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SITUACION DE LA HEMOFILIA EN COLOMBIA °
Registro de informacion para el afio 2016

Glosario

CASO/PACIENTE/PERSONA
En este documento se utilizan estos tres términos indistintamente y hacen referencia a una
persona que tiene la enfermedad.

EQUIPO INTERDISCIPLINARIO

Para este documento, se entiende que un paciente es valorado porun equipo interdisciplinario,
cuando un paciente es valorado como minimo una vez por hematologia, ortopedia,
odontologia y (psicologia o trabajo social).

HEMOFILIA

Trastorno hemorragico congénito vinculado al cromosoma X, provocado por la deficiencia
del factor VIl de coagulacion (FVIII) (en el caso de la hemofilia A) o del factor IX (FIX) (en el
caso de la hemofilia B). La deficiencia es el resultado de las mutaciones de los respectivos
genes de los factores de la coagulacion (1).

PORTADORA
Paciente femenina con antecedente familiar o evidencia de prueba genética positiva para
hemofilia.

REGISTRO
Hace referencia a cada una de las filas de la base de datos reportada.

SANGRADO ARTICULAR
Hace referencia a todos los sangrados ocurridos en cualquier articulacién ocurridos de forma
espontanea o traumética durante el periodo.

SANGRADO GENERAL
Hace referencia a todos los sangrados articulares y en otras localizaciones, espontaneos o
traumaticos, ocurridos durante el periodo.
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BDUA:
CAC:
CCPa:

DANE:

DE:
EAPB:
EOC:
FIX:
FMH:
FrVlila:
FVIII:
9G:
IPS:
ITI:

ML:
OMS:
RIC:

SGSSS:

UB:
Ul/Kg:
ul:
VHC:
VIH:
VWD:

Abreviaturas

Base de Datos Unica de Afiliados.

Cuenta de Alto Costo.

Concentrado de complejo de protrombina activado — Feiba.
Departamento Administrativo Nacional de Estadistica.
Desviacién estandar.

Entidades Administradoras de Planes de Beneficios.
Entidades Obligadas a Compensar.

Concentrado de factor nueve.

Federaciéon Mundial de Hemofilia.

Factor siete recombinante activado — Novoseven.
Concentrado de factor ocho.

Inmunoglobulina G.

Institucién Prestadora de Servicios de Salud.
Induccién a la Tolerancia Inmune.

Kilogramo.

Mililitros.

Organizacién Mundial de la Salud.

Rango intercuartil.

Sistema General de Seguridad Social en Salud.
Unidades Bethesda.

Unidades internacionales por kilo.

Unidades Internacionales.

Virus de la hepatitis C.

Virus de la inmunodeficiencia humana.

Von Willebrand
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1. Introduccion

El primer reporte de hemofilia realizado en el afio 2015 a la Cuenta de Alto Costo permitié
evidenciar que la poblacién con esta patologia se distribuia a través de todo el territorio
nacional y se encontraba afiliada a diversas EPS; en su mayoria eran hombres, menores
de 20 afios, clasificados como severos. Alrededor del 60% se encontraban en tratamiento
profilactico siendo los factores deficientes (FVIII o FIX) los mas frecuentemente utilizados
para este tratamiento. Ademas, se identificaron las IPS que atendian a un mayor nimero de
pacientes en el pais, asi como las principales complicaciones que afectaban a los pacientes
(hemartrosis, hemorragias, inhibidores, entre otras). Se documenté al hematélogo como el
profesional del &rea de la salud que lideraba la atencién en el 95% de los casos y se logré
realizar la primera medicién de indicadores de gestion de riesgo en esta poblacién.

A partir de los resultados encontrados, se realizaron diversas actividades con el objetivo
de promover la gestién de riesgo por parte de las EAPB, sin embargo, la Cuenta de Alto
Costo reconoce que el tiempo y las acciones tendientes a mejorar la calidad de la atencién
requieren ser implementadas progresivamente, siendo de esta forma, el tnico camino para
mejorar los resultados en salud en esta poblacion y optimizar los recursos del sistema de
salud.

Esta nueva version de la “Situaciéon de la Hemofilia en Colombia - 2016" ha retomado aspectos
de la version anterior e introduce un anélisis nuevo e importante en relacion con la presencia
de inhibidores, una complicacién grave en hemofilia, que afecta no solo la calidad de los
pacientes, sino que multiplica de forma exponencial los costos asociados a la patologia, asi
como la morbilidad y mortalidad de los mismos. De este modo, se desarrollé el capitulo de
tratamiento teniendo en cuenta la presencia o ausencia de los mismos, y se analizé de forma
mas detallada la poblacién de cada uno de estos grupos.

También se analizaron de forma mas robusta, aspectos relacionados con las caracteristicas de
la poblacion como el diagnostico, las complicaciones y el manejo multidisciplinario.

Por dltimo, es importante mencionar que el anélisis de la informacién reportada no solo ha
dado como resultado esta publicacion, sino que ha permitido la identificacién de aspectos
clave para los procesos de cargue y auditoria de la informacién, por lo que mejoras en estos
procesos seran implementadas. La CAC les invita a leer con detenimiento este documento, a
utilizarlo para la toma de decisiones y a hacer parte del proceso de construccién del mismo
en el futuro; los aportes desde su experiencia clinica y/o administrativa coadyuvaran al
mejoramiento de la salud y la calidad de vida de las personas con esta patologia.
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2. Aspectos metodoldgicos

A continuacién se describen los aspectos metodoldgicos tenidos en cuenta para la
recoleccion, auditoria y anélisis de los datos.

La informacién utilizada para la obtencién de los resultados presentados en este documento
procede de los datos reportados a la Cuenta de Alto Costo por parte de las Entidades
Administradoras de Planes de Beneficio -EABP- y las Entidades Obligadas a Compensar
-EOC-, en cumplimiento de la Resolucién 123 de 2015 del Ministerio de Salud y Proteccién
Social (7), por la cual se establece el reporte de informacion de pacientes diagnosticados con
hemofilia y otras coagulopatias asociadas a déficit de factores de coagulacion.

La recoleccion de la informacion se realizé entre el 12 de febrero y el 5 de mayo de 2016, a
través del aplicativo web de la Cuenta de Alto Costo, que contiene un validador dispuesto
para asegurar que la informacion que ingresa al mismo cumpla con el formato estandarizado
segun el tipo de variable, permitiendo asegurar la calidad de los datos.

Antes del proceso de cargue de informacién, fue publicado el “Instructivo para el reporte de
informacién” que contenia la explicacion de cada una de las variables definidas a reportar.
Ademas, se realizé un proceso de capacitaciéon a todas las entidades sobre las condiciones
para realizar el reporte y la aclaracién de dudas sobre el mismo.

Posterior al reporte de informacion se realizé el proceso de auditoria de la misma para
asegurar la calidad de la informacién reportada.
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3. Resultados

Este es un informe de los resultados obtenidos a partir del anélisis del segundo reporte
realizado a la Cuenta de Alto Costo, de las personas con hemofilia y otras coagulopatias
asociadas a déficit de factores de la coagulacién en Colombia, por parte de las EAPB y las
direcciones departamentales y distritales de salud; es decir, de la poblacién atendida en
el Sistema General de Seguridad Social en Salud. Respecto al afio anterior, se realizaron
algunos ajustes y se adicionaron nuevos aspectos que enriquecen el anélisis.
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3.1. Informacién sobre el reporte

Conrespecto al afo 2015, para el afio 2016 se identificd un aumento del 21,2% de los registros
de hemofilia y otras coagulopatias realizados a la CAC, resaltando que el nimero de registros
(nimero de lineas reportadas) no corresponde con el nimero de pacientes (personas Unicas)
que tienen la patologia. Esta situacién se presenta debido a las caracteristicas del sistema de
salud entre las que se destacan la movilidad (entre EAPB) y la cobertura de los servicios por
més de una entidad (entre entidades territoriales y EAPB) segun la legislacién vigente.

Teniendo en cuenta lo anterior, en algunos apartados de este documento se analiza la
informacion de los registros, en otros, se analiza la informacion de los casos, considerandose
la importancia que esto tiene para las entidades que hacen el reporte y todos los demas
involucrados. En la tabla 1, se presenta un analisis comparativo entre el reporte realizado en
los afios 2015 y 2016, donde se evidencian los registros y los casos reportados en ambos
afos.

