lo estas
haciendo muy bien, te queda un minuto”. Los participantes
dejaron de caminar a los dos minutos y se documenté la

distancia recorrida.'*®

La prueba se realizé en un pasillo silencioso donde se coloco
una cinta métrica de 20 metros enfrente de una silla con brazos,
y al final de los 20 metros un cono. El paciente debia caminar
entre la silla y el cono durante los dos minutos. El pasillo estaba

iluminado y no habia ningun obstaculo.

Esta escala ha mostrado buenos valores psicométricos siendo
vélida, fiable y sensible. Presenta un indice de fiabilidad test-
retest de ICC=0,82 (IC 95%: 0,76-0,87).1*° Ha demostrado una
buena validez de constructo al correlacionarse de forma
significativa con la escala de Berg, el TUG y el test de 6-minutos-
marcha (r 2 0,84).1%¢ El area bajo la curva ROC fue de 0,81

(p=0,001) por lo que muestra una gran sensibilidad al cambio.*#

Por ultimo, el Sit To Stand Test (STST), es una prueba funcional
que actia como indicador global de la fuerza de miembros
inferiores. Mide el tiempo que el participante tarda en levantarse
y sentarse de una silla de 45 centimetros sin ayudarse con sus
brazos 3 veces, lo mas rapido posible, como se muestra en la
figura 2.11.
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Figura 2.11. Realizacion de la prueba funcional Sit-to-Stand Test.

Se instruy6 a los participantes a que no utilizasen los brazos en
la realizacion de la prueba de no ser extremadamente necesario,
que se pusieran de pie por completo y establecieran un contacto
firme con la silla al sentarse. El tiempo comenzé cuando el
evaluador emitié una indicacion verbal de inicio de la prueba y
ces6 cuando el participante se sentd después de la tercera
realizacion.'#814° Esta prueba se ha empleado en otros estudios
con pacientes con hemofilia como el realizado por Fearn et al.,*4°

o el de Calatayud et al.1%?

2.5.7. Calidad de vida

La calidad de vida se midi6 mediante el Cuestionario Especifico
para la Evaluacion de la Calidad de Vida Relacionada con la
Salud en Adultos con Hemofilia (A36 Hemofilia-QoL).1%015! Este
fue desarrollado y validado en Espafia durante el periodo 2001-
2005. Se compone de 36 items que reflejan 9 dimensiones:
salud fisica (8 items), actividades diarias (4 items), articulaciones
(3 items), dolor (2 items), satisfaccién con el tratamiento (2
items), dificultades con el tratamiento (4 items), funcionamiento

108



Material y métodos

emocional (5 items), salud mental (3 items), relaciones y
actividad social (5 items). La correccion del cuestionario aporta
una puntuacién por dimensiones y otra total. La puntuacién
maxima sera de 144 puntos que indican el mejor indice de

calidad de vida posible.t°

En cuanto a las caracteristicas psicométricas, este cuestionario
ha demostrado una buena fiabilidad con puntuaciones en las
dimensiones que oscilan desde a de Cronbach= 0,58 para la
subescala de “dificultades con el tratamiento” a 0,88 en la
subescala de “salud fisica”. La consistencia interna del
cuestionario total fue de a de Cronbach= 0,95 y una sensibilidad
test-retest con una r superior a 0,80 en todas las escalas y unar
de 0,92 en la puntuacién total. Presenta una buena validez
convergente correlacionandose significativamente con las
subescalas del ShortForm-36 Health Survey Questionnaire
(rango 0,17-0,77).1*° Tiene, ademas, una buena sensibilidad al
cambio y especificidad en la diferenciacion de los estados de
deterioro leve, moderado y grave de la salud, indicado por el

nimero de hemartrosis el Gltimo afio.10:15

2.5.8. Salud articular

Para la medicion del estado articular se emple6 la Haemophilia
Joint Health Score (HJHS) 2.1.%° Consiste en una herramienta
de puntuacion de 9 items para evaluar el deterioro de las 6
principales articulaciones afectadas en la hemofilia; codos,
rodillas y tobillos. Los items hacen referencia a la hinchazon,
duracion de la hinchazén, atrofia muscular, crepitacion en el

movimiento, pérdida de flexion, pérdida de extension, dolor y
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fuerza, asi como una valoracion global de la marcha (i.e.
caminar, subir y bajar escaleras, correr y apoyo unipodal)
otorgando un punto, dos o tres, en funcién a la variable evaluada,
a cada item que se encontrase fuera de la normalidad. La
puntuacién para cada articulacién es de 0 a 20 puntos, y la
puntuacién total sumando las 6 articulaciones y la marcha total
es de 0 a 124 puntos. A mayor puntuacioén, peor estado de salud

articular.%?

Esta escala muestra buena fiabilidad y validez, con una
consistencia interna de a de Cronbach 0,83-0,84 y una

correlacion alta con el Score de Petterson (r= 0,67-0,86).1°

La medicién del rango libre de movimiento de las 6 articulaciones
diana, codos, rodillas y tobillos, derechos e izquierdos se realizé
dentro del HJHS 2.1, en el apartado de pérdida de flexion y
extension con un goniémetro analdgico. Se realizaron 3 medidas
de la amplitud total de cada articulacion, es decir, desde la
méaxima flexibn a la maxima extension, para posteriormente

calcular el valor medio.

2.6. Célculos y métodos estadisticos

El procesado de datos y andlisis estadistico se realizé con el
software IBM SPSS Statistics (Version 22.0; IBM Corp, Armonk,
NY, EE.UU.). La normalidad de los datos se comprob6 mediante
la prueba de Shapiro-Wilk. Las medidas descriptivas se
mostraron con la media (desviacion estandar), mediana
(percentil 25 y 75) o frecuencias segun corresponda. Las

variables demogréficas (edad, duracion del dolor, altura, peso,
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HJHS total y dosis de factor) se compararon utilizando la prueba
T de muestras independientes o la prueba de suma de rangos

de Wilcoxon en funcién de la normalidad.

Para determinar los efectos de la intervencion en los factores
tiempo (pre, post, seguimiento) y grupo (experimental y control),
asi como la interaccion entre ambos, se ha utilizado un ANOVA
de dos factores con medidas repetidas en el factor tiempo para
cada una de las variables de estudio. Se aplic6 la correcciéon de
Bonferroni para evitar el error tipo | en las comparaciones
multiples cuando el andlisis del ANOVA indicaba diferencias
significativas. P<0,05 se acept6 como significativo. Los tamafios
del efecto para los efectos principales de las ANOVAs se han
calculado mediante el estadistico eta cuadrado parcial (ny?). En
las comparaciones por pares, el tamafio del efecto se ha
obtenido mediante la d de Cohen (d) utilizando el programa
Pysichometrica (https://www.psychometrica.de/effect_size.html.
Dettelbach (Germany)). Los tamafios del efecto se han
interpretado como pequefio (d = 0,2; np? =0,01), medio (d = 0,5;
ne® = 0,06) o grande (d > 0,8; np? > 0,14).
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3. Resultados

De los 450 pacientes elegibles, 21 cumplieron los criterios de

inclusién y aceptaron la participaciéon en el programa. Dos

participantes, uno de cada grupo, abandonaron el estudio por

razones personales. Por tanto, 19 participantes, 10 del grupo

intervencion y 9 del grupo control, formaron la muestra final

(figura 3.1).

Reclutamiento

Pacientes elegibles (n= 450 con
HA o HE registrados en el
hospital)

¥

Pacientes atendidos durante las
visitas rutinarias en el hospital
en 2017 (n=145)

‘ Muestreo por conveniencia (n= 21 ) ‘

l

Ex

cluidos (n=124)
Mo cumplen con el rango de edad de 18-
60 afos (n=52)

= Mo cumplen con los criterios de inclusion

(n=26)

» Megacion a participar (n=46)

L

Asignacion

L

Asignados a la intervencion (n= 11)
* Recibigron intervencion (n= 11)
* Mo reciben intervencion (n=0)

Asignados a confrol {n= 10)
» Recibieron intervencion (n= 10}
» No reciben intervencion (n= 0)

l

Pérdidas seguimiento (razones

personales) (n= 1}

l

Analizados (n= 10)

Pérdidas seguimiento (razones
personales) (n= 1}

|

Analizados (n=9)

Figura 3.1. Diagrama de flujo del progreso a través de las fases del

estudio.

Debido a que el tamafio de la muestra fue menor al calculado

inicialmente, se realizé un analisis de la potencia post hoc. El

115




Resultados

tamafio del efecto minimo obtenido en las variables con
diferencias significativas fue de d=0,74 (f=0,37) en la variable de
control de los sintomas de la escala de autoeficacia. Con este
tamafio del efecto y con un tamafio muestral de 19 participantes,

la potencia fue de 0,93.

3.1. Resultados descriptivos

Las variables demograficas y clinicas se describen en la tabla
3.1.

Tabla 3.1. Caracteristicas demograficas y clinicas de los pacientes.

GE (n=10) GC (n=9) p [95 % IC]
Edad (afios) 45,00 (8,56) 37,89 (13,31) 0,12 [-2,03:16,25]
Duracién del dolor
(afios) 16,43 (15,18) 10,78 (8,12) 0,33 [-6,34:17,64]
Altura 171,30 (4,22) 171,33 (7,02) 0,99 [-5,57:5,79]
Peso 73,72 (12,55) 66,54 (6,61) 0,14 [-2,71:17,06]
HJHS total 39,70 (19,24) 25,44 (11,17) 0,07 [-1,22:29,73]
Tipo de hemofilia (A/B) 10/0 8/1 -
VIH (n) 7 4 -
VHC (n) 8 4 -
Dosis Factor VIII (Ul/kg)
(n=18) 22,98 (8,58) 31,43 (6,46) 0,035 [-16,21:-0,68]
Dosis Factor IX (Ul/kg)
(n=1) - 56,00 -

Los datos se expresan con la media (desviacion estandar). GE: grupo
experimental; GC: grupo control; p: significacion estadistica; IC: intervalo de
confianza; HJHS: Haemophilia Joint Health Score; Ul/kg: unidades
internacionales por kilogramo.

Las pruebas de normalidad no dieron resultados significativos
(p>0,05), por lo que GC y GE fueron homogéneos previo a la

intervencion con relacion a las variables demograficas y clinicas
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basicas estudiadas (i.e. edad, duracion en afos de dolor y
estado articular). Todos los participantes padecian HA excepto
un sujeto del GC. Con relacion a las comorbilidades, un mayor
namero de pacientes presentaba serologia positiva frente al VIH
y al VHC en GE respecto a GC. Con relacién a la dosis del factor
sustitutivo administrado, el GE mostré dosis significativamente
mas bajas que el GC. En cuanto a la frecuencia de
administracién un 10% de los participantes tenian pautada una

dosis diaria, un 35% bisemanal y un 55% trisemanal.

La tabla 3.2 muestra los resultados en relacion con la practica

de ejercicio fisico previa a la participacion en el estudio.

Tabla 3.2. Andlisis descriptivo de la frecuencia de ejercicio, tipo,
intensidad y tiempo dedicado.

GE (n=10) GC (n=9)

Frecuencia de realizacion de ejercicio

No realiza 4 (40,0) 3(33,3)
Muy esporadicamente 1(10,0) 0 (0,00)
De dos a tres veces en semana 3(30,0) 4 (44,4)
Casi todos los dias 2 (20,0) 2(22,2)
Tipo de ejercicio que realizan
Caminar 2(33,3) 0 (0,00)
Combinacion de actividades 4 (66,7) 4 (66,6)
Otro 0 (0,00) 2(33,3)
Intensidad del ejercicio
Suave 3 (50,0) 2 (33,3)
Duro 3(50,0) 3(50,0)
Agotador 0 (0,00) 1(16,7)
Tiempo dedicado al ejercicio en cada
sesion
Entre 15 y 30 minutos 1(16,7) 1(16,7)
Entre 30 minutos y 1 hora 3 (50,0) 2 (33,3)
Méas de 1 hora 2 (33,3) 3 (50,0)

Los datos se expresan con la frecuencia (porcentaje). GE: grupo experimental;
GC: grupo control.
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3.2. Resultados del analisis inferencial

3.2.1. Autoeficacia en el dolor crénico

En la medida de autoeficacia, los resultados de la ANOVA de
medidas repetidas mostraron una interaccion en el factor
Tiempo*Grupo para las subescalas de autoeficacia en el control
de los sintomas [F (2, 34) = 5,50; p= 0,009; ny?= 0,24] y en el
manejo del dolor [F (2, 34) = 11,34; p <0,001; np? = 0,40]. Los
resultados de los efectos principales (tiempo y grupo) del

ANOVA se muestran en el anexo 4.

La media, la desviacién estandar y los resultados de las

comparaciones multiples se muestran en la tabla 3.3.

Previamente a la intervenciobn (TO), no se encontraron
diferencias entre grupos estadisticamente significativas. Tras la
intervencion (T1), el analisis entre grupos indico diferencias en
la variable de autoeficacia en el manejo del dolor (p=0,003) y en
la puntuacion total de autoeficacia (p=0,031), con un tamafio del
efecto grande (1,61 y 1,08 respectivamente). Estas diferencias
se mantuvieron en la tercera medicion (T2) mostrandose
también diferencias estadisticamente significativas entre grupos
(p=0,006 y p=0,034) con tamafos del efecto grandes (1,43 y

1,06 respectivamente).

El analisis del efecto de la intervencion en el tiempo intra-grupo
TO vs. T1, indicé que el protocolo de intervencion tuvo un efecto
estadisticamente significativo en el GE obteniendo una mejora
en la variable de autoeficacia en el control de los sintomas

(p=0,038) con un tamario del efecto medio (0,74) y en la
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Tabla 3.3. Resultados del analisis de comparacion mdultiple de la autoeficacia en el dolor crénico.

TO T1 T2 pL[95% CIJ; TE p2 [95% CI; TE
Autoeficacia GE 56,60 (19,60) 66,00 (11,07) 62,30 (12,61) 0,038 [-18,38:-0,43]; 0,43 [-15,60:4,20]
en el control GC 60,33 (14,73) 54,89 (15,73) 53,78 (13,87) 0,44 [-2,’33:14,91] 0,34 [-3,88:16,99]
desintomas 950 Cl]  0,65[20,68:1321] 0,00 [10424.16] 018 [-4.29:21,34]
Autoeficacia GE 49,40 (14,00) 49,40 (12,86) 51,30 (10,49) 1,00 [-9,01:9,01] 1,00 [-11,75:7,95]
en la funcién GC 41,22 (12,40) 41,00 (14,18) 41,00 (12,98) 1,00 [-9,28:9,72] 1,00 [-10,16:10,60]
fisica p0 [95% CI] 0,20 [-4,68:21,04] 0,19 [-4,68:21,48] 0,07 [-1,07:21,67]
Autoeficacia GE 27,50 (13,35) 36,80 (8,80) 38,60 (5,84) 0,005 [-15,01:-2,69]; 0,001 [-17,34:-4,86];
en el manejo GC 28,78 (7,71) 23,67 (7,38) 27,67 (9,29) 0,20 [-f,’gg:lz,os] 1,00 [-15’,%126:7,68]
d6|,dc_’|°r pO[95% CI|; TE ~ 0,81 [-12,00:9,45] _ 0,003 [5,22:21,04]; _ 0,006 [3,51:18,36];
crénico 1,61 1,43
Autoeficacia GE 133,50 (42,70) 152,20 (31,23) 152,20 (26,47) 0,05 [-37,46:0,06] 0,12 [41,16:3,76]
Total GC 123,89 (31,85) 119,56 (29,19) 122,44 (29,82) 1,00 [-15,44:2411] 1,00 [-22,23:25,12]

p0[95% CI); TE ~ 0,59 (-27,20:46,43) 0,031 [3,29:62,00];

1,08

0,034 [2,52:56,99];
1,06

Los datos se expresan con la media (desviacion estandar). IC: intervalo de confianza. El tamafio del efecto expresado con la d de Cohen. GE: grupo
experimental; GC: grupo control; TE: tamafio del efecto; p: significacion; TO: pre-intervencion; T1: post-intervencion; T2: tres meses tras la intervencion.
pO: diferencias entre grupos; pl: diferencias intra-grupos entre TO y T1; p2: diferencias intra-grupos entre TO y T2. Las diferencias estadisticamente
significativas se muestran en negrita.
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autoeficacia en el manejo del dolor (p=0,005), con un tamafio del
efecto grande (0,93). Por su parte, no se obtuvieron diferencias
estadisticamente significativas en la medida de la autoeficacia
total en ninguno de los grupos. En la medida de autoeficacia en
el seguimiento intra-grupos solo se encontraron diferencias en el
GE en la variable de autoeficacia en el manejo del dolor

(p=0,001), con un tamario del efecto grande (1,22).

3.2.2. Estado emocional

Los resultados de las ANOVA de medidas repetidas de la
depresion y ansiedad no mostraron diferencias estadisticamente
significativas entre grupos post-intervencién (p>0,05). Los
resultados de los efectos principales (tiempo y grupo) del

ANOVA se muestran en el anexo 4.

La media, la desviacion estandar y los resultados de las

comparaciones multiples se muestran en la tabla 3.4.

Previamente a la intervenciébn (TO), no se encontraron
diferencias entre grupos estadisticamente significativas. Tras la
intervencion (T1) y en la tercera evaluacion (T2), tampoco se
advirtieron para ninguna de las variables. El andlisis del efecto
de la intervencion en el tiempo intra-grupo no indicé cambios en

ninguno de los tiempos.

3.2.3. Autoestima

La autoestima mostré una interaccién en el factor Tiempo*Grupo
para su puntuacion total [F (1,32, 22,34) = 6,93; p= 0,010; n,?=
0,29]. Los resultados de los efectos principales (tiempo y grupo)

del ANOVA se muestran en el anexo 4.
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La media, la desviacion estandar y los resultados de las

comparaciones multiples se muestran en la tabla 3.5.

Previamente a la intervencion (T0O) no se encontraron diferencias
entre grupos en la variable autoestima, tras la intervencion (T1),
el analisis entre grupos encontrd diferencias significativas (p =
0,047) presentando valores méas elevados el GE que el GC con
un tamafio del efecto grande (0,99). En la tercera evaluacion (T2)

no se obtuvieron diferencias.

El andlisis del efecto de la intervencién en el tiempo intra-grupo
TO vs. T1 indic6 que el protocolo de intervencién tuvo un efecto
estadisticamente significativo en el GE (p = 0,033) con un
tamafio del efecto medio-grande (0,79). No se observaron

cambios en la tercera evaluacion (TO vs T2).

3.2.4. Dolor

En los resultados de las ANOVAS de medidas repetidas para el
dolor, se encontrd interaccion en el factor Tiempo*Grupo para la
variable “Puntuacién del dolor mas intenso sufrido las ultimas 4
semanas” [F (2, 34) = 3,39; p= 0,045; ny,>=0,17] y en la de “Media
de dolor sufrido las dltimas 4 semanas” [F (2, 34) = 5,38; p=
0,009; np? = 0,24]. Esta interacciéon no fue estadisticamente
significativa para la “Puntuacion de dolor actual” (p = 0,089). Los
resultados de los efectos principales (tiempo y grupo) del

ANOVA se muestran en el anexo 4.

La media, la desviacion estandar y los resultados de las

comparaciones multiples se muestran en la tabla 3.6.
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Tabla 3.4. Resultados del analisis de comparacion mdltiple del estado emocional.

TO T1 T2 p1 [95% CI] p2 [95% CI]
GE 8,40 (5,54) 6,10 (4,15) 5,40 (3,20) 0,46 [-1,80:6,40] 0,10 [-0,43:6,43]
Ansiedad GC 7,56 (3,88) 9,00 (4,06) 8,89 (4,68) 1,00 [-5,76:2,87] 1,00 [-4,95:2,28]
pO[95% CI] 0,71 [-3,84:5,53] 0,14 [-6,88:1,08] 0,07 [7,33:0,36]
GE 4,60 (4,72) 4,00 (5,03) 4,80 (4,49) 1,00 [-2,96:4,16] 1,00 [-3,45:3,05]
Depresion GC 5,22 (3,38) 5,56 (3,94) 6,11 (4,68) 1,00 [-4,09:3,42] 1,00 [-4,31:2,54]
pO[95% CI] 0,75 [-4,64:3,40] 0,47 [-5,97:2,86] 0,54 [-5,75:3,13]

Los datos se expresan con la media (desviacion estandar). IC: intervalo de confianza. El tamafio del efecto expresado con la d de Cohen.
GE: grupo experimental; GC: grupo control; p: significacion; TO: pre-intervencion; T1: post-intervencion; T2: tres meses tras la
intervencion. p0: diferencias entre grupos; pl: diferencias intra-grupos entre TO y T1; p2: diferencias intra-grupos entre TOy T2.

Tabla 3.5. Resultados del analisis de comparacién mdltiple de la autoestima.

TO T1 T2 p1 [95% CI; TE p2 [95% CI]
GE 29,20 (5,45) 33,30 (4,24) 32,70 (5,29)  0,033[-7,91:-0,29]; 0,79 0,10 [-7,54:0,54]
Autoestima GC 30,89 (5,97) 28,78 (4,94) 29,00 (4,56) 0,54 [-1,90:6,13] 0,77 [-2,37:6,15]

p0[95% CI|; TE ~ 0,53 [-7,22:3,84] 0,047 [0,08:8,97]; 0,99 0,12 [-1,11:8,51]

Los datos se expresan con la media (desviacion estandar). IC: intervalo de confianza. El tamafio del efecto expresado con la d de Cohen.
GE: grupo experimental; GC: grupo control; TE: tamafio del efecto; p: significacion; TO: pre-intervencion; T1: post-intervencion; T2: tres
meses tras la intervencién. p0: diferencias entre grupos; pl: diferencias intra-grupos entre TO y T1; p2: diferencias intra-grupos entre TO
y T2. Las diferencias estadisticamente significativas se muestran en negrita.
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Tabla 3.6. Resultados del analisis de comparacién mdltiple del dolor.

TO T1 T2 pl[95% CIJ; TE p2 [95% CI]
GE 4,40 (3,03) 2,00 (2,31) 3,50 (3,44) 0,008 [0,59:4,21]; 0,45 [-0,69:2,49]
Dolor 0,79
actual GC 1,78 (1,56) 1,89 (1,83) 2,44 (2,51) 1,00 [-2,02:1,80] 0,92 [-2,34:1,01]
p0 [95% CI]; TE 0,032 0,91 [-1,92:2,15] 0,46 [-1,89:4,00]
[0,25:5,00]; 1,07
Dolor mas GE 6,80 (3,19) 5,00 (2,58) 5,60 (2,99) 0,06 [-0,06:3,66] 0,39 [-0,8:3,2]
intenso GC 4,33 (2,96) 5,11 (3,37) 5,44 (3,13) 0,92 [-2,74:1,18] 0,54 [-3,22:1,00]
Ultimas 4 p0 [95% CI] 0,10 [-0,52:5,46] 0,94 [-3,00:2,78] 0,91 [-2,81:3,12]
semanas
Dolor GE 4,60 (3,03) 3,00 (2,16) 3,40 (2,37) 0,07 [-0,11:3,31] 0,08 [-0,13:2,53]
medio GC 2,44 (2,24) 3,00 (1,80) 3,56 (2,01) 1,00 [-2,36:1,25] 0,15 [-2,51:0,29]
dltimas 4 p0 [95% Cl] 0,10 [-0,45:4,76] 1,00 [-1,94:1,94] 0,88 [-2,29:1,98]
semanas

Los datos se expresan con la media (desviacion estandar). IC: intervalo de confianza. El tamafio del efecto expresado con la d de Cohen.
GE: grupo experimental; GC: grupo control; TE: tamafio del efecto; p: significacion; TO: pre-intervencién; T1: post-intervencion; T2: tres
meses tra la intervencion. p0: diferencias entre grupos; pl: diferencias intra-grupos entre TO y T1; p2: diferencias intra-grupos entre TO

y T2. Las diferencias estadisticamente significativas se muestran en negrita.
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Previamente a la intervencion (T0), se encontraron diferencias
estadisticamente significativas en el “Dolor actual” (p = 0,032)
siendo el dolor, en el GE, significativamente mayor que el del
GC.

No se encontraron diferencias en el TO, T1y T2 en el resto de

variables.

El andlisis del efecto de la intervencién en el tiempo intra-grupo
TO vs. T1 indic6 que el protocolo de intervencién tuvo un efecto
estadisticamente significativo en el GE obteniendo una mejora
en la variable de “Dolor actual” (p=0,008), con un tamafio del

efecto medio-grande (0,79).

3.2.5. Kinesiofobhia

En los resultados de las ANOVAS de medidas repetidas para la
kinesiofobia se encontrd interaccion en el factor Tiempo*Grupo
entre grupos [F (2, 34) = 3,66; p= 0,037; np?> = 0,177]. Los
resultados de los efectos principales (tiempo y grupo) del
ANOVA se muestran en el anexo 4.

La media, la desviacion estandar y los resultados de las

comparaciones multiples se muestran en la tabla 3.7.
No se encontraron diferencias entre grupos en el TO, T1y T2.

El analisis del efecto de la intervencion en el tiempo intra-grupo
TO vs. T1 indicé que el protocolo de intervencion tuvo un efecto
estadisticamente significativo en el GE en esta variable

(p<0,001) con un tamario del efecto grande (1,72). Los efectos
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Tabla 3.7. Resultados del analisis de comparacién mdltiple de la kinesiofobia.

TO T1 T2 pl[95% CIJ; TE p2 [95% CIJ; TE
Kinesiofobia GE 34,40 (8,14) 25,50 (4,09) 24,80 (6,39) <0,001 [3,99:13,81]; 0,001 [3,99:15,21];
1,72 1,25
GC 31,22 (7,19) 29,00 (4,50) 27,33 (5,83) 0,81[-2,95:7,39] 0,30 [-2,03:9,80]

p0[95% CI] 0,38 [-4,29:10,65] 0,09 [-7,66:0,66] 0,38 [-8,48:3,41]

Los datos se expresan con la media (desviacion estandar). IC: intervalo de confianza. El tamafio del efecto expresado con la d de Cohen.
GE: grupo experimental; GC: grupo control; TE: tamafio del efecto; p: significacion; TO: pre-intervencién; T1: post-intervencion; T2: tres
meses tras la intervencién. p0: diferencias entre grupos; pl: diferencias intra-grupos entre TO y T1; p2: diferencias intra-grupos entre TO
y T2. Las diferencias estadisticamente significativas se muestran en negrita.
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sobre la kinesiofobia se mantuvieron en la tercera evaluacion
(TOvs. T2) (p = 0,001).