Tabla 1. Comparacion entre el reporte 2015 y 2016 de hemofilia y otras coagulopatias

Analisis de los registros 2015 2016
Errores o Duplicados 6 181
Coincidentes 3.274 3.274
No coincidentes 226 0
Nuevos 0 796
Registros/afio 3.506 4.251
Casos Unicos/ano 3.500 4.070

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

En la tabla 2, se presenta el anélisis del reporte de hemofilia y otras coagulopatias realizado
teniendo en cuenta las duplicidades entre entidades, los registros considerados como errores
y los casos definitivos reportados en el periodo. La entidad con el mayor nimero de casos
entre todas las coagulopatias reportados fue Cafesalud (EPS003), seguido por Salud Total
(EPS002) y Nueva EPS (EPS037).
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Tabla 2. Casos de hemofilia y otras coagulopatias reportados 2016

Entidad Errores Casos Duplicados Total
5000 0 2 6 8
13000 0 3 11
19000 0 0 1 1
70000 0 3 0 3
81000 0 5 0 5
85000 0 0 1 1
CCF007 0 10 1 11
CCF009 0 6 0 6
CCFO15 11 29 0 40
CCF024 0 35 0 35
CCF027 0 7 0 7
CCF033 0 7 0 7
CCF049 0 6 0 6
CCFO053 0 6 0 6
CCFO055 0 8 0 8
CCF102 0 3 0 3
EAS016 0 3 0 3
EAS027 1 7 0 8
EMPO17 0 3 1 4
EPS001 0 40 1 41
EPS002 14 413 2 429
EPS003 13 559 1 573
EPS005 9 213 0 222
EPS008 18 97 1 116
EPS010 15 320 0 335
EPS012 0 21 2 23
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Tabla 2. Casos de hemofilia y otras coagulopatias reportados 2016 (Continuacion)

Entidad Errores Casos Duplicados Total
EPSO16 10 305 5 320
EPSO17 0 282 1 283
EPS018 8 129 0 137
EPS022 0 17 0 17
EPS023 0 67 0 67
EPS025 1 12 0 13
EPS033 0 7 0 7
EPS037 3 407 2 412
EPSIO1 0 1 0 1
EPSI02 0 5 0 5
EPSIO3 0 13 0 13
EPSIO4 0 1 0 1
EPSIO5 0 6 0 6
EPSI06 5 10 0 15
EPSS03 1 70 2 73
EPSS33 1 58 1 60
EPSS34 2 54 1 57
EPSS40 1 170 7 178
EPSS41 0 38 0 38
ESS002 0 25 0 25
ESS024 0 57 0 57
ESS062 0 85 1 86
ESS076 0 29 0 29
ESS091 0 9 1 10
ESS118 0 82 7 89
ESS133 13 30 1 44

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



g
SITUACION DE LA HEMOFILIA EN COLOMBIA F
Registro de informacion para el afio 2016

Tabla 2. Casos de hemofilia y otras coagulopatias reportados 2016 (Continuacion)

Entidad Errores Casos Duplicados Total
ESS207 1 67 0 68
RES001 0 37 0 37
RES002 2 28 0 30
RES003 2 29 1 32
RES004 0 121 0 121
RES006 0 4 0 4
RES008 0 1 0 1
RES009 0 1 0 1
RES012 0 1 0 1
REUEQ? 0 1 0 1
3

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Respecto al afio anterior, se observan cambios en el nimero de casos en cada una de las
coagulopatias (Tabla 3), explicandose esto por algunas situaciones particulares, que se
describen a continuacién.
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Tabla 3. Numero de registros y casos reportados afio 2015 y 2016 seguin coagulopatia

Registros
Deficiencia

FVIII (Hemofilia A) 1.531 1.755 1.525 1.705
FIX (Hemofilia B) 307 365 307 354
Portadora 358 393 358 337
Von Willebrand 1.143 1.521 1.143 1.471
Fibrinbgeno 15 21 15 17
Protrombina 6 8 6 6
Fv 17 33 17 31
FVy FVIII 6 13 6 12
Fvil 68 76 68 73
FX 1 3 1 3
FXI 37 45 37 44
FXIN 17 18 17 17
Total 3.506 4.251 3.500 4.070

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Casos reportados en 2015 y 2016 (Coincidentes)

Los casos coincidentes son aquellos que fueron reportados en el afio 2015 y en el afio 2016,
y que se consideran una misma persona, sin esto significar que tienen el mismo diagnédstico.
De este modo, 3.274 personas fueron reportadas en ambos afos, conservando el diagnéstico
entre un afio y otro, el 96,1% de ellos y cambiando a otro diagnéstico aproximadamente 4
de cada 100 personas reportadas en ambos periodos (Tabla 4). En las columnas se encuentra
el diagnostico reportado para el afio 2016, y en las filas el diagnéstico reportado para el
afio 2015. Nétese que la casilla en la cual se encuentran los dos afios son los casos que
mantuvieron el diagndstico entre un afio y el otro.

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



NS
SITUACION DE LA HEMOFILIA EN COLOMBIA °
Registro de informacion para el afio 2016

Tabla 4. Casos coincidentes afio 2015-2016, segtin diagndstico reportado

o
< o © G 2 pe =
© ] — — 3 —_—
) s £ § £ 5 % z
Coagulopatia o Q & = c o >
§ 5§ s = 5 % z
T T ~ § &I « =
>
Hemofilia A 0 0
Hemofilia B 0 0
Portadora 28 4 | 238 | 15 1 1 0 0
o
é Von Willebrand 16 3 6 [1.038| 1 0 2 0 0 0 0 | 1.066
Fibrinégeno 0 0 0 0 13 0 0 0 0 0 0 13
Protrombina 0 0 0 0 0 3 0 0 0 0 0 3
FV 0 0 1 0 0 0 12 0 0 0 0 13
FVy FVill 0 0 0 0 0 0 0 6 0 0 0 6
FVII 2 0 0 2 0 0 0 0 0 0 0 64
FX 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 1
0 0 0 2 0 0 0 0 0 0 35 0 37
1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 13 14
1.486 | 303 | 260 [1.073| 14 4 16 6 61 1 36 | 14 | 3.274

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Casos omitidos y nuevos en el reporte 2016 (No coincidentes)

Los casos no coincidentes son aquellos que posterior al cargue de informacién y en el
proceso de comparacién entre los reportes se identifica que no estan reportados en ambos
periodos comparados, pudiendo ser: casos omitidos o casos nuevos. Los casos omitidos,
son casos que se reportaron en el 2015 pero que no se reportaron en el afio 2016; por su
parte, los casos nuevos, fueron reportados en el afio 2016 pero no en el afio 2015, lo que
no necesariamente se relaciona con la incidencia de la enfermedad, sino con la captacién de
casos con el diagndstico que no habian sido incluidos en el reporte anterior.
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Omitidos

Dejaron de ser reportados por las entidades en el afio 2016, un total de 226 casos, de
los cuales el 60,2% correspondian a mujeres. El 34,1% eran pacientes con enfermedad de
Von Willebrand, el 30,5% eran portadoras, el 26,1% eran pacientes con hemofilia A (54,2%
severos), siendo el porcentaje restante pacientes con otras coagulopatias (Tabla 5).

Nuevos

Los casos que se denominan como nuevos, son aquellos que son reportados por primera
vez a la Cuenta de Alto Costo, independiente de que el diagndstico de la coagulopatia haya
sido durante el Ultimo afio. A pesar de que algunos casos si se reportan por haber sido
diagnosticados durante el periodo de reporte, un importante niimero se podria a atribuir a
una busqueda mas acuciosa por parte de las entidades de los pacientes con estas patologias
debido mdltiples factores.

En la tabla 5, se presentan los casos nuevos y los casos omitidos teniendo en cuenta la
coagulopatia reportada. Es importante tener en cuenta que la tabla 5 expresa los casos
nuevos reportados, es decir, que nunca habian sido reportados a la CAC, no el incremento
de casos entre un afio y otro.

Tabla 5. Casos omitidos y nuevos ano 2016 (No coincidentes)

Omitidos Nuevos
Deficiencia

Femenino Masculino Total Femenino Masculino

Hemofilia A

Hemofilia B

Portadora

Von Willebrand

~
~

Fibrinégeno

Protrombina

FV

FVy FVil

FVII

FX

w | O | o |~ |O|l w N
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

3.2. Caracteristicas de la poblacién reportada - 2016.
Se reportaron un total de 4.251 registros, de los cuales el 41,9% se reportaron con el
diagnéstico de hemofilia A, el 8,7% con hemofilia B y el 35,8% con la enfermedad de Von

Willebrand (Tabla 6).

Tabla é. Distribucion de frecuencias del reporte realizado a la CAC, segtn coagulopatia
reportada. 2016

Registros Pacientes

Deficiencia

% %
FVIII (Hemofilia A) 1.755 41,3 1.705 41,9
FIX (Hemofilia B) 365 8,6 354 8,7
Portadora 393 9.2 337 8,3
Enfermedad de Von Willebrand 1.521 35,8 1.471 36,1
Fibrinégeno 21 0,5 17 0,4
Protrombina 8 0,2 6 0,2
Fv 33 0,8 31 08
FVy FVIII 13 03 12 0,3
FVII 76 1,8 73 1,8
FX 3 0,1 3 0,1
FXI 45 1,1 44 1,1
FXIII 18 04 17 04

4.251 100,0 4.070 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

4.070 pacientes con hemofilia u otras coagulopatias fueron reportados. El promedio de
edad en esta poblacién fue de 27 afios (DE 17,7 afios), teniendo el 50% de esta poblacion
23 afios o menos. El 1,4% de la poblacién fue reportada como indigena, negra, mulata o
afrodescendiente.