3.2.6. Funcionalidad

Los resultados de las ANOVAS de medidas repetidas para la
funcionalidad autopercibida, tanto por dimensiones como en su
puntuacion total, no mostraron diferencias estadisticamente
significativas para ninguna de las variables analizadas. Los
resultados de los efectos principales (tiempo y grupo) del

ANOVA se muestran en el anexo 4.

La media, la desviacion estandar y los resultados de las
comparaciones multiples se muestran en la tabla 3.8. Se
aprecian diferencias estadisticamente significativas entre el GE
y GC en los tiempos TO, T1 y T2, mostrando el GC una mejor
funcionalidad autopercibida en las funciones de acostarse,
sentarse y levantarse y en las actividades complejas de
miembros inferiores que el GE. Esta diferencia se aprecia

también en la puntuacion total de la escala, pero solo en TO.

Por su parte, los resultados de la ANOVA de medidas repetidas
para las variables de capacidad funcional objetiva no
encontraron interaccion en el factor Tiempo*Grupo en ninguna

de las pruebas funcionales que se llevaron a cabo (p > 0,05).

La media, la desviacion estandar y los resultados de la

comparacion multiple se muestran en la tabla 3.9.

Previamente a la intervencién (T0), se encontraron diferencias

estadisticamente significativas en la prueba de 2-Minutos-
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Tabla 3.8. Resultados del analisis de comparacion mdltiple de la funcionalidad autopercibida y sus dimensiones.

TO T1 T2 pl [95% CI] p2 [95% CI]
Estar GE 45,75 (22,76) 54,25 (26,88) 57,50 (24,18) 1,00 [-31,81:14,81] 0,52 [-33,76:10,26]
tumbado/ GC 82,50 (19,41) 83,13 (17,72) 86,25 (18,90) 1,00 [-26,68:25,43] 1,00 [-28,36:20,86]
Sentarse/ p0 [95% CI]; TE 0,002 [-58,23:- 0,019 [-52,32:- 0,014 [-50,90:-
Estar de pie 15,27]; 1,73 5,43]; 1,25 6,60]; 1,32
Funcion de GE 43,77 (23,17) 60,22 (18,46) 61,56 (19,44) 0,25[-40,21:7,31] 0,15 [-40,04:4,46]
extremidades GC 69,18 (28,93) 74,16 (17,54) 74,71 (25,01) 1,00 [-31,55:21,57] 1,00 [-30,41:19,34]
inferiores p0 [95% ClI] 0,06 [-51,40:0,59] 0,12 [-32,11:4,22] 0,23 [-35,33:9,02]
Funcion de GE 80,50 (21,01) 86,50 (16,34) 85,50 (17,71) 1,00 [-25,74:13,74] 1,00 [-29,16:19,16]
extremidades GC 73,75 (20,49) 87,50 (12,82) 84,38 (12,94) 0,35[-35,82:8,32] 0,93 [-37,64:16,39]
superiores p0 [95% CI] 0,50 [-14,15:27,65] 0,89 [-15,98:13,98] 0,88 [-14,73:17,01]
Uso de GE 63,34 (29,34) 76,66 (19,69) 67,33 (24,44) 0,46 [-37,13:10,49] 1,00 [-28,97:20,99]
;“ed'os ‘19 GC 80,00 (26,66) 88,34 (16,61) 89,18 (21,05) 1,00 [-34,95:18,28] 1,00 [-37,10:18,75]
ransporte
P p0 [95% CI] 0,23[-45,02:11,70] 0,20 [-30,19:6,83] 0,06 [-44,99:1,30]
Cuidado GE 86,80 (14,73) 92,00 (10,15) 89,60 (14,01) 0,86 [-17,84:7,44] 1,00 [-16,38:10,78]
personal GC 92,50 (8,67) 89,50 (11,70) 91,00 (11,66) 1,00 [-11,13:17,13] 1,00 [-13,68:16,68]
p0 [95% CI] 0,35[-18,22:6,82]  0,63[-8,42:13,42] 0,82 [-14,51:11,71]
Tareas GE 80,00 (27,90) 87,67 (17,42) 84,00 (13,96) 0,88[-26,56:11,22] 1,00 [-24,77:16,77]
domésticas GC 87,49 (17,53) 90,00 (10,54) 91,26 (8,53) 1,00 [-23,63:18,61] 1,00 [-27,00:19,45]

p0 [95% CI]

0,52 [-31,55:16,57]

0,74 [-17,22:12,56]

0,22 [-19,22:4,70]
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Tabla 3.8. Continuacion.

Deporte y
tiempo libre

GE
GC
p0 [95% ClI]

67,15 (29,55)
81,79 (17,15)

77,43 (27,76)
77,50 (16,41)

77,43 (23,35)
82,51 (15,91)

0,23 [-39,67:10,40]

1,00 [-
23,68:23,54]

0,61 [-25,63:15,46]

1,00 [-38,20:17,64]
1,00 [-26,93:35,50]

0,91 [-36,18:15,62]
1,00 [-29,68:28,23]

Actividades
de miembros
superiores

GE
GC
p0 [95% ClI]

84,00 (13,13)
84,18 (12,36)

89,54 (9,83)
88,61 (9,84)

87,79 (13,42)
88,04 (9,52)

0,98 [-13,04:12,69]

0,85 [-8,96:10,82]

0,97 [[12,18:11,69]

0,74 [-17,87:6,79]
1,00 [-18,22:9,35]

1,00 [-18,06:10,48]
1,00 [-19,82:12,09]

Actividades
béasicas de
miembros
inferiores

GE
GC
p0 [95% ClI]

55,01 (29,58)
75,83 (26,12)

79,66 (20,09)
79,16 (19,44)

77,34 (21,02)
78,75 (27,61)

0,14 [-49,00:7,46]

0,96 [-
19,42:20,41]

0,90 [-25,67:22,85]

0,06 [-49,93:0,63]
1,00 [-31,61:24,93]

0,11 [-48,53:3,87]
1,00 [-32,22:26,37]

Actividades
complejas de
miembros
inferiores

GE
GC
pO [95% CIJ; TE

30,00 (22,52)
67,78 (24,41)

36,23 (31,00)
71,94 (17,81)

39,12 (30,16)
74,45 (23,84)

0,004 [-61,27:14,28];

1,61

0,011 [-61,92:-
9,50]; 1,39

0,016 [-63,06:-
7,60]; 1,29

1,00 [-31,65:19,19]
1,00 [-32,59:24,26]

0,92 [-32,21:13,97]
1,00 [-32,49:19,14]

Puntuacién
total

GE

GC
p0 [95% CI]; TE

63,23 (19,02)
80,41 (13,72)

73,33 (17,51)
82,81 (7,74)

72,67 (16,75)
84,46 (12,32)

0,048 [-34,20:-0,19];

1,03

0,18 [-23,66:4,69]

0,12 [-26,85:-3,26]

0,40 [-27,13:6,93]
1,00 [-21,44:16,64]

0,42 [-25,75:6,87]
1,00 [-22,29:14,19]

Los datos se expresan con la media (desviacion estandar). IC: intervalo de confianza. El tamafio del efecto expresado con la d de Cohen.
GE: grupo experimental; GC: grupo control; TE: tamafio del efecto; p: significacion; TO: pre-intervencién; T1: post-intervencion; T2: tres
meses tras la intervencién. p0: diferencias entre grupos; pl: diferencias intra-grupos entre TO y T1; p2: diferencias intra-grupos entre TO

y T2. Las diferencias estadisticamente significativas se muestran en negrita.
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Tabla 3.9. Resultados del analisis de comparacion mdltiple de los tests funcionales.

TO T1 T2 pl [95% IC] p2 [95% IC]

GE 166,40 (40,55) 173,45 (46,04) 171,44 (45,74) 0,47 [-19,63:5,54] 1,0 [-19,13:9,05]

T2MM GC 211,66 (31,63) 206,33 (28,27) 202,06 (31,92) 0,90 [-7,94:18,59] 0,31 [-5,25:24,45]

(metros)

p0 [95% CI]; TE 0'8'17655283 '27:5:' 0,08 [-70,40:4,64] 0,11 [-69,24:8,01]

GE 7,60 (2,61) 7,93 (3,07) 7,71 (2,87) 0,68 [-1,02:0,36] 1,00 [-0,54:0,31]

(TS g; GC 5,60 (1,23) 5,82 (1,18) 5,83 (1,22) 1,00 [-0,95:0,50] 0,53 [-0,69:0,21]
p0 [95% CI] 0,05[-0,01:4,02] 0,07 [-0,20:4,41] 0,09 [-0,30:4,06]

GE 11,37 (4,13) 12,37 (4,88) 12,02 (4,21) 0,41 [-2,71:0,70] 0,86 [-2,23:0,92]

STST GC 8,33 (4,11) 8,16 (3,49) 7,57 (2,87) 1,00 [-1,62:1,97] 0,71 [-0,89:2,42]
(se9) 0,047 0,02 [0,92:7,98];

p0[95% CI; TE 0,13 [-0,96:7,03] [0,06:8.36]; 0,08 122

Los datos se expresan con la media (desviacion estandar). El tamafio del efecto expresado con la d de Cohen. GE: grupo experimental;
GC: grupo control; TE: tamafio del efecto; p: significacion; IC: intervalo de confianza. TO: pre-intervencion; T1: post-intervencioén; T2: tres
meses tras la intervencion. pO: diferencias entre grupos; pl: diferencias intra-grupos entre TO y T1; p2: diferencias intra-grupos entre TO
y T2. Las diferencias estadisticamente significativas se muestran en negrita. T2MM: Test de 2-Minutos-Marcha; TUG: Timed Up and
Go; STST: Sit To Stand Test; seg: segundos.
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Marcha (p = 0,016) mostrando el GC valores significativamente mayores
gue el GE. Tras la intervencién y en la tercera medicion (T1 y T2) se
encontraron diferencias estadisticamente significativas en el Sit-To-Stand
Test (p = 0,047 y p = 0,02), mostrando valores mas elevados (peor

puntuacion) en el GE que el GC.

El andlisis del efecto de la intervencion en el tiempo intra-grupo TO vs. T1,
y T1 vs. T2, indicé que el protocolo de intervencion no tuvo un efecto

estadisticamente significativo en ninguno de los grupos.

3.2.7. Calidad de vida

Los resultados de las ANOVA de medidas repetidas para la calidad de
vida mostraron interacciéon en el factor Tiempo*Grupo en todas las
dimensiones, asi como en la puntuacion total de la escala. Se encontré
interaccion en las variables de “Salud fisica” [F (2, 34) = 7,09; p= 0,003;
np? = 0,294], “Actividades diarias” [F (2, 34) = 7,31; p= 0,002; np?= 0,30],
“Dario articular” [F (2, 34) = 3,74; p= 0,034; ny2= 0,18], “Dolor” [F (1,73,
29,47) = 22,30; p< 0,001; n,?= 0,567], “Satisfaccion con el tratamiento” [F
(1,34, 22,84) = 9,25; p= 0,003; n,? = 0,352], “Dificultades con el
tratamiento” [F (1,51, 25,70) = 8,25; p= 0,003; n,? = 0,327], “Funcion
emocional” [F (1,60, 27,13) = 12,58; p= 0,001; np?= 0,425], “Salud mental”
[F (2, 34) = 8,28; p= 0,001; ny,?= 0,328], “Relaciones y actividad social” [F
(2, 34) = 3,81; p= 0,032; ny?= 0,183] y en la puntuacién total de calidad
de vida [F (1,40, 23,73) = 13,77; p<0,001; np?>= 0,448]. Los resultados de
los efectos principales (tiempo y grupo) del ANOVA se muestran en el

anexo 4.

La media, la desviacion estandar y los resultados de la comparacion

multiple se muestran en la tabla 3.10.
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Tabla 3.10. Resultados del andlisis de comparacién multiple de la calidad de vida.

TO T1 T2 pl [95% CI]; TE p2 [95% CI]; TE
Salud fisica GE 14,50 (6,75) 26,90 (9,02) 23,60 (6,06) <0,001 [-18,34:- <0,001 [-13,10:-5,10];
6,46]; 1,57 1,46
GC 21,11 (4,37) 23,33 (4,69) 22,89 (4,37) 1,00 [-8,48:4,04] 0,84 [-6,00:2,44]
p0 [95% CI]; TE 0,023 [-12,19:- 0,30 [- 0,78 [-4,46:5,88]
1,03]; 1,15 3,52:10,66]
Actividades GE 5,20 (4,87) 12,60 (4,33) 12,90 (4,23) 0,001 [-11,63:- <0,001 [-11,90:-3,50];
diarias 3,17]; 1,28 1,47
GC 10,00 (2,00) 11,11 (4,51) 10,22 (4,60) 1,00 [-5,57:3,35] 1,00 [-4,65:4,21]
p0[95% CI; TE 0,014 [-8,49:-1,12]; 0,47 [-2,79:5,77] 0,20 [-1,60:6,95]
1,26
Dafio GE 4,90 (3,21) 9,20 (3,33) 8,60 (3,60) 0,006 [-7,41:-1,19]; 0,002 [-6,08:-1,32];
articular 0,92 1,06
GC 6,89 (1,17) 7,67 (1,87) 7,56 (1,42) 1,00 [-4,06:2,50] 1,00 [-3,17:1,84]
p0 [95% CI]; TE 0,10 [-4,38:0,41] 0,24 [-1,12:4,19] 0,43 [-1,66:3,75]
Dolor GE 1,20 (2,15) 5,40 (2,17) 7,20 (0,92) <0,001[-6,19:- <0,001 [-7,59:-4,41];
2,21]; 1,52 2,38
GC 3,67 (1,94) 4,33 (1,73) 3,78 (1,48) 1,00 [-2,77:1,43] 1,00 [-1,79:1,56]
p0[95% CI]; TE 0,018 [-4,46:-0,48]; 0,26 [-0,85:2,98] <0,001
1,20 [2,24:4,60]; 2,81
Satisfaccion GE 5,90 (1,60) 8,10 (1,37) 7,80 (0,63) 0,006 [-3,80:-0,60]; 0,002 [-3,11:-0,69];
con el 0,93 0,83
tratamiento GC 6,00 (2,12) 5,67 (2,35) 5,44 (1,94) 1,00 [-1,35:2,02] 0,79 [-0,72:1,83]
p0 [95% ClI]; TE 0,91 [-1,90:1,70] 0,012 0,002

[0,60:4,27]; 1,28

[0,99:3,72]; 1,68
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Tabla 3.10. Continuacion.

Dificultades GE 7,80 (2,44) 13,10 (4,33) 13,20 (2,66) 0,003 [-8,78:-1,82]; <0,001 [-7,58:-3,22];
de 1,39 1,74
tratamiento GC 9,44 (2,46) 9,89 (3,59) 9,44 (2,60) 1,00 [-4,11:3,23] 1,00 [-2,30:2,30]
p0 [95% CI]; TE 0,16 [-4,02:0,73] 0,10 [-0,67:7,09] 0,006
[1,20:6,31]; 1,43
Funcion GE 5,70 (5,42) 16,20 (5,81) 16,70 (3,83) <0,001 [-15,72:-5,28];  <0,001 [-14,69:-7,31];
emocional 1,57 2,03
GC 11,78 (5,24) 13,67 (6,29) 12,22 (4,74) 1,00 [-7,39:3,61] 1,00 [-4,33:3,44]
p0 [95% CI]; TE 0,024 [-11,25:- 0,37 [-3,32:8,39] 0,036
0,91]; 1,14 [0,33:8,63]; 1,05
Salud GE 3,70 (4,00) 9,30 (4,08) 9,60 (3,84) <0,001 [-8,81:-2,39]; <0,001 [-9,15:-2,65];
mental 1,18 1,59
GC 7,89 (2,80) 8,67 (2,50) 7,33 (2,83) 1,00 [-4,16:2,60] 1,00 [-2,87:3,98]
p0[95% CI; TE 0,018 [-7,57:-0,81]; 0,69 [-2,69:3,96] 0,17 [-1,03:5,56]
1,20
Relaciones GE 9,00 (5,23) 16,70 (5,17) 14,20 (5,96) <0,001 [-11,66:-3,74]; 0,026 [-9,85:-0,55];
y actividad 1,61 0,81
social GC 13,00 (6,14) 14,22 (6,53) 15,00 (4,66) 1,00 [-5,39:2,95] 0,88 [-6,90:2,90]
pO0 [95% CI] 0,14 [-9,50:1,50] 0,37 [-3,19:8,15] 0,75 [-6,02:4,42]
Puntuacion GE 57,90 (30,44) 117,50 (36,12) 113,80 (25,78) <0,001 [-86,75:- <0,001 [-74,66:-37,14];
total 32,45]; 1,64 1,90
GC 89,78 (20,16) 98,56 (28,99) 93,89 (22,80) 1,00 [-37,40:19,84] 1,00 [-23,88:15,66]
p0 [95% CI]; TE 0,017 [-57,19:- 0,23 [- 0,09 [-
6,57]; 1,22 13,00:50,89] 3,77:43,59]

Los datos se expresan con la media (desviacion estandar). IC: intervalo de confianza. El tamafio del efecto expresado con la d de Cohen. GE: grupo
experimental; GC: grupo control; TE: tamafio del efecto; p: significacion; TO: pre-intervencién; T1: post-intervencién; T2: tres meses tras la
intervencion. pO: diferencias entre grupos; pl: diferencias intra-grupos entre TO y T1; p2: diferencias intra-grupos entre TO y T2. Las diferencias
estadisticamente significativas se muestran en negrita.
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Previamente a la intervencion (TO), se encontraron diferencias
estadisticamente significativas en las subescalas de “Salud fisica” (p =
0,023), “Actividades diarias” (p = 0,014), “Dolor’ (p = 0,018), “Funcién
emocional” (p = 0,024), “Salud mental” (p = 0,018) y la puntuacién total
de calidad de vida (p = 0,017), presentando niveles mas elevados de
calidad de vida en dichas variables el GC que el GE con un tamario del

efecto grande.

Sin embargo, tras la intervencion (T1) solo se encontraron diferencias
estadisticamente significativas en la variable de “Satisfaccion con el
tratamiento” (p = 0,012), con un tamafo del efecto grande (1,28)
presentando mayor satisfaccién con el tratamiento el GE que el GC. Y en
la tercera medicién (T2) se observaron diferencias entre grupos para las
variables de “Dolor” (p<0,001), “Satisfacciéon con el tratamiento” (p =
0,002), “Dificultades de tratamiento” (p = 0,006) y “Funcién emocional” (p
= 0,036), con valores significativamente mas elevados en el GE que el
GC. No se encontraron diferencias en el TO, T1y T2 en el resto de las

variables.

El andlisis del efecto de la intervencién en el tiempo intra-grupo TO vs. T1
y T1 vs. T2, indicé que el protocolo de intervencion tuvo un efecto
estadisticamente significativo en el GE, pero no en el GC en todas las
dimensiones y en la puntuacion total de calidad de vida con tamafios del

efecto que oscilaron de medio a grande.

3.2.8. Salud articular

En relacion con los resultados de las ANOVAS de medidas repetidas para
el estado articular medido con el HJHS y el rango de movimiento articular,

no hubo interaccién en el factor Tiempo*Grupo (p>0,05). Los resultados
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los efectos principales (tiempo y grupo) del ANOVA se muestran en el

anexo 4.

La media, la desviacion estandar y los resultados de la comparacion

multiple del estado articular se muestran en la tabla 3.11.

Previamente a la intervencion (TO) los grupos fueron homogéneos a
excepcion de la variable “HJHS en marcha global” y en el total de la
escala donde se observd, con un tamafio del efecto grande, que el GC
tenia mejor salud articular que el GE. Esto mismo se observé para la
puntuacion total de la escala tras la intervencion (T1), en la puntuacién
total del HIHS y en la marcha global en la tercera medicién (T2). El
analisis intra-grupo TO vs T1 y T1 vs T2, indic6 que el protocolo de
intervencidn no tuvo un efecto estadisticamente significativo en ninguno

de los grupos.

La media, la desviacién estandar y los resultados de la comparacion
multiple del rango libre de movimiento articular se muestran en la tabla
3.12.

Previamente a la intervencién (TO), no se encontraron diferencias
estadisticamente significativas en ninguna de las medidas. Tras la
intervencion y en la tercera medicion (T1y T2), se encontraron diferencias
estadisticamente significativas en la amplitud total del tobillo derecho y

en el izquierdo, siendo mayor en el GC que en el Gl.

El andlisis del efecto de la intervencion en el tiempo intragrupo TO vs. T1
y T1 vs. T2, indicé que el protocolo de intervencién no tuvo un efecto

estadisticamente significativo en ninguno de los grupos.
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Tabla 3.11. Resultados del analisis de comparacion multiple del estado de salud articular mediante el HIHS.

5 T1 T2 p1[95% ClI] p2 [95% Cl]
HJHS GE 3,40 (4,03) 3,30 (3,95) 4,20 (5,05) 1,00 [-1,54:1,74] 0,56 [-2,35:0,75]
Codo GC 3,67 (4,47) 3,67 (3,54) 3,33 (4,42) 1,00 [-1,73:1,73] 1,00 [-1,30:1,96]

Derecho PO [95% CI] 0,89 [4,38:385] 0,83 [4,01:3,28] 0,70 [3,755,48]

HJHS GE 6,10 (5,04) 6,40 (5,66) 7,40 (5,50) 1,00[-1,91:1,32]  0,18[-3,02:0,42]
Codo GC 4,33 (6,60) 4,44 (6,44) 4,22 (6,96) 1,00[-1,82:1,59]  1,00[1,70:1,92]

Izquierdo p0 [95% CI] 0,52 [-3,88:7,41] 0,49 [-3,90:7,81] 0,28 [-2,86:9,22]

HJHS GE 9,20 (8,89) 8,90 (8,66) 9,90 (8,66) 1,00 [-0,51:1,11] 0,46 [-1,94:0,54]
Rodilla GC 3,22 (5,59) 3,44 (5,22) 3,33 (5,85) 1,00[-1,07:0,63] 1,00 [-1,42:1,19]

Derecha p0 [95% CI] 0,10[-1,31:13,27]  0,12[-1,57:12,48] 0,07 [-0,676:13,81]

HJIHS GE 9,00 (9,13) 8,90 (8,96) 9,00 (8,82) 1,00[-0,91:1,11] 1,00 [-1,15:1,15]
Rodilla GC 2,44 (4,22) 2,67 (3,20) 3,44 (4,98) 1,00[-1,28:0,84] 0,13 [-2,21:0,21]

Izquierda 00 [95% CI] 0,07 [-0,47:13,58] 0,07 [-0,44:12,90] 0,12 [-1,49:12,60]

HJHS GE 6,50 (2,64) 7,00 (2,75) 7,40 (3,31) 1,00 [-2,52:1,52] 0,71 [-2,84:1,04]
Tobillo GC 4,11 (2,52) 4,44 (3,71) 4,44 (3,36) 1,00 [-2,46:1,80] 1,00 [-2,38:1,71]
Derecho

p0 [95% CI]

0,06 [-0,12:4,89]

0,10 [-0,58:5,69]

0,07 [-0,27:6,19]
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Tabla 3.11. Continuacién

HJHS GE 9,00 (6,67) 9,60 (6,55) 9,90 (6,66) 1,00 [-3,15:1,95] 0,77 [-2,94:1,14]
Tobillo GC 5,78 (6,87) 5,78 (6,82) 6,56 (6,09) 1,00 [-2,68:2,68] 1,00 [-2,93:1,37]
Izquierdo p0 [95% CI] 0,31[-3,33:9,78] 0,23[-2,65:10,30] 0,27 [-2,85:9,54]
HJIHS GE 3,50 (0,97) 3,20 (1,23) 3,30 (0,95) 0,21[-0,11:0,71] 0,96 [-0,32:0,72]
Marcha GC 1,67 (1,41) 2,00 (1,73) 1,78 (1,64) 0,17 [-0,77:0,10] 1,00 [-0,66:0,44]
global p0 [95% CI]; TE 0,004 [0,67:3,00]; 0,10[-0,24:2,64] 0,023 [0,24:2,80];
1,53 1,15
HJIHS GE 46,70 (23.82) 46,80 (23.41) 49,90 (24,20)  1,00[-6,11:5,91] 0,19 [-7,49:1,09]
Total GC 25,44 (10.42) 25,78 (10,71)

p0 [95% CIJ; TE

27,11 (11,33)

0,025 [3,08:39,43[;

1,13

0,025
[3,04:39,01]; 1,12

0,020
[4,13:41,45]; 1,18

1,00 [-6,67:6,00]

1,00 [-6,19:2,85]

Los datos se expresan con la media (desviacion estandar). IC: intervalo de confianza. El tamafio del efecto expresado con la d de Cohen.
HJHS: Haemophilia Joint Health Score; GE: grupo experimental; GC: grupo control; TE: Tamafio del efecto; p: significacion; TO: pre-
intervencion; T1: post-intervencion; T2: tres meses tras la intervencion. p0: diferencias entre grupos; pl: diferencias intra-grupos entre
TO y T1; p2: diferencias intra-grupos entre TO y T2. Las diferencias estadisticamente significativas se muestran en negrita.
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Tabla 3.12. Resultados del andlisis de comparacion miltiple del rango libre de movimiento articular.