El mayor nimero de casos de personas con deficiencias en los factores de la coagulacion
residen en la ciudad de Bogota (25,3%), seguido por aquellas que viven en los departamentos
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de Antioquia (18,2%) y Valle del Cauca (9,4%). En departamentos como Amazonas, Arauca,
Choco, Guaviare, La Guajira, Putumayo y la isla de San Andrés y Providencia no se identifican
personas con estas patologias o el nimero es inferior a 10 (Tabla 7).

Tabla 7. Distribucién de frecuencias de los casos reportados de hemofilia y otras
coagulopatias. Colombia. 2016

Hemofilia Otras coagulopatias
Departamento
% %
Amazonas 3 0,2 0 0,0 3 0,1
Antioquia 322 15,6 417 20,7 739 18,2
Arauca 9 0,4 1 0,1 10 0,3
Atlantico 119 58 123 6,1 242 6,0
Bogota 506 24,6 523 26,0 1.029 253
Bolivar 96 4,7 30 15 126 31
Boyaca 41 2,0 15 0,8 56 1.4
Caldas 25 1,2 84 4,2 109 2,7
Caquetd 16 08 3 0,2 19 0,5
Casanare 18 0,9 6 0,3 24 0,6
Cauca 33 1,6 31 15 64 1,6
Cesar 19 0,9 16 08 35 0,9
Choco 7 0,3 1 0,1 8 0,2
Coérdoba 54 2,6 54 2,7 108 2,7
Cundinamarca 81 3.9 66 3.3 147 3,6
Guaviare 3 0,2 0 0,0 3 0,1
Huila 55 2,7 28 14 83 2,0
La Guajira 8 0,4 3 0,2 " 0,3
Magdalena 27 1,3 22 11 49 1.2
Meta 28 14 38 1.9 66 1,6
Narifio 43 2,1 18 0,9 61 1,5
Norte de Santander 32 1,6 45 2,2 77 1,9
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Tabla 7. Distribucién de frecuencias de los casos reportados de hemofilia y otras
coagulopatias. Colombia. 2016 (Continuacion)

Hemofilia Otras coagulopatias
Departamento
n %
Putumayo 4 0,2 4 0,2 8 0,2
Quindio 14 0,7 14 0,7 28 0,7
Risaralda 53 2,6 116 58 169 4,2
San Andrés 4 0,2 2 0,1 6 0,2
Santander 1M 54 132 6,6 243 6,0
Sucre 31 1,5 28 1,4 59 15
Tolima 67 3,3 40 2,0 107 2,6
Valle 230 11,2 151 7,5 381 9,4

100,0 2.011 100,0 4.070

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Las caracteristicas generales de los pacientes con hemofilia, mujeres portadoras, pacientes
con la enfermedad de Von Willebrand y otras coagulopatias se presentan en la tabla 8. El
61,2% de la poblacién con alguna deficiencia en la coagulacién son hombres, sin embargo,
este porcentaje se ve influenciado por el importante nimero de pacientes con hemofilia.
Alrededor del 96% de los pacientes con hemofilia son hombres, contrario a lo que se
evidencia en los pacientes con Von Willebrand en donde predomina la afectacion en el sexo
femenino (73,2%). Es interesante notar que en las otras coagulopatias no hay una diferencia
marcada entre el sexo masculino (45,8%) y el sexo femenino (54,2%).

El 70% de estos pacientes se encuentran afiliados al sistema de salud a través del régimen
contributivo, mientras el 24,2% se encuentran a través del régimen subsidiado. Variaciones
entre los regimenes de afiliacién se notan entre los grupos; uno de cada 100 pacientes con
hemofilia fue reportado como no asegurado, y 4,3% en régimen de excepcion.

Alrededor del 46,6% de los pacientes con hemofilia tienen menos de 20 afios; en las otras
coagulopatias la mayoria de la poblaciéon afectada tiene mas de 20 afios; nétese como el

81,6% de las mujeres portadoras son mayores de 20 afios.

Se desconoce la edad al momento del diagnéstico en alrededor del 20% de los casos con
coagulopatias en el pais, sin embargo, este porcentaje asciende a 46,3% en las mujeres
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portadoras. El 40% de los casos con hemofilia son diagnosticados antes de los 2 afios,
mientras que la enfermedad de Von Willebrand se diagnostica en edades entre 2 y 20 afios
(42,2%).

Como es caracteristico en este grupo de enfermedades, en su mayoria son diagnosticados
por la presencia de algin sintoma hemorragico que por lo general requiere atencién
médica, por lo cual, son realizadas las pruebas diagnésticas que confirman la enfermedad,
documentandose esta situacion en el 42,1% de los casos. La presencia de historia familiar
que data la posibilidad de la enfermedad se documenté en el 21,8% de los casos. En un
importante porcentaje de la poblacién no se conoce el motivo que llevé a realizar la prueba
diagndstica para diagnosticar la enfermedad.

Tabla 8. Caracteristicas demogréficas y clinicas de la poblacién reportada

Enfermedad Ot
Hemofilia A Hemofilia B Portadora de Von coagulgapsatl'as Total
Caracteristica  Categoria N=1.705 N=354 NEXKY Willebrand N=203 N=4.070
INE A
% %
Femenino 43 2,5 12 34 337 [100,0| 1.077 | 73,2 110 54,2 [1.579|38,8
Sexo
Masculino 1.662 | 97,5 | 342 | 96,6 0 0,0 | 394 | 268 93 45,8 [2.491|61,2

Contributivo 1.047 | 61,41 | 235 | 66,38 | 226 |67,06| 1.180 | 80,22 | 154 | 75,86 |2.842|69,83

Subsidiado 565 | 33,14 109 | 30,79 | 97 (28,78| 183 | 12,44 | 30 | 14,78 | 984 (24,18

Régimen de

afiliacion al  |Excepcion 74 | 434 | 10 | 282 | 13 | 3,86 | 101 6,87 16 7,88 | 214 | 5,26
SGSSS
No asegurado 18 1,06 0 0 0 0 0 0 0 0 18 (0,44
Especial 1 006 | O 0 1 0,3 7 0,48 3 1,48 12 10,29

0 - < 2 afios 28 | 164 | 6 | 1,69 2 1059 3 0,2 4 197 | 43 1,06

2 - <12 afos 390 | 229 | 78 | 220 | 26 | 7,7 | 233 | 158 32 15,8 | 759 | 18,7

12-<16afios | 196 | 11,5 | 38 | 10,7 | 17 | 50 | 157 10,7 20 9,9 | 428 [10,5

Edad (afios)
16 - < 20 afos 181 10,6 | 29 8,2 17 50 | 222 15,1 29 14,3 | 478 | 11,7

20 - <60 afios | 816 | 47,9 | 178 | 50,3 | 249 | 73,9 | 795 | 54,0 92 45,3 2 1523

> 60 afios 94 55 | 25| 71 26 | 77 61 4,2 26 128 | 232 | 57
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Tabla 8. Caracteristicas demograficas y clinicas de la poblacién reportada (Continuacién)

Enfermedad ot
Hemofilia A Hemofilia B Portadora de Von coagulgapsatl'as Total
Caracteristica  Categoria N=1.705 N=354 NEXKY Willebrand N=203 N=4.070
INE A
% % % n % %
Menos de 2
anos 688 | 40,4 | 142 | 401 41 12,2 | 97 6,6 28 13,8 | 996 | 24,5
Edad al Entre 2y 20
momento del [afios 517 | 303 | 93 | 263 | 64 [ 190 | 624 | 424 66 32,5 [1.364(33,5

diagndstico
Més de 20 afios| 164 | 9,6 | 49 | 138 | 76 | 22,6 | 444 | 30,2 67 33,0 | 800 | 19,7

Sin dato 336 | 19,7 | 70 19,8 | 156 | 46,3 | 306 20,8 42 20,7 | 910 | 22,4
Madre
portadora 140 8,2 28 79 54 1160 | 42 29 1 0,5 265 | 6,5
Otro historial
Motivo de [familiar 201 | 11,8 | 42 | 119 | 153 [454 | 201 | 137 | 27 | 133 | 624 [153
la prueba Sintoma

diagnéstica | ororagico | 694 | 40,7 | 148 | 41,8 | 27 | 80 | 753 | 51,2 | 93 | 458 |1.715|42,1

Otro 53 31 12| 34 10 | 30 | 130 8,8 31 15,3 | 236 | 5,8

Desconocido 617 | 36,2 | 124 | 350 | 93 | 27,6 | 345 23,5 51 25,1 [1.2301 30,2

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

3.3. Indicadores de morbimortalidad
3.3.1. Prevalencia de hemofilia y otras coagulopatias

Se reportaron para el afio 2016 un total de 4.070 casos de hemofilia y otras coagulopatias,
con un predominio del sexo masculino y una razén hombre mujer de 1,6:1 (ilustracion 1).
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llustracion 1. Casos de hemofilia y otras coagulopatias segtin sexo en Colombia. 2016
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Fuente: Base de datos

, Resolucion 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

La prevalencia de estas deficiencias en los factores de la coagulacion se documenté en 8,3
x 100.000 habitantes. La prevalencia cruda y ajustada por edad se presenta en la tabla 9.
Notese que estas prevalencias son mayores si se realiza teniendo en cuenta el régimen de
afiliacion al sistema de salud siendo de 13,3 x 100.000 afiliados al régimen contributivo y de

4,3 x 100.000 afiliados al régimen subsidiado.