TO T1 T2 p1 [95% CI| p2 [95% CI]
ROM GE 33,40 (14,03) 23,40 (12,87) 28,00 (13,78) 0,07 [-0,52:20,52] 0,60 [-5,30:16,10]
Tobillo GC 42,67 (12,32) 41,78 (15,24) 43,33 (16,96) 1,00 [-10,20:11,97] 1,00 [-11,94:10,61]
Derecho p0 [95% CI]; TE 0,15 [-22,11:3,57] 0,011 [-31,98:- 0,044 [-30,22:-
4,77); 1,31 0,45]; 1,00
ROM GE 26,70 (23,30) 23,40 (22,85) 24,20 (22,99) 0,25 [-1,46:8,06] 0,76 [-3,10:8,10]
Tobillo GC 46,44 (16,47) 45,22 (16,97) 48,33 (17,32) 1,00 [-3,79:6,24] 1,00 [-7,79:4,01]
lzquierdo 1 19506 CIJ; TE 0,05 [-39,50:0,01] 0,032 [-41,50:- 0,020 [-44,02:-
2,15]; 1,08 4,24]; 1,18
ROM GE 100,00 (41,76) 103,40 (42,62) 100,00 (43,33) 0,64 [-10,40:3,60] 1,00 [-6,08:6,08]
Rodilla GC 128,56 (26,95) 125,00 (24,49) 128,33 (23,05) 0,65 [-3,82:10,93] 1,00 [-6,19:6,63]
Derecha p0 [95% ClI] 0,10 [-63,04:5,93] 0,20 [-55,79:12,59] 0,10 [-62,53:5,86]
ROM GE 97,80 (51,60) 101,70 (50,10) 98,50 (50,72) 0,66 [-12,01:4,21] 1,00 [-5,11:3,71]
Rodilla GC 132,78 (12,53) 128,33 (12,50) 131,67 (10,90) 0,56 [-4,11:13,00] 1,00 [-3,54:5,76]
Izquierda p0 [95% CI] 0,07 [-72,31:2,36] 0,14 [-62,93:9,67] 0,07 [-69,67:3,33]
ROM GE 118,30 (29,49) 119,90 (29,39) 116,70 (28,85) 1,00 [-8,99:5,79] 1,00 [-3,93:7,13]
Codo GC 115,67 (31,65) 117,22 (31,53) 119,44 (31,57) 1,00 [-9,35:6,24] 0,31 [-9,61:2,05]
Derecho p0 [95% ClI] 0,85[-26,96:32,22]  0,85[-26,81:32,16] 0,85 [-31,98:26,49]
ROM GE 109,70 (30,71) 106,90 (29,76) 105,50 (27,83) 0,57 [-2,64:8,24] 0,49 [-3,43:11,83]
Codo GC 113,33 (44,23) 112,78 (44,17) 117,22 (46,11) 1,00 [-5,18:6,29] 0,65 [-11,93:4,16]
Izquierdo p0 [95% ClI] 0,84 [-40,16:32,89] 0,74 [41,98:30,22] 0,51 [-48,13:24,69]

Los datos se expresan con la media (desviacion estandar). IC: intervalo de confianza. El tamafio del efecto expresado con la d de Cohen.
ROM: Rango de Movimiento; GE: grupo experimental; GC: grupo control; TE: tamafio del efecto; p: significacion; TO: pre-intervencién;
T1: post-intervencion; T2: tres meses tras las intervenciones. pO0: diferencias entre grupos; pl: diferencias intra-grupos entre TO y T1;
p2: diferencias intra-grupos entre TO y T2. Las diferencias estadisticamente significativas se muestran en negrita.
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3.3. Resumen de resultados

A continuacién, se muestra un resumen de los resultados obtenidos en los

distintos tiempos (tabla 3.13). Puntuaciones mas elevadas en las variables

de estado emocional, dolor, kinesiofobia, TUG, STST y salud articular

implicarian una condicién clinica mas pobre. Por el contrario, en el resto de

las variables puntuaciones mas elevadas implicarian mejores resultados

clinicos.

Tabla 3.13. Resumen de las diferencias estadisticas en autoeficacia en el dolor
cronico, estado emocional, autoestima, dolor y kinesiofobia.

INTRAGRUPO INTERGRUPO
GE GC

TO-T1 TO-T2 | TO-T1 | TO-T2 TO T1 T2
Autoeficacia del
dolor crénico
Control de sintomas SI* NO NO NO NO NO NO
Funcion fisica NO NO NO NO NO NO NO
Manejo del dolor S|** SF** NO NO NO SI** (1GE)  SI** (1GE)
crénico
Puntuacion total NO NO NO NO NO SI* (1GE) SI* (1GE)
Estado emocional
Ansiedad NO NO NO NO NO NO NO
Depresion NO NO NO NO NO NO NO
Autoestima SI* NO NO NO NO SI* (1GE) NO
Dolor
Dolor actual Six* NO NO NO SI* (1GE) NO NO
Dolor mas intenso NO NO NO NO NO NO NO
dltimas 4 semanas.
Dolor medio ultimas NO NO NO NO NO NO NO
4 semanas
Kinesiofobia Srxx Srrx NO NO NO NO NO

La significacion estadistica se expresa como *: p< 0,05 entre TO-T1, ** p<0,01 entre TO-T1,

*** n<0,001 entre TO-T1. GC: Grupo control; GE: Grupo experimental. TO: pre-intervencion;

T1: post-intervencion; T2: tres meses tras las intervenciones.
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Tabla 3.14. Resumen de las diferencias estadisticas en autoeficacia,

funcionalidad, calidad de vida y salud articular.

INTRAGRUPO INTERGRUPO
GE GC

TO-T1 TO-T2 TO-T1 | TO-T2 TO T1 T2
Funcionalidad
HAL NO NO NO NO SI* (1GC) NO NO
T2MM NO NO NO NO SI* (1GC) NO NO
TUG NO NO NO NO NO NO NO
STST NO NO NO NO NO SI*(1GE)  SI* (1GE)
Calidad de vida
Salud fisica Sl Sl NO NO SI* (1GC) NO NO
Actividades diarias Sl Sl NO NO SI* (1GC) NO NO
Dafio articular Sl** SI** NO NO NO NO NO
Dolor Sl Sl NO NO SI* (1GC) NO Si*** (1GE)
Satisfaccion con el Slxxx Slxxx NO NO NO SI* (1GE)  SI** (1GE)
tratamiento
Dificultades de S| S NO NO NO NO SI** (1GE)
tratamiento
Funcion emocional Slxxx Slxxx NO NO SI* (1GC) NO SI* (1GE)
Salud mental S S NO NO SI* (1GC) NO NO
Relaciones y Slrxx Six* NO NO NO NO NO
actividad social
Puntuacion total S S NO NO SI* (1GC) NO NO
Salud articular NO NO NO NO SI*(1GE) SI*(1GE) SI* (1GE)

La significacion estadistica se expresa como *: p< 0,05 entre TO-T1, ** p<0,01 entre TO-T1,

*** n<0,001 entre TO-T1. GC: Grupo control; GE: Grupo experimental. TO: pre-intervencion;

T1: post-intervencion; T2: tres meses tras las intervenciones. ; HAL: Lista de Actividades para
personas con Hemofilia; TUG: Test Timed Up and Go; STST: Sit To Stand Test; T2MM: Test

de 2-Minutos-Marcha.
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4. Discusioén

El presente estudio tiene como objetivo principal evaluar la efectividad de
un programa combinado de fisioterapia y TCC en la autoeficacia del dolor

crénico de pacientes con hemofilia severa y artropatia.

La principal variable analizada fue la autoeficacia en el dolor crénico
donde el protocolo resulté ser eficaz. Ademas, se midieron las variables
secundarias de estado emocional, autoestima, dolor, kinesiofobia,
funcionalidad, calidad de vida y salud articular, obteniendo mejoras
significativas tras la aplicacion del programa en la autoestima, el dolor, la

kinesiofobia y la calidad de vida.

4.1. Autoeficacia en el dolor crénico

Los pacientes del GE mejoraron en relacion a la autoeficacia en el dolor
crénico tras la intervencion y en el periodo de seguimiento respecto al
GC. En particular, respecto a la autoeficacia en el manejo del dolor
crénico, los pacientes del GE mostraron ser significativamente mas
eficaces que los del GC, tanto tras la intervencién como a los 3 meses de
la misma. Ademas, en este caso, las mejorias observadas en el GE
fueron aumentando significativamente a lo largo del tiempo. Los
pacientes del GE también percibieron ser mas eficaces en el manejo de
sus sintomas tras la intervencién en relacién con las puntuaciones
basales, pero no hubo diferencias con el GC. La intervenciéon tampoco

influyé en la autoeficacia en el desarrollo de su funcion fisica.

La mejora obtenida en la autoeficacia es de gran importancia para las

PCH ya que se ha demostrado que estas son mas capaces de
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enfrentarse al dolor cronico, se muestran menos negativas frente a la
enfermedad, tienen una mejor respuesta al tratamiento y también una
reduccion de su discapacidad y depresion.'®*-1%¢ Es mas, se ha
demostrado que este incremento en la autoeficacia general promueve a
su vez un mejor manejo del dolor y un incremento en la AF de las PCH,

lo que mejora, a su vez, su salud general. 8217

Estos resultados son similares a los publicados por Kang et al.,*® donde
un grupo de adultos jévenes con hemofilia participaron en un programa
combinado de sesiones de educacién, ejercicio y recreacion terapéutica,

mejorando la autoeficacia en comparacién con un GC.

4.2. Estado emocional

En relacién al estado emocional, este protocolo no demostré ser eficaz

en las variables analizadas de ansiedad y depresion.

Un punto fuerte del presente estudio es, que ademas de analizar las
variables fisicas que generalmente se incluyen en los ensayos con
intervencion fisioterapica,'°21% se analizaron también las variables

emocionales de ansiedad y depresion.

Respecto a la ansiedad, el presente estudio ha mostrado una tendencia
a la mejora post-intervencion, pero esta no ha resultado ser
estadisticamente significativa. Cabe destacar que los pacientes del GE
pasan de una puntuacion media de 8,4, lo que implicaria una ansiedad
gue requeriria de consideracion, a una puntuacion de 6,10 en el momento
post-intervencion y de 5,4 tras el seguimiento, que se relaciona con la
ausencia de ansiedad. Por tanto, aunque estos resultados no son

estadisticamente significativos pueden tener una implicaciéon clinica
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importante en los pacientes. Esto es mas destacable si observamos que

la tendencia en el GC es a un incremento de la ansiedad.

Por su parte, en relacion a la depresion, no se observé un cambio en las
puntuaciones ni tras la intervencién ni después del periodo de
seguimiento, aunque lo cierto es que las puntuaciones tanto del GC como
del GE se mantuvieron en el rango de valores considerados como
ausencia de depresién. Por ello, parece que obtener mejorias en este
aspecto podria haber resultado mas complejo. Estos resultados
discrepan de los de Kang et al.,**® quienes observaron una reduccién de
la depresibn en PCH, tras un programa combinado de sesiones de

educacioén sanitaria, ejercicio fisico y recreacion terapéutica.

Futuros estudios deberian seleccionar una muestra con niveles mas
elevados de ansiedad y depresiéon para valorar mas objetivamente los

efectos del protocolo presentado en este trabajo sobre estas variables.

Aunque los estudios en el campo de la hemofilia son escasos, si que se
ha estudiado el efecto de programas similares al aqui presentado en otros
grupos poblacionales que cursan con dolor crénico. El ensayo de Koulil
et al.,’®® en pacientes con fibromialgia, demostré la efectividad de un
programa combinado de TCC y ejercicio fisico en la mejora de la
ansiedad y la depresion, frente un GC que continué con sus actividades
habituales. La revisién y metaandlisis de Bernard et al.,'®® determiné que
la combinacion de fisioterapia y psicologia es eficaz, mostrando una
reduccion significativa de los sintomas depresivos y ansiosos de
personas con diferentes patologias que sufrian dolor crénico (i.e. fatiga

cronica, fibromialgia, cancer, dolor lumbar crénico, etc.).
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En cambio, la revision de Cheng y Cheng,!! afirma que no existen
beneficios emocionales adicionales al agregar la TCC a un programa de

entrenamiento fisico de personas con dolor musculoesquelético crénico.

Por su parte, tanto la intervencién de ejercicio fisico como la TCC por
separado han demostrado beneficios en la salud mental y el bienestar
psicoldgico frente a la inactividad en personas con dolor crénico, como se
muestra en la revision de Sluka et al.,'%? y el estudio de Olason et al.,3
Por ello, la intervencion combinada en PCH que cursan también con dolor

crénico, parece estar justificada.

4.3. Autoestima

En este estudio se analiz6 ademas la efectividad del programa sobre la
autoestima, encontrando mejoras significativas en el grupo que se
sometid al protocolo combinado de fisioterapiay TCC, respecto al GC en
la medicion tras la intervencién. Esto es aun mas destacable si tenemos
en cuenta que la autoestima de los pacientes de ambos grupos se
encontraba inicialmente en un rango de normalidad. Sin embargo, esta

mejoria no se mantuvo a los tres meses.

Esto es importante, dado que la literatura refiere que los pacientes con
dolor crénico experimentan un grave deterioro de su autoimagen como
consecuencia de la interferencia del dolor en sus relaciones sociales y su
funcionamiento diario.'®* Por ello, programas como el presentado en este
trabajo, en los que se hace una intervencién sobre las propias
cogniciones, pueden contribuir a la mejora del funcionamiento emocional

general y la autoestima.

Aunque los beneficios de la terapia combinada de ejercicio y TCC sobre

la autoestima no se han estudiado previamente en PCH, si que se han
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analizado los del ejercicio como tratamiento Unico. En la revision de
Negrier et al.,®® se concluye que las PCH que practican ejercicio disfrutan
de una mejor autoestima, por tanto, si a un programa de ejercicio unimos
una intervencion mediante TCC, parece comprensible la mejora

experimentada por el GE en este aspecto.

4.4. Dolor

En este estudio el GE logré mejoras significativas en el dolor actual con
respecto al momento previo a la intervencion. Esto es mas destacable si
tenemos en cuenta que el GE partia de un nivel de dolor actual
significativamente mayor que el GC. En cambio, estas diferencias no
fueron estadisticamente significativas al compararlo con el GC. Tampoco
hubo cambios significativos en las variables del dolor mas intenso sufrido
las dltimas 4 semanas ni en la intensidad media de dolor de las tltimas 4
semanas. Estas mejorias tampoco se mantuvieron en la medicion tras los

3 meses de la intervencién de ninguna de las subvariables.