Tabla 9. Prevalencia de hemofilia y otras coagulopatias * 100.000 habitantes segtin régimen
de afiliacién al SGSSS en Colombia

Poblacién Caracteristica Casos Prevalencia Cruda Prevalencia Ajustada

General General 4.070 8,3
Femenino 1.579 6,4 6,4

Sexo
Masculino 2.491 10,3 10,2
Contributivo + Subsidiado 3.826 8,6

Régimen Contributivo 2.870 12,9 13,3
Subsidiado 956 4,3 4,3
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La concentracién de los casos de estos defectos de la coagulacion en el territorio nacional se
presenta en la ilustracion 2. Los departamentos con un mayor nimero de casos son Bogotg,
Antioquia, Valle del Cauca, Santander y Atlantico.

llustracién 2. Prevalencia de hemofilia y otras coagulopatias ajustada por edad x 100.000
habitantes (ambos sexos)

Departamento Casos Prevalencia
Cruda Ajustada

Amazonas 3 3,9 2,8
Antioquia 739 11,3 11,4
Arauca 10 3,8 3,9
Atléantico 242 9,7 9,7
Bogota 1.029 12,9 13,0
Bolivar 126 59 58
Boyaca 56 4,4 4,5
Caldas 109 11,0 11,6
Caquetd 19 3,9 3,6
Casanare 24 6,6 6,0
Cauca 64 4,6 4,5
Cesar 35 34 3.1
Choco 8 1,6 1,6
Cérdoba 108 6,2 6,1
Cundinamarca 147 54 54
Guainia 0 0,0 0,0
Guaviare 3 2,7 2,6
Huila 83 71 6,8
La Guajira 11 11 1,1
Magdalena 49 3.9 3.9
Meta 66 6,7 6,5
Narifio 61 3,5 3,4
Norte de Santander 77 5,6 5,6
Putumayo 8 2,3 1,9
Quindio 28 4,9 51
Risaralda 169 17,7 18,2
San Andrés 6 7.8 8,2
Santander 243 11,7 12,0
Sucre 59 6,9 6,8
Tolima 107 7,6 7,7
Valle 381 8,2 8,3
Vaupés 0 0,0 0,0
Vichada 0 0,0 0,0
Total 4.070 8,3 8,3

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.

Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
Poblacién DANE con corte a 30 de junio de 2016.

Poblacién BDUA con corte a 31 de enero de 2016.

En la tabla 10, se presenta la prevalencia de hemofilia y otras coagulopatias seguin régimen
de afiliacién al sistema de salud.
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Tabla 10. Prevalencia de hemofilia y otras coagulopatias cruda y ajustada por edad x
100.000 afiliados al BDUA (ambos sexos). Colombia. 2016

Prevalencia Prevalencia
Entidad Casos Entidad Casos
Cruda Ajustada Cruda Ajustada

CCF007 10 4,5 4,2 EPS023 67 1,3 10,9
CCF009 6 58 5,6 EPS025 12 6,8 59
CCFO15 29 4,7 4,6 EPS033 7 84 8,7
CCF023 0 0,0 0,0 EPS037 407 13,8 16,5
CCF024 35 6,6 6,5 EPSIO1 1 0,5 0,3
CCF027 7 37 3,6 EPSI02 5 23 1,9
CCF033 7 6,9 58 EPSIO3 13 29 2,6
CCF049 6 56 6,2 EPSI04 1 0,8 1,3
CCFO053 6 54 54 EPSIO5 6 2,0 2,0
CCFO055 8 12 1.2 EPSI06 10 12,7 12,8
CCF102 3 19 1,3 EPSS03 70 6,2 6,2
EASO16 3 28,4 160,8 EPSS33 58 43 4,2
EAS027 7 16,1 27,9 EPSS34 54 4,5 4,8
EPS001 40 20,0 23,2 EPSS40 170 10,0 10,7
EPS002 413 18,5 18,2 EPSS41 38 4,4 4,5
EPS003 559 10,3 10,6 ESS002 25 50 4,8
EPS005 213 14,6 14,7 ESS024 57 29 2,8
EPS008 97 8,6 9.2 ESS062 85 43 4,2
EPS010 320 13,8 13,9 ESS076 29 30 29
EPS012 21 8,1 7,8 ESS091 9 2,8 29
EPS016 305 10,4 10,7 ESS118 82 4,3 4,4
EPS017 282 16,3 16,5 ESS133 30 1,6 1,4
EPSO18 129 14,3 14,6 ESS207 67 51 51
EPS020 0 0,0 0,0 Total 3826 8,6 8,6
EPS022 17 2,9 31

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacidn: informacién con corte a 31 de
enero de 2016. Poblacién DANE con corte a 30 de junio de 2016. Poblacién BDUA con corte a 31 de enero de 2016.
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En la tabla 11, se presenta la prevalencia cruda de hemofilia y otras coagulopatias por
1.000.000 de habitantes. Notese que algunas deficiencias son extremadamente raras,
observandose una prevalencia de menos de 1 persona por cada 1.000.000 de habitantes.

Tabla 11. Prevalencia cruda de hemofilia y otras coagulopatias x 1.000.000 habitantes

Deficiencia Prevalencia

Deficiencia de factor VIII (Hemofilia A) 70,8
Deficiencia de factor IX (Hemofilia B) 14,7
Portadora 13,7
Enfermedad de Von Willebrand 30,2
Deficiencia de fibrinogeno 0,3
Deficiencia de Protrombina 0,1

Deficiencia de factor V 0,6
Deficiencia de factor V y VIII 0,2
Deficiencia de factor VII 1,5
Deficiencia de factor X 0,1

Deficiencia de factor XI 0,9
Deficiencia de factor XIlI 0,3

Total 83,5

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.

3.3.2. Prevalencia de hemofilia

2.059 personas fueron reportadas con hemofilia durante el afio 2016. Como es caracteristico
de la enfermedad, es predominantemente una enfermedad del sexo masculino, viéndose
afectadas un nimero reducido de mujeres (ilustracién 3).
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llustracién 3. Casos de hemofilia segtin sexo en Colombia, 2016
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

En la tabla 12, se presenta la prevalencia de hemofilia en Colombia segln sexo y régimen.
Diferencias notables se evidencian entre los sexos, y entre el régimen contributivo (P. ajustada
6,1 x 100.000 afiliados) y el subsidiado (P. ajustada 2,9 x 100.000 afiliados).

Tabla 12. Prevalencia de hemofilia en Colombia

Prevalencia
Deficiencia Poblacién Caracteristica
Cruda Ajustada

General General 2.059 4.2

Femenino 55 0,2 0,2
Sexo

Masculino 2.004 8,3 8,2

Hemofilia

Contributivo + Subsidiado 1.956 44
Régimen Contributivo 1.297 58 6,1

Subsidiado 659 3,0 29

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de en-
ero de 2016. Poblacién DANE con corte a 30 de junio de 2016. Poblacién BDUA con corte a 31 de enero de 2016.