Se observé ademas un nivel mas bajo en el GE en la dimension de dolor
de la escala de calidad de vida tras el tratamiento, asi como una mayor
autoeficacia en el control de este, que ademéas se mantuvo a largo plazo.
Esta mejoria es especialmente importante si tenemos en cuenta que son
pacientes que cursan con dolor crénico de larga evolucién (i.e. 16 afios
el GE y 10 afios el GC), siendo este sintoma una de las principales

preocupaciones de las PCH y de abordaje mas complejo.1%®

Este es el primer trabajo que analiza la efectividad de un programa
multimodal compuesto de ejercicio fisicoy TCC en PCH. Por el contrario,
si se ha estudiado el efecto del ejercicio de forma aislada sobre el dolor.

En el estudio publicado por Calatayud et al.,}®> se sometié a los
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participantes a un entrenamiento de fuerza progresivo con bandas
elasticas y se obtuvo una reduccion general del dolor en comparacion con
un GC gue continué con sus actividades de la vida diaria. En cambio, las
revisiones publicadas sobre los beneficios del ejercicio en PCH, como
son la de Strike et al.,” y la de Siquiera et al.,* concluyen que, aunque el
ejercicio, en general, tiene efectos positivos sobre el dolor, las
investigaciones realizadas hasta la fecha son muy heterogéneas, de baja
calidad metodoldgica y sin analisis de los efectos a largo plazo ni de los
aspectos psicoldgicos. Limitaciones que pretendimos superar con el
presente estudio, afladiendo ya no solo una valoracion psicoldgica sino
también una intervencion de TCC y una evaluacién a los tres meses de

la intervencién para medir los efectos a largo plazo.

El Unico ensayo clinico publicado hasta la fecha que combina una
intervencion fisica con una cognitiva en PCH es el realizado por Cuesta-
Barriuso et al.,® quienes combinaron un programa de ejercicio
domiciliario y sesiones de educacién y obtuvieron mejorias en el dolor

frente a un GC, el cual no llevé a cabo ninguna intervencion.

En cambio, aunque es algo poco estudiado en la poblacién hemofilica, la
combinacién de estas técnicas si que ha sido estudiada en otros grupos
de pacientes que cursan con dolor créonico. Ambrose y Golightly*>3
determinaron, en su revision, que el ejercicio fisico con pesas, maquinas,
bandas elasticas o contra resistencia del agua, aplicado por si mismo o
como parte de un tratamiento multimodal con farmacos y TCC es efectivo
en el tratamiento de otras condiciones de dolor crénico como artritis,
artrosis, enfermedades reumaticas inflamatorias, del tejido conectivo,
neuralgia postherpética, neuropatia periférica, sindrome de dolor regional

complejo, fibromialgia, dolor lumbar o dolor pélvico crénico. Por su parte,
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Kashikar-Zuck et al.,'®® emplearon la TCC combinada con ejercicio para
reducir el dolor en adolescentes con fibromialgia y la compararon con una
intervencion aislada de TCC, mostrando mejores resultados en el dolor el
grupo sometido a la terapia multimodal. Resultados similares obtuvieron
Khan et al.,'®” quienes compararon la efectividad de un programa
multimodal de ejercicio y TCC con un programa de ejercicio aislado en
personas con dolor lumbar crénico y, aunque ambos grupos redujeron
significativamente el dolor, el programa multimodal obtuvo mejores
resultados. Johnson et al.,'® pusieron a prueba un programa combinado
de TCC, educacion y ejercicio activo para mejorar el dolor lumbar crénico
y lo compararon con la atenciéon habitual del médico de cabecera y
educacién. Aunque ambos grupos redujeron el dolor, no se obtuvieron

diferencias estadisticamente significativas entre los grupos.

La reduccién del dolor ya ha sido demostrada en intervenciones con
ejercicio. En la revisién de Sluka et al.,'®? se pone en evidencia que la AF
regular aumenta la proporcion de citoquinas antiinflamatorias y reduce la
de citoquinas inflamatorias, las cuales activan los nociceptores. Ademas,
destaca que el tipo de ejercicio parece poco importante, no hallando
diferencias entre las comparativas de modalidades de ejercicio aplicadas
en diversas condiciones de dolor crénico. Este hecho podria deberse a
los multiples y variados mecanismos por los cuales el ejercicio actla
sobre la reduccion del dolor. Por otra parte, en la revision de Nijs et al.,'®°
se destaca la importancia de la liberacion de opioides endogenos,
factores de crecimiento y la activacion de mecanismos supraespinales en
la modulacion de la percepcion del dolor. Siendo de todos ellos el mas
importante la accion inhibidora de la via noradrenérgica en el asta dorsal
espinal, de forma que el ejercicio se consideraria un estresor capaz de

activar esta via, induciendo una reduccién del dolor en general. Destacan
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otras posibles explicaciones de la analgesia inducida por el ejercicio como
son: el incremento de la conciencia corporal y de las sensaciones
sométicas que podrian actuar como distractores de la percepcion del
dolor, mecanismos tradicionales como el control del dolor por la teoria de
la compuerta de forma que los aferentes cutaneos o musculares
competirian con los nociceptivos en el asta dorsal y, por ultimo, la
modulacion condicionada por dolor que podria activarse por el
bombardeo nociceptivo resultante de la isquemia muscular o la

acumulacion de lactato.

La finalidad de la introduccion de la TCC al programa de ejercicio
terapéutico fue realizar una reestructuracion cognitiva interviniendo sobre
las actitudes negativas relacionadas con el dolor y las interpretaciones
erroneas que favorecen el mantenimiento del circulo vicioso dolor —
discapacidad, llevando a una evaluacion més realista y positiva de la
enfermedad y aumentando la disposicion de las PCH al incremento de la
AF. Es mas, en la revision realizada por Cheng y Cheng %! se concluy6
gue, aunque hay poca evidencia que respalde el uso de la TCC en el
alivio del dolor, si que la hay sobre la reduccién del impacto de la misma
en las actividades de la vida diaria. Es por ello por lo que estaria
justificada su aplicacién en pacientes que cursan con dolor crénico, como

es el caso de las PCH.

Por tanto, las vias inhibitorias del dolor juegan un importante papel de
forma que, si conseguimos bloquear esta transmisién al cerebro con
estrategias como es el ejercicio fisico o la psicoterapia, el sujeto no
experimentar4d tan intensamente la sensaciéon de dolor y sus

consecuencias.3"170.171
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4 5. Kinesiofobhia

Otra variable en la que se observo una mejora fue la kinesiofobia, es
decir, los pacientes del GE tenian significativamente menos miedo al
movimiento y menos preocupacion por si este empeoraba su condicion
clinica tras el tratamiento y a los 3 meses. En cambio, no hubo diferencias

con el GC en ninguno de los tiempos.

Esto es importante teniendo en cuenta que el aumento de la kinesiofobia
en PCH podria reducir la adherencia al ejercicio y derivar en un circulo
vicioso de inactividad, debilidad muscular, incapacidad, depresion,
empeoramiento del cuadro de dolor crénico y aumento del riesgo de
sangrado por el agravamiento de la AH y la discapacidad.®®172173 Es por
ello que su tratamiento debe ser considerado. Esto, ademas, se
retroalimenta, de manera que mientras que las PCH realizan el ejercicio
terapéutico de forma segura, se dan cuenta de que éste no incrementa
su dolor. Todo lo contrario, lo disminuye, favoreciendo una reduccién de
la kinesiofobia. Por tanto, la finalidad de la introduccién de la TCC sera
interferir en la creencia desadaptativa y el comportamiento de evitacion
relacionado con la kinesiofobia de forma simultdnea que se interviene

sobre las limitaciones fisicas.!®®

No hay estudios en PCH gue combinen ambas terapias y evallen su
influencia sobre la kinesiofobia. En cambio, si que existe un estudio en el
gue se sometié a las PCH a un programa de ejercicio y se midi6 la
kinesiofobia. Es el presentado por Salim et al.,}’* donde un grupo de PCH
realiz6 un entrenamiento de marcha nérdica durante 3 meses y, a

diferencia de nuestros resultados, no obtuvieron mejoras significativas en
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esta variable. Esto hace pensar, que la introduccion de la TCC podria ser

importante en la reduccién de la kinesiofobia.

Ademads, existen estudios que apoyan esta teoria como es el publicado
por Monticone et al.,'’® quienes aplicaron una intervencion aislada de
TCC a personas con dolor cervical crénico, obteniéndose mejoras en la
kinesiofobia sin introducir ningun tipo de ejercicio y demostrando que la
intervencion aislada con TCC ya podria tener, por si misma, efectos
beneficiosos sobre el miedo a moverse. En cambio, en la revisiéon de
Sluka et al.,'? relativa a pacientes que cursan con dolor crénico en
general, se concluye que los individuos con niveles bajos de AF tienen
mas probabilidad de reportar niveles elevados de kinesiofobia que
aquellos mas fisicamente activos. Por tanto, ambas intervenciones

parecen importantes.

Por su parte, estudios previos con personas con otras patologias que
cursan con dolor crénico como es el realizado por Kashikar-Zuck et al.,*®®
donde se empled el ejercicio combinado con TCC para mejorar la
kinesiofobia en adolescentes con fibromialgia, obtuvieron mejoras en
dicha variable frente un GC. Todo ello refuerza la idea de que la

intervencion combinada parece ser el abordaje mas eficaz.

4.6. Funcionalidad

Por otra parte, en nuestro estudio no se encontraron mejorias
significativas en las pruebas funcionales realizadas: T2MM, TUG y STST.
No obstante, cabe sefalar la tendencia del GE al aumento de la distancia
recorrida en el T2MM. Esto es destacable teniendo en cuenta que segun
los valores basales del HIHS, este grupo partia de una situacion basal

con mas dolor y peor salud articular, sobre todo en las articulaciones de
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miembros inferiores. Asimismo, este grupo de pacientes también
manifestdé una mayor calidad de vida en los dominios relativos a las
actividades que podian realizar en su vida diaria, estando estas muy

relacionadas con su funcionalidad.

Estos resultados van en la linea de los presentados por Hill et al.,** donde
se llevo a cabo un programa individualizado de ejercicios domiciliarios de
equilibrio y fuerza en PCH y en el que tampoco se obtuvieron mejoras
significativas en la prueba funcional del STST. En cambio, difieren de los
resultados presentados por Calatayud et al.,'°? donde tras un programa
de entrenamiento con bandas elasticas los participantes mejoraron en las
pruebas TUG y STST. Cabe destacar que, a diferencia de nuestro
estudio, donde la intensidad de trabajo fue moderada, en el ensayo de
Calatayud et al.,!%® se trabaj6é a intensidades moderadas-vigorosas, lo
gue podria también haber influido en los resultados. Por otro lado, los
participantes del citado estudio asistieron a una instalacion donde
realizaron el ejercicio en grupo y totalmente supervisados, gracias a lo
cual pudieron realizar el ejercicio mas intenso de forma segura. En
cambio, en nuestro estudio las sesiones se llevaron a cabo en el domicilio
del paciente, con sesiones supervisadas y sesiones autoadministradas,
sin supervision directa por parte del profesional. Es por ello, que la
intensidad de trabajo fue moderada, para asi garantizar la seguridad del
ejercicio. En cambio, en el estudio de Czepa et al.,*’® se llevo a cabo un
entrenamiento domiciliario y se obtuvieron mejorias en el test de 12-
minutos-marcha, aunque destaca que, previo al entrenamiento
domiciliario, los participantes asistieron a varios campamentos deportivos
colectivos. Ademas, en el citado estudio evaluaron a los participantes tras
un afo de entrenamiento, a diferencia del presente programa donde

realizamos las mediciones a las 16 y 28 semanas. Quizas, si en el
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presente trabajo se hubiese mantenido la intervencién en el tiempo se
habrian logrado mejores resultados. Por otra parte, en el estudio de Goto
et al.,*° también se encontraron diferencias en el tiempo de marcha
mediante la aplicacion de un programa de 8 semanas de ejercicio

domiciliario automonitorizado.

Respecto a la valoracion de la funcionalidad autopercibida, tampoco se
encontraron mejoras significativas en la puntuacion total del cuestionario
HAL, asi como en ninguno de sus dominios. Estos resultados son
similares a los presentados por Boccalandro et al.,'% quienes realizaron
un estudio con un grupo de PCH de edad avanzada y los sometieron a
un programa de fisioterapia y terapia ocupacional y tampoco encontraron

mejorias en la percepcion de funcionalidad con el cuestionario HAL.

En cambio, cabe destacar la relevancia de nuestros hallazgos en base a
los resultados del estudio de Kuijlaars et al.1*! En este trabajo se pone en
evidencia que un cambio de 10,2 en la puntuacion total y de 16,7 en las
actividades basicas de extremidades inferiores significaria un cambio real
en el paciente y no se deberia a un error de medicién. En el presente
estudio se encontraron valores de cambio entre las mediciones pre y
post-intervencién de 24,65 puntos en el GE en la funcion de piernas.
Dichos valores son superiores a la puntuacién que supondria un cambio
real en el paciente. Ademas, se registraron valores de cambio de 22,33
puntos en el GE entre las mediciones iniciales y la evaluacion de
seguimiento. Estos cambios en las puntuaciones de las actividades
bésicas de extremidades inferiores no se advirtieron en el GC. Por otra
parte, en la puntuacion total de la escala se hallaron valores de cambio
muy cercanos a la cifra que se relacionaria con un cambio real en el

paciente en el GE, obteniendo puntuaciones diferenciales de 10,1 entre
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el periodo pre- y post-intervencion frente una puntuacién de 10,2 que
implicaria el cambio real. Por ello, a pesar de que las mejoras no fueron
significativas, podemos decir que el GE mostré una tendencia a la mejora

en la funcionalidad de los miembros inferiores y en la funcionalidad total.

Por tanto, a pesar de que los cambios logrados no fueron
estadisticamente significativos, las mejoras estdn por encima de las
puntuaciones que se relacionan con cambios reales en el paciente y no

debidas a un error de medicién, con una posible implicacién clinica.'!

4.7. Calidad de vida

La calidad de vida de los participantes del GE mejor6 de forma
significativa, y dicha mejora se mantuvo 3 meses post-intervencion, tanto
en su puntuacion total como en cada una de las dimensiones. Por el
contrario, en el GC no hubo cambios en este aspecto a pesar de que en
ciertas dimensiones como la salud fisica, las actividades diarias, el dolor,
la funcion emocional, la salud mental y en la puntuacion total presentaban
puntuaciones iniciales significativamente mas elevadas. Las diferencias
entre grupos estadisticamente significativas se encontraron en el
momento post-intervencion para la dimension de satisfaccion con el
tratamiento y a los 3 meses para las dimensiones de dolor, satisfaccion

con el tratamiento, dificultades de tratamiento y funcion emocional.

Estos resultados son destacables ya que numerosos estudios subrayan
la pérdida de CVRS encontrada en las PCH, sobre todo en aquellos que

sufren dolor crénico asociado a la artropatia.>4°t

Aunque los beneficios de la intervencion combinada no han sido

demostrados en PCH, si que ha sido demostrada la efectividad del
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ejercicio terapéutico sobre la CVRS de forma aislada tal y como se sefiala

en la revision de Negrier et al.,%® y en los estudios de Runkel et al., 8105

En cambio, la efectividad de un programa combinado si que ha sido
demostrada en otras patologias que cursan con dolor crénico, como es el
caso del estudio de Cuesta-Vargas et al.,!’’ quienes encontraron
resultados positivos sobre la calidad de vida tras una intervencién basada
en educacion y ejercicio terapéutico aplicado en personas con dolor
crénico debido a alteraciones musculoesqueléticas. Monticone et al.,'"®
hicieron también un ensayo en pacientes con dolor de cuello crénico,
mediante un programa de ejercicio terapéutico combinado con TCCy lo
compararon con un grupo que solo llevé a cabo los ejercicios, recibiendo
ademas los dos grupos sesiones de educacién en ergonomia. Como
resultado, aunque ambos grupos experimentaron mejoras en la calidad
de vida, el grupo de intervenciébn combinada obtuvo puntuaciones

mayores.

En cambio, los resultados del presente estudio discrepan con los de
Nufiez et al.,}”® quienes sometieron a un grupo de personas con fatiga
crénica a un programa de ejercicio gradual y TCC y lo compararon con el
tratamiento médico habitual y no obtuvieron diferencias entre las

intervenciones en la CVRS de los participantes.

Por su parte, en la revision de Valdir Briani et al.,'®° se concluyé que la
terapia con ejercicios, combinada o no con otras intervenciones
psicologicas, es eficaz en la mejora de la calidad de vida de personas con
artrosis de rodilla y respalda el uso de la TCC para obtener beneficios
adicionales en la autoeficacia, la depresion y la ansiedad. Ademas, en el

metaanalisis realizado por Dixon et al.,'®! también se respalda el uso de
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las terapias psicolégicas de forma aislada para mejorar la CVRS en

pacientes con artritis.

Por tanto, era de esperar que en pacientes con dolor crénico y reduccion
de la CVRS como son las PCH, la combinacion de ambas terapias
resultase efectiva. Es mas, en un estudio realizado por Davari et al.* se
investigd la relacion entre la calidad de vida de los pacientes, las
caracteristicas de los mismos, el nivel de AF y la salud articular, y se
encontré que el dolor, la depresion, la ansiedad y las limitaciones en el
movimiento fueron las principales causas de reduccion en la calidad de
vida. Este estudio recomienda la combinacion de psicoterapia y

fisioterapia para mejorar la misma en las PCH.

4.8. Salud articular

En nuestro estudio no se encontr6 mejoria en la salud articular tras la

aplicacién del protocolo combinado de fisioterapia y TCC en el GE.

Cabe destacar que los pacientes de este grupo presentaban un estado
articular muy deteriorado y significativamente peor que los participantes
del GC previo a la intervencion. Por otra parte, la destruccion articular
severa no es reversible. Si a esto le sumamos el hecho de que durante el
programa de ejercicios se buscé el fortalecimiento en un ROM seguro,
sin forzar los limites del movimiento, parece presumible la falta de
ganancia de rango articular. Sin embargo, si que se encontraron mejoras
estadisticamente significativas en la percepciéon de su calidad de vida
relacionada con el dafio articular, mejorando en un 44% la puntuacion
inicial del GE, lo que implica que los pacientes se perciben mejor

fisicamente.
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Las mejoras radicales obtenidas en esta variable tan solo se han visto en
estudios mas antiguos o en aquellos llevados a cabo en paises en vias
de desarrollo, con menos ingresos econdmicos y acceso restringido al
factor de coagulacion. En estos trabajos, ademas de aplicar la
intervencion de fisioterapia, se realiza un cambio en el régimen
farmacoldgico para prevenir la incidencia de sangrados, pasando de
tratamientos a demanda a regimenes de profilaxis. Ejemplo de ello es el
estudio de Lambert et al.,’®? con PCH de Costa de Marfil, donde se vio
gue un 76,5% de los participantes eran tratados a demanda, un 21%
nunca habian recibido factor sustitutivo y un 91,4% presentaban deterioro
articular desde edades muy tempranas. Pero esto actualmente no es asi
en las PCH que viven en paises desarrollados, pues generalmente estan
sometidos a regimenes de profilaxis, disfrutan de una buena atencion
sociosanitaria y tienen una tasa anual de sangrados reducida.%*18 En el
presente trabajo, mas de la mitad de los participantes ya habia realizado
previamente otros programas de ejercicio y estaban sujetos a un régimen
de profilaxis. De hecho, tan solo un 40% del GC y un 33% del GE no

habia realizado ningun tipo de ejercicio previamente.

Los resultados del presente estudio son coherentes con los presentados
por Cuesta-Barriuso et al.,’** en 2017, donde tampoco se encontraron
mejorias en salud articular tras la aplicacién de un programa educacional
y ejercicio domiciliario. En cambio, difieren de los presentados por Goto
et al.,*° donde los sujetos si que mejoraron el ROM de tobillo mediante la
aplicacion de un programa aislado de ejercicio domiciliario y de los de
Cuesta-Barriuso et al.,®° en 2018, en el que se combind la terapia manual
y ejercicios domiciliarios en sujetos con AH de codo y se obtuvieron

mejoras en la movilidad.
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4.9. Fortalezas y limitaciones

En cuanto a las fortalezas, en primer lugar, podemos destacar que, hasta
nuestro conocimiento, este es el primer estudio que pone a prueba una
intervencion combinada de fisioterapiay TCC en PCH severa, AH y dolor
cronico. Ademas, en base a todo lo descrito anteriormente y teniendo en
cuenta la relevancia clinica de las variables en las que se producen
mejorias significativas, el programa ha mostrado un grado de eficacia

satisfactorio.

En segundo lugar, sefalar la importancia de ser un programa multimodal,
gue aborda de forma integral los problemas fisicos y psicol6gicos de las
PCH de manera individualizada. Mientras que la mayoria de las
intervenciones plantean un entrenamiento general en grupo, en este caso
se realizaron sesiones tanto de ejercicio terapéutico como de psicologia
totalmente individualizadas, seguras y adaptadas a cada paciente, a su

pauta habitual de profilaxis y sus necesidades especificas.

En tercer lugar, este programa multidisciplinar es reproducible, dado que
se expone una descripcién detallada del mismo a lo largo de este trabajo.
Por su parte, es importante también la viabilidad del material empleado
en la intervencion, ya que las bandas de resistencia elastica han
demostrado ser una herramienta segura en las PCH. Esto ya fue
demostrado por Babu et al.,®! y Calatayud et al.,}°218 quienes
concluyeron que, incluso cuando se realiza un incremento de la
intensidad a moderado-vigoroso, esta herramienta es segura. Ademas,
como se muestra en el estudio de Colado et al.,'?® existe la posibilidad de
dosificar el esfuerzo del entrenamiento mediante una escala validada de

esfuerzo percibido. Este aprendizaje en el uso de las escalas OMNI
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facilita también el seguimiento a largo plazo mediante teleasistencia, sin
necesidad de realizar sesiones presenciales de forma tan continuada,
facilitando el acceso a la terapia tanto al paciente como al fisioterapeuta.
La telerehabilitacion ya ha demostrado en estudios previos ser viable,
efectiva y segura, ademas de promover la adherencia e independencia
de los pacientes en el manejo de la enfermedad.®?°31%4 Todo ello, junto
con el hecho de que es un material econémico, de facil manejo y

transporte, podria tener un efecto positivo en la adherencia a largo plazo.

En relacion con las limitaciones del estudio hay que sefialar que, para
discernir el efecto de cada terapia por separado, fisioterapia y psicologia,
habria sido necesario aplicar cada intervencién de forma independiente

en grupos separados, ademas del grupo de terapia combinada.

Ademads, en este estudio, a pesar de entrenar la fuerza en el programa
de fisioterapia, no se incluyé como variable de estudio pues se considerd
gue trabajos previos ya habian demostrado mejorias en esta variable tras

un programa de fisioterapia de fortalecimiento muscular.’®:102

Por otra parte, el reducido tamafio de la muestra podria limitar la
generalizacién de los resultados. No obstante, cabe destacar que el
ndamero de participantes reclutados fue suficiente de acuerdo con un
andlisis de potencia a priori. Ademas, se ha de tener en cuenta la
incidencia de la enfermedad (1:7857 varones sanos en Espafia)® y el
hecho de que las intervenciones psicolégicas en PCH suelen tener
tamafios similares e incluso menores,’®® dada la dificultad de
reclutamiento y el esfuerzo que supone para el equipo y el paciente
mantenerse adherido a lo largo del tiempo en intervenciones de estas
caracteristicas. Sera por ello importante el desarrollo futuro de estudios

multicéntricos. En nuestro caso, la poblacion total de hemofilicos que se
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encontraba bajo supervision en la Unidad de Hemostasia y Trombosis del
Hospital la Fe de Valencia al inicio del estudio era de 450 pacientes, de
los cuales alrededor de 145 acude anualmente a visitas rutinarias de
control. Tras aplicar los criterios de inclusién y exclusion descritos y la
voluntariedad de participacion en el estudio, la muestra se redujo a 21
participantes. Esto es similar a lo ocurrido en estudios previos, donde la
poblacion hemofilica que participa en los ensayos clinicos oscila entre 8

y 64 partiCipanteS 61,78-80,83,85,91,94,105,106,174,185

A nivel metodoldgico este estudio presenta también dos limitaciones
importantes. Por un lado, no se pudo realizar una aleatorizaciéon ni un
cegado de los participantes. Por las caracteristicas especificas del grupo,
las sesiones presenciales y la capacidad de compromiso con el programa
por parte de los participantes, se llevd a cabo un muestreo por

conveniencia.

Por otro lado, aunque se realiz6 una medicion a largo plazo de los efectos
del tratamiento, no se realizé un andlisis de la adherencia al programa.
Ademds, para garantizar el mantenimiento de los logros terapéuticos a
largo plazo, hubiera sido necesario llevar a cabo sesiones de prevencién
de recaidas, para revisar las técnicas aprendidas y fortalecer la
adherencia a las estrategias, pero no se realizaron por no ser inicialmente

este uno de los objetivos del programa.

En otro orden de cosas, afiadir un recuento adecuado de la analgesia
consumida antes y después de la intervencion habria permitido mejorar
la evaluacion de la efectividad del programa sobre el dolor de los

participantes.

En base a todo ello, son necesarios ensayos clinicos aleatorizados

multicéntricos con mayor tamafio muestral y con evaluacion de la
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adherencia a largo plazo que apoyen o refuten la eficacia de estas
intervenciones combinadas. Las investigaciones futuras deberian superar
todas estas limitaciones y evaluar el tamafio del efecto diferencial de cada
componente terapéutico de este programa con el objetivo de disefiar

intervenciones mas eficaces adaptadas a las necesidades de las PCH.

Por otra parte, debe tenerse en cuenta que cada vez mas, se esta viendo
gue no existe la terapia estrella que vaya a acabar con los problemas
asociados al paciente con hemofilia y dolor crénico. La solucion reside
mas en una combinacién de estrategias y en el trabajo colectivo de un
equipo multidisciplinar que aborde cada uno de los componentes de
forma especifica, como ya se mencioné en el trabajo realizado por Atilla

y Glney-Deniz.’

A la luz de todo lo descrito anteriormente, consideramos que la futura
aplicacion de protocolos de ejercicio terapéutico combinados con TCC
puede tener un impacto econdmico y social muy positivo en este
colectivo, pudiendo ser incorporados como un complemento o parte del

tratamiento del dolor y la disfuncién provocada por la AH.
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5. Conclusiones

En base a los resultados obtenidos, del presente estudio podemos

extraer las siguientes conclusiones:

1.