La prevalencia de hemofilia por entidad aseguradora se presenta en la tabla 13. Del total
de los casos reportados a la CAC, 1.956 fueron reportados por alguna entidad del régimen
contributivo o subsidiado, siendo la prevalencia pais de 4,5 x 100.000 afiliados al sistema.
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Tabla 13. Prevalencia de hemofilia segun entidad aseguradora (ambos sexos). Colombia.
2016

Prevalencia Prevalencia

Entidad Entidad

Cruda Ajustada Cruda Ajustada
CCFo007 10 4,5 4,2 EPS023 28 4,7 4.9
CCF009 5 4.9 4,7 EPS025 8 4,5 39
CCF015 25 4,1 39 EPS033 7 8,4 8,7
CCF023 0 0,0 0,0 EPS037 296 10,0 11,9
CCF024 24 4,5 4,5 EPSION 1 0,5 0,3
CCF027 4 2,1 2,1 EPSIO2 2 0,9 0,7
CCF033 6 59 4,9 EPSIO3 10 23 2,0
CCF049 1 0,9 0,7 EPSIO4 1 08 1,3
CCFO053 4 3,6 39 EPSIO5 4 1,3 1.3
CCFO055 6 0,9 09 EPSI06 5 6,3 7,0
CCF102 3 1.9 1.3 EPSS03 36 32 31
EAS016 1 9,5 75,7 EPSS33 47 35 35
EAS027 4 9,2 21,2 EPSS34 38 31 34
EPS001 31 15,5 18,3 EPSS40 97 5,7 6,2
EPS002 143 6,4 6,3 EPSS41 34 3,9 41
EPS003 251 4,6 49 ESS002 15 3,0 3,0
EPS005 91 6,3 6,6 ESS024 39 2,0 1,9
EPS008 56 50 55 ESS062 53 2,7 2,6
EPS010 85 37 3,7 ESS076 26 2,7 2,6
EPS012 13 50 4.8 ESS091 6 1,8 21
EPS016 136 4,6 4,9 ESS118 75 4,0 4,0
EPSO17 m 6,4 6,7 ESS133 24 1,3 1,2
EPS018 44 4.9 4,9 ESS207 39 2,9 2,9
EPS020 0 0,0 0,0 Total 1956 4,4 4,5
EPS022 1 1.9 1,9

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de en-
ero de 2016. Poblacién DANE con corte a 30 de junio de 2016. Poblacién BDUA con corte a 31 de enero de 2016.
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La prevalencia de hemofilia en el pais segun la ubicacién geografica de los casos denota
la afectacion de la ciudad de Bogota con la mayoria de los casos y la prevalencia mas alta
(P. ajustada 6,3 x 100000 afiliados), y otros departamentos entre los que estan: Risaralda,
Santander, San Andrés, Antioquia, Valle del Cauca y Tolima (ilustracion 4).

llustracién 4. Prevalencia de hemofilia ajustada por edad x 100.000 habitantes segtin
departamento (ambos sexos). 2016

Departamento Casos Prevalencia
Cruda Ajustada
Amazonas 3 3,9 6,5
Antioquia 322 4,9 58
Prevalencia por Cuartiles Arauca 9 34 55
= Eg-gyﬁ-g} Atlantico 19 4,8 55
2339 Betar % 4z 50
[0.0,2.3] f )
Boyaca 41 3,2 4,9
Caldas 25 25 4,8
Caquetd 16 3,3 4,5
Casanare 18 50 4,5
Cauca 33 24 4,4
Cesar 19 1.8 3,5
Chocé 7 1,4 34
Coérdoba 54 3.1 33
Cundinamarca 81 3,0 3,1
Guainfa 0 0,0 3,0
Guaviare 3 2,7 3,0
Huila 55 4,7 28
La Guajira 8 0,8 2,7
Magdalena 27 21 2,6
Meta 28 29 2,6
Narifio 43 2,4 2,6
Norte de Santander 32 23 23
Putumayo 4 1.1 2,3
Quindio 14 2,5 23
Risaralda 53 55 22
San Andrés 4 52 1,6
Santander m 54 1,5
Sucre 31 3,6 0,9
Tolima 67 4,7 0,8
Valle 230 4,9 0,0
Vaupés 0 0,0 0,0
Vichada 0 0,0 0,0
Total 2.059 4,2 4,2

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.

Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
Poblacién DANE con corte a 30 de junio de 2016.

Poblacién BDUA con corte a 31 de enero de 2016.
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Prevalencia de hemofilia A (Hombres)

Teniendo en cuenta la informacién de la Federacién Mundial de Hemofilia, se obtuvo la
prevalencia de hemofilia A en hombres de los afios 2003-2006" en Colombia (2); no se
documentaron los afos 2007 a 2013, pero se adicionaron las prevalencias de los afios 2015
y 2016 calculadas con la informacién reportada por la CAC (llustracion 5).

llustracién 5. Prevalencia hemofilia A, Colombia, 2003-2016.

0
2002 2004 2006 2008 2010 2012 2014 2016 2018

La prevalencia de hemofilia A en hombres por departamento se presenta en la ilustracién 6.
San Andrés, Bogotd, Risaralda y Antioquia son los departamentos con una mayor prevalencia
hemofilia A en hombres en el pais de. La prevalencia de hemofilia A en hombres por EPS se
presenta en la tabla 14.

1 La FMH refiere que la prevalencia de hemofilia A en hombres fue determinada a partir del nimero de pacientes
con hemofilia A informado en un pais en el periodo 2003-2006, dividido entre su poblacién de varones, para el afio
correspondiente. De igual forma fue calculado por la CAC.

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



’A(NVO SITUACION DE LA HEMOFILIA EN COLOMBIA
Registro de informacion para el afio 2016

llustracién 6. Prevalencia de hemofilia A (hombres) ajustada por edad x 100.000 hombres

segln departamento. Colombia. 2016

Departamento
Amazonas
Antioquia
Arauca
Prevalencia Hemofilia A por cuartiles P
M (7.1,11.0] Atlant|?o
M (4.9,7.1] Bogota

Eg_'g’:_'g]] Bolivar

Boyaca
Caldas
Caquetd
Casanare
Cauca
A Cesar
Choco
Coérdoba
{ Cundinamarca
Guainia
r ’, Guaviare
Huila
I La Guajira

Magdalena
Meta
Narifio
Norte de Santander
Putumayo
Quindio
Risaralda
San Andrés
Santander
Sucre
Tolima
Valle
Vaupés
Vichada
Total

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.

Periodo de informacidn: informacién con corte a 31 de enero
de 2016.

Poblacién de ajuste: DANE - Hombres, con corte a 30 de junio

de 2016.
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Ajustada

Prevalencia
Cruda
7.7 5,8
8,6 8,7
6 5,8
7.4 7.4
10,1 10,3
7.1 6,9
4,8 4,9
4,5 4,8
4,9 4,6
6,5 6
3,4 3.3
3.1 2,8
2,8 3
5.2 5
4,8 4,8
0 0
5.1 4,8
7.3 7.1
1,2 1,2
3,9 4
5.1 4,9
4,3 4,2
41 4.1
1,7 1,4
5 53
9.9 10,2
10,4 11,0
7.9 8,1
6,7 6,6
7.6 7.8
8,2 8,3
0 0
0 0
6,9 6,9
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Tabla 14. Prevalencia cruda y ajustada por edad de hemofilia A en hombres x 100.000
hombres segun entidad aseguradora. Colombia, 2016

Prevalencia Prevalencia
Cruda Ajustada Cruda Ajustada

CCF007 98 4,5 EPS023 7,5 38
CCF009 8,4 4 EPS025 7.3 35
CCFO15 6,9 34 EPS033 14,9 7.9
CCF023 0 0 EPS037 18,1 10
CCF024 7 3,5 EPSION 1 03
CCF027 43 2,1 EPSI02 18 0,7
CCF033 11,8 4,8 EPSI03 4,6 2,1
CCF049 2 0,7 EPSI04 1,6 1.3
CCFO053 7.7 4, EPSIO5 2,1 1
CCFO055 1,5 0,7 EPSI06 12,8 7,2
CCF102 39 1,4 EPSS03 6 3
EASO16 17,9 60,8 EPSS33 6 31
EAS027 11 16,5 EPSS34 6,1 32
EPS001 22,6 12,9 EPSS40 11,2 6,1
EPS002 8,4 4,3 EPSS41 6,4 33
EPS003 7,3 3,9 ESS002 3,6 1.9
EPS005 10,3 53 ESS024 2,8 1.3
EPS008 83 4,5 ESS062 51 2,5
EPSO10 58 2,9 ESS076 5 2,5
EPSO12 8 39 ESS091 37 2,2
EPS016 7,8 4 ESS118 58 2,8
EPS017 9,5 49 ESS133 1,8 0,8
EPSO18 8 4 ESS207 4,6 2,2
EPS020 0 0 Total 7,3 3,6
EPS022 35 1,8

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero
de 2016. Denominador: Poblacién BDUA - Hombres, con corte a 31 de enero de 2016.
Poblacién de ajuste: DANE - Hombres, con corte a 30 de junio de 2016.

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



N
F SITUACION DE LA HEMOFILIA EN COLOMBIA
Registro de informacion para el afio 2016

Prevalencia de hemofilia B (Hombres)

llustracién 7. Prevalencia de hemofilia B (hombres) ajustada por edad x 100.000 hombres
segln departamento. Colombia. 2016.

Departamento Prevalencia
Cruda Ajustada
Amazonas 0 0
Antioquia 1,4 1,4
' Arauca 0,8 0,9
Prevalencia Hemofilia B por cuartiles Atlantico 1,7 1,7
—re Bogota 25 25
(0.3,0.6] Bolivar 1,9 1,9
[0.0,0.3] Boyacé 1,4 1,4
Caldas 0,6 0,6
Caquetd 1,6 1,7
Casanare 3.3 3,0
Cauca 1,3 1,3
Cesar 0,6 0,6
Chocé 0 0
Cérdoba 0,9 0,8
Cundinamarca 1.1 1.1
4 Guainia 0 0
ﬁ Guaviare 0 0
Huila 2 2,0
La Guajira 0,4 0,3
Magdalena 0,3 0,3
Meta 0,6 0,6
Narifo 0,3 0,3
Norte de Santander 0,6 0,6
Putumayo 0,6 0,5
Quindio 0 0
Risaralda 1.1 1,2
San Andrés 0 0
Santander 1,9 1,9
Sucre 0,5 0,4
Tolima 1.1 1,2
Valle 1,8 1,8
Vaupés 0 0
Vichada 0 0
Total 1,4 1.4

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
Denominador: Poblacién BDUA - Hombres, con corte a 31 de enero de 2016.
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Tabla 15. Prevalencia cruda y ajustada por edad de hemofilia B en hombres x 100.000
hombres segun entidad aseguradora. Colombia, 2016

Prevalencia Prevalencia
Entidad Entidad
Cruda Ajustada Cruda Ajustada

CCFO007 0 0 EPS023 1,7 1
CCF009 2,1 1 EPS025 2,4 0,8
CCFO15 1,3 0,6 EPS033 0 0
CCF023 0 0 EPS037 2,7 1,5
CCF024 1.9 1 EPSION 0 0
CCF027 0 0 EPSIO2 0 0
CCFO033 0 0 EPSIO3 0 0
CCF049 0 0 EPSIO4 0 0
CCFO053 0 0 EPSIO5 0,7 03
CCF055 0,3 0,1 EPSI06 0 0
CCF102 0 0 EPSS03 0,5 02
EAS016 0 0 EPSS33 1 0,5
EAS027 1.1 31,6 EPSS34 0,7 0,5
EPS001 9,7 57 EPSS40 1.1 0,7
EPS002 2,1 1,1 EPSS41 1,7 0,9
EPS003 1,3 0,7 ESS002 2 1
EPS005 33 1,6 ESS024 1,2 0,6
EPS008 2,1 1 ESS062 0,5 03
EPS010 1,6 08 ESS076 04 0,2
EPS012 24 1,1 ESS091 0 0
EPSO16 1,6 0,8 ESS118 2,3 1.1
EPS017 34 1,8 ESS133 08 04
EPS018 1,8 1 ESS207 1,2 0,6
EPS020 0 0 Total 1.5 0,8
EPS022 04 0,2

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de
enero de 2016. Denominador: Poblacién BDUA - Hombres, con corte a 31 de enero de 2016. Poblacién de ajuste:
DANE - Hombres, con corte a 30 de junio de 2016.
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3.3.3. Prevalencia de hemofilia severa

La prevalencia de hemofilia severa se presenta en la tabla 16. Ninguna mujer durante el 2016
fue reportada con hemofilia severa, por lo cual, los denominadores con que fueron utilizados
para calcular estas prevalencias incluyen solo hombres. La prevalencia de hemofilia A severa
en el régimen contributivo fue de 5,2 x 100.000 afiliados siendo inferior la identificada en el
régimen subsidiado. Este comportamiento es similar en la hemofilia B severa. En la tabla 17,
se presenta la prevalencia cruda y ajustada en cada una de las EPS.

Tabla 16. Prevalencia de hemofilia A y B severa x 100.000 en Colombia. 2016

Prevalencia
Deficiencia Poblacién Caracteristica
Cruda Ajustada
General General 970 2,0
Femenino 0 0,0 0,0
Sexo
Masculino 970 2,0 4,0
Hemofilia A severa
Contributivo + Subsidiado 912 4,2
Régimen Contributivo 547 5,0 52
Subsidiado 365 3,4 3.4
General General 145 0,3
Femenino 0 0,0 0,0
Sexo
Masculino 145 0,6
Hemofilia B severa
Contributivo + Subsidiado 142 0,7 0,7
Régimen Contributivo 84 0,8 0,8
Subsidiado 58 0,5 0,5

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.

Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
Poblacién DANE con corte a 30 de junio de 2016.

Poblacién BDUA con corte a 31 de enero de 2016.
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Tabla 17. Prevalencia de hemofilia A y hemofilia B severa x 100.000 afiliados hombres al
BDUA. Colombia. 2016

Hemofilia A severa Hemofilia B severa
Prevalencia Prevalencia
Cruda Ajustada Cruda Ajustada
CCF007 10 9.8 8,8 0 0,0 0,0
CCF009 3 6,3 6,2 1 2,1 1.9
CCFO15 14 4,6 4,5 4 1,3 1,2
CCF023 0 0,0 0,0 0 0,0 0,0
CCF024 9 35 36 5 1.9 2,1
CCF027 2 22 2,3 0 0,0 0,0
CCF033 5 9.8 7,8 0 0,0 0,0
CCF049 1 2,0 1.4 0 0,0 0,0
CCFO053 3 58 56 0 0,0 0,0
CCFO055 2 0,6 0,5 0 0,0 0,0
CCF102 3 39 2,7 0 0,0 0,0
EAS016 0 0,0 0,0 0 0,0 0,0
EAS027 1 55 34,3 2 1,1 66,0
EPS001 12 12,9 16,6 7 7,5 9,8
EPS002 36 32 32 6 0,5 0,5
EPS003 109 39 4,2 17 0,6 0,6
EPS005 34 51 54 3 04 0,6
EPS008 20 38 4,2 0 0,0 0,0
EPSO10 34 30 3,0 6 0,5 0,6
EPS012 3 24 2,5 1 0,8 0,9
EPS016 58 4,0 4,2 9 0,6 0,7
EPS017 26 30 31 8 09 0,9
EPS018 19 4,2 4,1 4 0,9 1.1
EPS020 0 0,0 0,0 0 0,0 0,0
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Tabla 17. Prevalencia de hemofilia A y hemofilia B severa x 100.000 afiliados hombres al
BDUA. Colombia. 2016 (Continuacion)

Hemofilia A severa Hemofilia B severa
Prevalencia Prevalencia
Cruda Ajustada Cruda Ajustada
EPS022 7 2,5 2,6 1 04 04
EPS023 12 4,1 4,2 1 03 0,3
EPS025 1 1,2 14 1 1,2 08
EPS033 7 14,9 15,9 0 0,0 0,0
EPS037 176 12,5 14,3 20 14 1,7
EPSIO1 1 1,0 0,6 0 0,0 0,0
EPSIO2 1 0,9 0,7 0 0,0 0,0
EPSIO3 7 32 31 0 0,0 0,0
EPSIO4 1 1,6 2,8 0 0,0 0,0
EPSIOS 2 1,4 1,2 1 0,7 0,6
EPSIO6 1 2,6 32 0 0,0 0,0
EPSS03 19 35 36 1 0,2 0,2
EPSS33 29 4,3 4,6 3 04 0,3
EPSS34 23 4,2 4,5 1 0,2 0,2
EPSS40 61 7.8 8,6 4 0,5 0,6
EPSS41 17 4,0 4,7 0 0,0 0,0
ESS002 8 32 33 3 1,2 1,2
ESS024 18 1,9 1,8 6 0,6 0,7
ESS062 36 38 38 2 0,2 0,2
ESS076 9 1,9 1,8 2 04 04
ESS091 5 31 35 0 0,0 0,0
ESS118 29 33 33 14 1,6 1,6
ESS133 15 1,6 1,5 5 0,5 0,5
ESS207 23 35 34 4 0,6 0,6
Total 912 4,2 4,2 142 0,7 0,7

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de
enero de 2016. Poblacién BDUA con corte a 31 de enero de 2016.

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



SITUACION DE LA HEMOFILIA EN COLOMBIA °
Registro de informacion para el afio 2016

En la ilustracion 8, se presenta el nimero de personas afectadas con hemofilia A y B
severa reportadas a la CAC durante los afos 2015 y 2016. El aumento de los casos no
estd relacionado directamente con la incidencia de la enfermedad, sino posiblemente con
mejoras en el acceso al sistema de salud, al diagndstico y tratamiento de la enfermedad,
entre otras, asi como a mejoras en el reporte de informacion.

llustracién 8. Casos de hemofilia A y B severa en hombres, Colombia, 2015-2016
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

3.3.4. Incidencia de hemofilia y otras coagulopatias

175 casos con hemofilia y otras coagulopatias fueron reportados con fecha de diagndstico
dentro del periodo de corte. De estos, el 42,3% correspondian a hombres. La deficiencia con
un mayor nimero de casos diagnosticados durante el periodo fue la enfermedad de Von
Willebrand (n=98), seguido de la hemofilia A (n=36); en la tabla 18, se presenta la distribucién
de los casos segun el tipo de deficiencia.
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Tabla 18. Casos incidentes segun tipo de deficiencia diagnosticada y sexo. Colombia. 2016

Sexo
Deficiencia
Femenino Masculino
Hemofilia A 1 35 36
Hemofilia B 0 8 8
Portadora 23 0 23
Von Willebrand 72 26 98
Deficiencia Factor V 3 0 3
Deficiencia Factor VI 1 3 4
Deficiencia Factor X 0 1 1
Deficiencia Factor XIlI 1 1 2
Total 101 74 175

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.