El protocolo combinado de fisioterapia y TCC mejoréd la
autoeficacia en el dolor crénico de los pacientes con hemofilia
severa y artropatia.

Respecto al estado emocional, el protocolo combinado de
fisioterapia y TCC no mejoré ni la ansiedad ni la depresién de los
pacientes con hemofilia severa y artropatia.

El protocolo combinado de fisioterapia y TCC mejord la
autoestima de los pacientes con hemofilia severa y artropatia.

La aplicacién del protocolo combinado de fisioterapia y TCC
mejoré el dolor actual de los pacientes con hemofilia severa y
artropatia.

La aplicacion del protocolo combinado de fisioterapia y TCC
redujo la kinesiofobia de los pacientes con hemofilia severa y
artropatia.

El protocolo combinado de fisioterapia y TCC no mejoré la
funcionalidad de los participantes con hemofilia severa y
artropatia.

El protocolo combinado de fisioterapia y TCC aument6 la calidad
de vida de los pacientes con hemofilia severa y artropatia.

El protocolo combinado de fisioterapia y TCC no mejoré la salud
articular de los participantes con hemofilia severa y artropatia.
Los beneficios del protocolo combinado de fisioterapia y TCC

sobre la autoeficacia en el manejo del dolor crénico, la
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kinesiofobia y la calidad de vida se mantuvieron tres meses tras

la intervencion.
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Anexos

Anexo 1. Comité de Etica

LaFe

Departament
de Salut

FPHT-CEIB-04 (B)

DICTAMEN DEL COMITE DE ETICA DE LA INVESTIGACION CON
MEDICAMENTOS

Don Serafin Rodriguez Capelldn, Secretario del Comité de Etica de la Investigacién
con Medicamentos del Hospital Universitario v Politécnico La Fe,

CERTIFICA

Que este Comité ha evaluado en su sesién de fecha 7 de Noviembre de 2017, el
Proyecto de Investigacion:

Titulo: “INTERVENCION NO FARMACOLOGICA PARA DOLOR CRONICO EN
PACIENTES CON HEMOFILIA: UN ACERCAMIENTO COMBINADO DESDE LA
PSICOLOGIA Y LA FISIOTERAPIA."

N* de registro: 2017/0320

Versidn/fecha de la memoria del proyecto: 11 de octubre de 2017

Version/fecha de la Hoja de Informacién al Pacienta y Consentimiento Informado: 1/ 27
de junio de 2017

Que dicho proyecto se ajusta a las normativas éticas sobre investigacion biomédica
con sujetos humanos y es viable en cuanto al planteamiente cientifico, objetivos,
material y métodos, elc, descritos en la solicitud, asi como la Hoja de Informacion al
Paciente y el Consentimiento Informado.

En consecuencia, este Comité acuerda emitir INFORME FAVORABLE de dicho
Proyecto de Investigacion que sera realizado en el Hospital Universitario y Pelitécnico
La Fe por ella Dr. | Dra. Maria Garcia Dasi del servicio/unidadigrupo de investigacion
de HEMOSTASIA Y TROMBOSIS como Investigador Principal.

Que el CEIm del Hospital Universitario y Politécnico La Fe, tanto en su composicion
como en sus procedimientos, cumple con las normas de BPC (CPMPYICHM35/95) v
con la legisiacién vigente que regula su funcionamiento, y que la composicidn del
CEIm del Hospital Universitario y Politécnico La Fe es la indicada en el anexo |,
teniendo en cuenta que, en el caso de que algdn miembro participe en el estudic o
declare algun conflicto de interés, no habra participado en la evaluacién ni en el
dictamen de la solicitud de autorizacién del estudio clinico.

Lo que firme en Valencia, 8 7 de noviembre de 2017

Fdo.: Don Serafin Rodriguez Capellan
Secretario del Comité de Etica de la Investigacién con Medicamentos
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Anexo 2. Consentimiento informado de participacion
en el estudio

Y

|

MODELD DE CONMSENTIMIENTO POR ESCRITO

Titulo del estudio: INTERVENCION NO FARMACOLOGICA PARA DOLOR CROMICO EM
PACIENTES CON HEMOALIA: UN ACERCAWIENTO COMBINADO DESDE LA PSICOLOGIA ¥ LA
FISIOTERAFIA

o, [nofnare J 3peiioos]

He leido la hoja de informacion que se me ha entregada.

He podido hacer preguntas sobre el estudio.

He recibido suficiente informacion sobre el estudic.

He hablado con: {romore ol Krvestigeaar
Comprendo que mi participacion es voluntaria.

Comprendo que puedo retirarme del estudio:

19 Cuando guisra

2% Sin tener que dar explicaciones.
3" Sin que esto repercuta en mis cuidados médicos.

Fresto libremente mi conformidad para participar en el estudio.

Firma del Participante Firma del Investigador
Mombre: Mombre:
Fecha: Fecha:
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Anexo 3. Ejemplo de ficha de registro del
entrenamiento fisico

Semana 2
ENTRENAMIENTO AEROBICO
Caminar durante minutos a una velocidad que no
aumente el dolor procurando un nivel de esfuerzo
Dia 1 Dia 2 Dia3
Fecha
Tiempo
ENTRENAMIENTO FUERZA

Estirar la rodilla levantando el talon,
mantener 3 segundos y doblar.

Series
Repeticiones

Carga

Rellenar cada dia:
Dia 1 Dia2 Dia 3

Fecha

Esfuerzo

Doblar la rodilla llevando el talon al gliteo,
mantener 3 segundos y volver al origen.

Series
Repeticiones

Carga

Rellenar cada dia:
Dia 1 Dia 2 Dia 3

Fecha

Esfuerzo
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Con las piernas estiradas, poner los pies en
puntillas, mantener 3 segundos y volver ala
posicion inicial.

Series

Repeticiones
Carga

Rellenar cada dia:

Dia 1 Dia 2 Dia3

Fecha

Esfuerzo

Intentar abrir la pierna, mantener 3
segundos y cerrar.

Series

Repeticiones
Carga

Rellenar cada dia:

Dia 1 Dia 2 Dia3

Fecha

Esfuerzo

Doblar los codos intentando tocar los
hombros.

Series
Repeticiones

Carga

Rellenar cada dia:

Dia 1 Dia 2 Dia3

Fecha

Esfuerzo
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Levantar los brazos [ateralmente.. v

simultdneamente con la palma de las
manos hacia arriba y sin sobrepasar la
altura de los hombros.

Series
Repeticiones
Carga

Rellenar cada dia:
Dia 1 Dia2 Dia 3

Fecha

Esfuerzo

Desde la posicion que se muestra en la
foto, estirar el codo sin llegar al tope
articular.

Series
Repeticiones

Carga

Rellenar cada dia:
Dia 1 Dia2 Dia 3

Fecha

Esfuerzo

Observaciones:
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Anexo 4. Tabla de resultados de los efectos

principales y del efecto interaccién de los andlisis de

varianza

Variable

Efectos principales

Efecto interaccion

Tiempo Grupo Tiempo * Grupo
F p ne? F p Np? F p e’
Autoeficacia
AEF en el 0,58 0,57 0,03 | 0,72 0,41 0,04 | 5,50 0,009 0,24
control de los
sintomas
AEF en la 0,10 0,85 0,01 | 2,87 0,11 0,150,131 0,82 0,01
funcién fisica
AEF en el 4,73 0,015 0,22 | 4,16 0,06 0,20 | 11,34 <0,001 0,40
manejo del dolor
AEF total 1,86 0,19 0,10 | 3,02 0,10 0,15 | 3,42 0,07 0,17
Estado
emocional
Ansiedad 0,35 0,71 0,02 | 1,31 0,27 0,07 | 2,77 0,08 0,14
Depresién 0,34 0,71 0,02 | 0,43 0,52 0,03 | 0,16 0,86 0,01
Autoestima 0,68 0,45 0,04 | 1,08 0,31 0,06 | 6,93 0,010 0,29
Dolor
Dolor actual 2,56 0,11 0,13 | 1,64 0,22 0,09 | 2,60 0,11 0,13
Dolor mas 0,54 0,59 0,03 | 0,45 0,51 0,03| 3,39 0,045 0,17
intenso ultimas
4 semanas
Dolor medio 1,08 0,35 0,06 | 0,48 0,50 0,03 | 5,38 0,009 0,24
Gltimas 4
semanas
Kinesiofobia 14,56 <0,001 0,46 | 0,16 0,70 0,01 | 3,66 0,037 0,18
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Funcionalidad

autopercibida

HAL
Estar tumbado/ 1,00 0,35 0,06 |13,92 0,002 0,46 | 0,35 0,63 0,02
sentarse/ estar
de pie
Funcién de EEll 2,64 0,11 0,14 | 4,46 0,051 0,22 | 0,74 0,45 0,04
Funcién de las 1,90 0,8 0,1| 0,28 0,68 0,01 | 0,28 0,66 0,02
EESS
Uso de medios 1,70 0,21 0,0 358 0,08 0,18 | 0,37 0,62 0,02
de transporte
Cuidado 0,06 0,9 0,00/ 0,23 0,73 0,01 | 0,77 0,47 0,05
personal
Tareas 0,65 0,45 0,04 0,79 0,39 0,05]| 0,19 0,70 0,01
domeésticas
Deporte y 0,37 0,60 0,02| 0,68 0,42 0,04 | 0,66 0,46 0,04
tiempo libre
Actividades 1,25 0,29 0,07| 0,00 0,97 0,00]| 0,02 0,95 0,00
basicas de
EESS
Actividades 3,01 0,08 0,16 | 0,66 0,43 0,04 | 1,76 0,20 0,10
basicas de EEII
Actividades 0,94 0,37 0,06 | 12,74 0,003 0,44 | 0,03 0,93 0,00
complejas de
EEIl
HAL Puntuacion 1,73 0,20 0,10 | 524 0,036 0,25 | 0,48 0,55 0,03
total
Funcionalidad
objetiva
T2MM 0,41 0,67 0,02 | 446 005 0,21 | 2,41 0,11 0,12
TUG 1,46 0,25 0,08]| 391 0,06 0,19 | 0,25 0,78 0,01
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STST 0,84 0,44 0,05| 4,75 0,044 0,22 | 1,81 0,18 0,10
Calidad de
vida
Salud fisica 14,84 0,000 047 | 0,11 0,74 0,01 | 7,09 0,003 0,29
Actividades 10,22 0,000 0,38 | 0,02 089 0,00| 7,31 0,002 0,30
diarias
Dario articular 7,75 0002 031|005 084 0,00]| 3,74 0,034 0,18
Dolor 26,48 0,000 061 1,20 0,31 0,06 22,30 <0,001 0,57
Satisfaccioncon 4,14 0,048 0,20 | 502 0,039 0,23 | 9,25 0,003 0,35
el tratamiento
Dificultades de 9,68 0,000 036 239 0,14 0,12]| 8,25 0,003 0,33
tratamiento
Funcion 18,95 0,000 053 | 0,02 0,88 0,00|1258 0,001 0,43
emocional
Salud mental 862 0001 034 012 0,74 0,01| 828 0,001 0,33
Relaciones y 8,13 0,001 032 0,12 0,73 0,01| 3,81 0,032 0,18
actividad social
Puntuacién total 21,82 0,000 056 | 0,04 0,84 0,00 | 13,77 <0,001 0,45
Salud
articular
HJHS
HJHS codo 0,26 0,78 0,02| 0,00 0,97 0,00]| 0,26 0,78 0,02
derecho
HJHS codo 0,91 0,41 005 0,71 0,41 0,04| 0,91 0,41 0,05
izquierdo
HJIHS rodilla 1,11 0,33 0,06 3,214 0,09 0,6 | 1,11 0,33 0,06
derecha
HJHS rodilla 1,43 0,26 0,08 | 353 0,08 0,17 ]| 1,43 0,26 0,08
izquierda
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HJHS tobillo 0,80 0,46 0,05 | 419 0,06 0,20]| 0,80 0,46 0,05
derecho

HJHS tobillo 1,05 0,36 0,06| 1,37 0,26 0,07 | 1,05 0,36 0,06
izquierdo

HJHS marcha 0,09 0,91 0,01 6,57 0,020 0,28 | 0,09 0,91 0,01
global

HJHS total 1,98 0,5 0,10 | 6,48 0,021 0,28 | 1,98 0,15 0,10
ROM

ROM tobillo 1,89 0,47 0,10 | 6,36 0,022 0,27 | 1,36 0,27 0,07
derecho

ROM tobillo 1,41 0,26 0,08| 564 0,030 0,25 1,13 0,34 0,06
izquierdo

ROM rodilla 0,00 1,00 0,00| 264 0,12 0,13 2,41 0,11 0,12
derecha

ROM rodilla 0,01 0,97 000|335 0,09 0,17 | 2,64 0,11 0,13
izquierda

ROM codo 0,39 0,68 0,02| 0,00 095 0,00]| 1,44 0,25 0,08
derecho

ROM codo 0,63 0,50 0,04 0,27 0,68 0,01]| 3,18 0,07 0,16
izquierdo

p: significacion; np?: Eta parcial al cuadrado; AEF: Autoeficacia; HAL: Lista de

Actividades en la Hemcdfilia; EEIl: Extremidades inferiores; EESS: Extremidades
superiores; T2MM: Test de 2-Minutos-Marcha; TUG: Timed Up and Go; STST:

Sit To Stand Test; HJHS: Haemophilia Joint Health Score; ROM: Rango de

movimiento.

212