La mayoria de estos pacientes son niflos menores de 4 afos, teniendo la mitad de los casos
incidentes como maximo 17 afos, ilustracion 9.

llustracion 9. Casos incidentes de hemofilia y otras coagulopatias segtin grupo de edad.
Colombia. 2016.
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.
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Los casos incidentes fueron reportados en diferentes entidades aseguradoras en el pais,
siendo la que mas documentd casos durante el reporte la EPSO10 (Sura) y la EPS002
(Saludtotal). En la tabla 19 se presentan los casos incidentes segin deficiencia y entidad
aseguradora.

Tabla 19. Casos incidentes de hemofilia y otras coagulopatias por entidad aseguradora.
Colombia. 2016

Entidad Hemofilia A HemofiliaB  Portadora Von Willebrand coag(a}tr)z:)satfas
CCF015 1 0 0 0 0 1
CCF049 0 0 1 0 0 1
EPS002 3 0 0 17 1 21
EPS003 2 0 8 6 0 16
EPS005 2 2 1 2 3 10
EPS008 2 1 0 3 0 6
EPS010 2 1 9 17 0 29
EPS016 1 0 1 " 2 15
EPSO17 4 1 1 6 1 13
EPSO18 2 0 1 7 0 10
EPS022 0 0 0 1 0 1
EPS023 0 0 1 2 0 3
EPS025 0 0 0 2 0 2
EPS037 2 0 0 7 0 9
EPSI06 1 0 0 0 0 1
EPSSO3 1 0 0 0 0 1
EPSS33 1 0 0 0 0 1
EPSS34 2 1 0 0 0 3
EPSS40 2 0 0 0 1 3
ESS024 2 1 0 3 1 7
ESS062 1 0 0 2 0 3
ESS118 2 0 0 0 0 2

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




N
F SITUACION DE LA HEMOFILIA EN COLOMBIA
Registro de informacion para el afio 2016

Tabla 19. Casos incidentes de hemofilia y otras coagulopatias por entidad aseguradora.
Colombia. 2016 (Continuacion)

Entidad Hemofilia A HemofiliaB  Portadora Von Willebrand coagolJT:)?Satfas
ESS207 2 1 0 0 0 3
RES002 0 0 0 3 1 4
RES004 1 0 0 9 0 10
Total 36 8 23 98 10 175

La distribucion de los casos incidentes a través del territorio nacional se presenta en la tabla
20. Bogota es la ciudad con un mayor nimero de personas afectadas por enfermedades por
deficiencias en los factores de coagulacién con diagnostico durante el Gltimo afio, seguido
por los departamentos de Antioquia y Atlantico.

Tabla 20. Casos incidentes de hemofilia y otras coagulopatias por departamento. Colombia.
2016

Departamento Hemofilia A HemofiliaB  Portadora Will\ézrr]and coag?n]c;;satias Total
Antioquia 4 1 9 16 2 32
Atlantico 3 0 0 13 1 17
Bogota 9 4 8 14 1 36
Bolivar 2 1 0 1 1 5
Caldas 0 0 1 2 0 3
Casanare 0 0 0 2 0 2
Cauca 0 0 0 1 0 1
Cesar 1 0 0 2 0 3
Cérdoba 3 0 1 3 0 7
Cundinamarca 2 0 2 3 0 7
Meta 0 0 0 3 0 3
Narifio 2 0 0 0 0 2
Norte de Santander 0 0 1 1 0 2
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Tabla 20. Casos incidentes de hemofilia y otras coagulopatias por departamento. Colombia.
2016 (Continuacion)

Departamento Hemofilia A Hemofilia B  Portadora Will\égr:and coagOLJT:)T:)Satfas Total
Quindio 0 0 0 1 0 1
Risaralda 1 0 0 14 1 16
Santander 3 0 0 7 3 13
Sucre 0 0 0 8 0 8
Tolima 1 0 0 0 0 1
Valle 5 2 1 7 1 16
Total 36 8 23 98 10 175

Incidentes de Hemofilia

Como se espera teniendo en cuenta las caracteristicas de la enfermedad, la mayoria de
los nuevos diagnésticos de hemofilia se presentaron en menores de 4 afios, seguido por el
grupo de edad entre 5y 9 (ilustracion 10).

llustracién 10. Casos incidentes de hemofilia segun grupo de edad. Colombia. 2016
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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La mayoria de los pacientes hemofilicos diagnosticados durante el ultimo afio son severos
(55%), siendo un 18% adicional moderados (tabla 21).

Tabla 21. Severidad en los pacientes hemofilicos incidentes.

Menos de 2 Entre 2y 20 Mas de 20

Deficiencia Gravedad afos afos afios

Leve 15,8 511 331

Hemofilia A Moderado 41,7 48,7 9,7
Severo 67,2 28,7 41

Leve 17,3 50,7 32,0

Hemofilia B Moderado 46,7 30,4 22,8
Severo 73,5 23,1 3.4

Segun la Federacion Mundial de Hemofilia, la incidencia de hemofilia Ay B es la misma para
todas las poblaciones y grupos raciales, y se calcula que sea de 20 por 100.000 nacimientos
de varones (2). La incidencia de hemofilia en Colombia segin departamento se presenta
en la ilustracién 11. El Valle del Cauca es el departamento con una mayor incidencia de
hemofilia, seguido por Cérdoba, Narifio y Bogota.
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llustracién 11. Incidencia de hemofilia x 100.000 nacidos vivos segtin departamento.
Colombia. 2016

Departamento Incidencia cruda *
100.000 nacidos vivos

Amazonas 0,0
Antioquia 54,1
_ ” ! Arauca 0,0
- :ggl.té??%a.sl-]iemoﬂha por cuartiles Atlantico 60,8
(0.0,608) Bogota 88,8
(0000 Bolivar 80,8
Boyacd 0,0
Caldas 0,0
Caqueté 0,0
Casanare 0,0
Cauca 0,0
Cesar 43,1
Chocd 0,0
Cordoba 95,9
Cundinamarca 72,2
Guainia 0,0
Guaviare 0,0
Huila 0,0
La Guajira 0,0
Magdalena 0,0
Meta 0,0
Narifio 90,6
Norte de Santander 0,0
Putumayo 0,0
Quindio 0,0
Risaralda 72,5
San Andrés 0,0
Santander 81,3
Sucre 0,0
Tolima 47,8
Valle 110,5
Vaupés 0,0
Vichada 0,0
Total 56,1

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
Poblacién DANE — Nacidos vivos con corte a 31 de marzo de 2016.

3.3.5. Mortalidad en hemofilia y otras coagulopatias

Fallecieron durante el Gltimo afio un total de 21 personas con hemofilia y otras coagulopatias
en Colombia, de las cuales el 85,7% fueron hombres. La mayoria correspondieron a personas
que tenfan hemofilia A (tabla 22).
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Tabla 22. Mortalidad en hemofilia y otras coagulopatias segtn tipo de deficiencia y sexo

Deficiencia Femenino Masculino Total
Hemofilia A 1 14 15
Hemofilia B 0 1 1
Von Willebrand 0 3 3
Fibrinogeno 1 0 1
Deficiencia Factor V y Factor VIII 1 0 1
Total 3 18 21

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

En la ilustracién 12, se presentan los casos fallecidos durante el periodo reportados con
alguna deficiencia segtn el grupo de edad. EL 23,8% fueron niflos menores de 4 afios.

llustracién 12. Casos de hemofilia y otras coagulopatias fallecidos en el ultimo afio segtin
grupo de edad. Colombia. 2016
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

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



g
SITUACION DE LA HEMOFILIA EN COLOMBIA F
Registro de informacion para el afio 2016

La distribucion de la mortalidad de hemofilia y otras coagulopatias durante el dltimo afio
entre las entidades aseguradoras se presenta en la tabla 23.

Tabla 23. Casos de hemofilia y otras coagulopatias fallecidos segtin entidad aseguradora.
Colombia, 2016

Entidad Hemofilia A Hemofilia B Will\égl:and Fibrinégeno E:gg: \\;”}; Total
CCF024 1 0 0 0 0 1
EAS027 1 0 0 0 0 1
EPS002 1 0 1 0 0 2
EPS003 2 0 0 0 0 2
EPS010 0 1 1 1 1 4
EPS018 1 0 0 0 0 1
EPS037 3 0 1 0 0 4
EPSS33 2 0 0 0 0 2
EPSS41 1 0 0 0 0 1
ESS062 1 0 0 0 0 1
ESS118 1 0 0 0 0 1
RES004 1 0 0 0 0 1

w

Total 15 1 1 1 21

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Al analizar los casos de personas con hemofilia fallecidas en el tltimo afio puede observarse
que 4 de los fallecidos eran menores de 4 afios (ilustracion 13) observandose algunas muertes
en los otros grupos etarios.
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llustracién 13. Casos de hemofilia fallecidos en el dltimo afo segun grupo de edad.
Colombia. 2016
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Segun la causa de muerte reportada, 5 de las personas fallecidas murieron por complicaciones
de la hemofilia, mientras otras 5 por causas distintas a complicaciones, cancer o infeccién. No
se conoce la causa de muerte en 2 casos (ilustracion 14).

llustracién 14. Causa de muerte reportada en la poblacién con hemofilia. Colombia. 2016
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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3.4. Hemofilia

La hemofilia es un trastorno hemorragico congénito vinculado al cromosoma X, provocado
por la deficiencia del factor VIII de coagulacion (FVIII) (hemofilia A) o del factor IX (FIX)
(hemofilia B). La deficiencia es el resultado de las mutaciones de los respectivos genes de los

factores de la coagulacién (1).

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




N
F SITUACION DE LA HEMOFILIA EN COLOMBIA
Registro de informacion para el afio 2016

3.4.1. Caracteristicas demogréficas.

Se reportaron a la CAC un total de 2.059 personas con diagnéstico de hemofilia, de las
cuales el 0,8% (n=16) fallecieron en 2016. El 82,8% son personas con hemofilia Ay el restante
con hemofilia B. El comportamiento general de la patologia en el pais, se corresponde con lo
documentado en otros contextos en donde se evidencia un predominio del sexo masculino
(97,3%), ilustracion 15.

llustracién 15. Ndmero de casos de hemofilia A'y B reportados. 2016

1600

1400

N
N
o
o

1000
800 Femenino

600 W Masculino

Nimero de personas

342

Hemofilia A Hemofilia B

Tipo de Deficiencia

400

200 43

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.

El promedio de edad en las personas con hemofilia es de 25 afios (DE 18,1 afos),
identificandose personas menores de 1 afio y adultos mayores (89 afios) con esta patologia.
Un aspecto a resaltar, es que el 50% de la poblacién tiene 21 afios o menos, lo que permite
dimensionar el impacto que tiene esta patologia en poblacién joven y la importancia que
tiene el tratamiento de la misma para la prevencién de consecuencias futuras relacionadas
con un inadecuado manejo (tabla 24).
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Tabla 24. Medidas de resumen de la edad segun el tipo de hemofilia

Deficiencia Indicador Valor
n 1705
Media 25,2
DE 17,8
Hemofilia A
Mediana 21
Min 0
Max 89
Edad
n 354
Media 26,9
DE 19,3
Hemofilia B
Mediana 23
Min 0
Max 89

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

El 46,6% de las personas con hemofilia A tienen menos de 20 afios; aproximadamente
14% tienen edades comprendidas entre los 15y 19 afos, 12% son nifios entre 5y 9 afios,
correspondiendo un nimero igual a adolescentes entre 10 y 14 afos. Por otro lado, en la
hemofilia B, el mayor nimero de personas tienen entre 10 y 14 afios (Tabla 25).

Tabla 25. Distribucién de frecuencias de la edad por quinquenios

Hemofilia A Hemofilia B
Grupo de edad
% %
0-4 137 8,0 33 93 170 8,3
5-9 214 12,6 39 11,0 253 12,3
10-14 212 12,4 42 11,9 254 12,3
15-19 232 13,6 37 10,5 269 13,1
20-24 184 10,8 39 11,0 223 10,8
25-29 140 8,2 30 8,5 170 8,3
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Tabla 25. Distribucion de frecuencias de la edad por quinquenios (Continuacién)

Hemofilia A Hemofilia B
Grupo de edad
% %
30-34 125 7,3 29 8,2 154 7,5
35-39 125 7,3 20 56 145 7,0
40- 44 76 4,5 15 4,2 91 4,4
45 - 49 65 3,8 18 5,1 83 4,0
50 - 54 50 29 14 4,0 64 3.1
55-59 51 30 13 37 64 31
60 - 64 38 2,2 8 2,3 46 2,2
65-69 20 1,2 7 2,0 27 1,3
70-74 16 0,9 2 0,6 18 0,9
75-79 7 0,4 2 0,6 9 04
80y mas 13 0,8 6 1.7 19 0,9
Total 1.705 100,0 354 100,0 2.059 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacidn: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

La distribucién de la edad en la poblaciéon con hemofilia A'y B, se presenta en la ilustraciéon
16.

llustracién 16. Distribucién de la edad en la poblacién con hemofilia

Hemofilia A Hemofilia B

150
|
|

Frecuencia
Frecuencia

Edad

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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3.4.2. Caracteristicas clinicas relacionadas con el diagnéstico.

El diagnéstico de la hemofilia se realiza de forma general a través de la medicién del nivel
del factor en sangre. Si el nivel del factor VIl o IX de la coagulacién se encuentran por debajo
del 50% puede confirmarse el diagnéstico. Por supuesto, cabe resaltar que diversos estudios
diferenciales deben ser realizados para determinar la presencia de la enfermedad, asi como el
analisis de los signos y sintomas clinicos presentados, ademas de los antecedentes familiares.
Debe estar relacionado con la clasificacion de la gravedad de la deficiencia que desde un
inicio permitird visualizar la forma en que se comportara la enfermedad y direccionard el
tratamiento.

Gravedad de la deficiencia

Notese que mas del 50% de los pacientes con hemofilia son severos (Tabla 26), lo que nos
permite pensar que seran poblacién con un mayor nimero de sangrados esponténeos
en relacién con los pacientes leves, en quienes los sangrados serdn menos frecuentes y
generalmente asociados a eventos traumaticos. Los pacientes con hemofilia moderada
corresponden al 19,1% en hemofilia Ay al 31,9% en hemofilia B.

Tabla 26. Distribuciéon de frecuencias de la gravedad de la hemofilia. 2016

Hemofilia A Hemofilia B
Gravedad
n x% n %
Leve 410 24,1 96 271 506 24,6
Moderada 325 19,1 113 31,9 438 21,3
Severa 970 56,9 145 41,0 1.115 54,2
Total 1.705 100,0 354 100,0 2.059 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

En lailustracion 17, puede evidenciarse de una forma mas clara la distribucién de la gravedad
de la deficiencia en los pacientes con hemofilia A y B; nétese que predomina el porcentaje
de pacientes con hemofilia severa.
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llustracién 17. Distribucion porcentual de la gravedad de la deficiencia

Porcentaje (%)

60

50

40

30

20

56,9
41,0
31,9
27.1
24,1
19,1

Hemofilia A

Deficiencia

Hemofilia B

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.

55 mujeres tienen hemofilia segun el reporte realizado a la CAC. De estas solo 1 es moderada
mientras las 54 restantes son leves. No hay reportadas mujeres con diagnéstico de hemofilia
severa (Tabla 27). El afio anterior se habian reportado algunos casos como moderados y
severos, sin embargo, se cree que fueron estudiados y reclasificados en gravedad o en otros
diagnésticos como portadoras o con enfermedad de Von Willebrand. Por otro lado, 1.662
y 342 hombres con hemofilia A y B fueron reportados respectivamente, siendo severos la

mayoria de los casos.

Este afio no se encuentran casos reportados con la gravedad de la deficiencia “desconocida”,
debido a que debieron ser estudiados y clasificados durante el afio para poder ser reportados

a la CAC adecuadamente.

Tabla 27. Distribucién de frecuencias de la gravedad de la deficiencia segun sexo

Leve

B Moderada

M Severa

Hemofilia A Hemofilia B
Gravedad Femenino Masculino Femenino Masculino
n=43 % n=1.662 % n=12 % n =342 %
Leve 42 97,7 368 22,1 12 100,0 84 24,6
Moderado 1 23 324 19,5 0 0,0 113 33,0
Severo 0 0,0 970 58,4 0 0,0 145 42,4

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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llustracién 18. Edad actual segtin la gravedad de la deficiencia en pacientes con hemofilia
A.

Edad

o 4

L;ve Modérada Se\)era
Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

llustracion 19. Edad actual segtin la gravedad de la deficiencia en pacientes con hemofilia
B.

80
|

Edad

40
|

20
|

Leve Moderada Severa

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
Edad al momento del diagnéstico

Se desconoce en aproximadamente el 20% de los casos con hemofilia A'y B, la edad que
tenian estas personas al momento en que se les realizé el diagnéstico de la enfermedad.
Entre aquellos en quienes se conoce esta informacién, el mayor nimero de personas fueron
diagnosticadas cuando tenian menos de 2 afios; asi, en hemofilia A de 1.369 personas 688
(50,3%) fueron diagnosticadas cuando tenian menos de 2 afios, siendo este comportamiento
similar a lo identificado en la hemofilia B (50%), ver ilustracién 20.
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llustracion 20. Distribucion absoluta de la edad al momento del diagndstico segtin tipo de
hemofilia. 2016

800

688
700
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Frecuencia
[REEN
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N
o
o

164 142
93
, L L —

Hemofilia A Hemofilia B

Deficiencia

B Menos de 2 afios Entre 2y 20 afios M Més de 20 afios

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

Las manifestaciones clinicas de la enfermedad se encuentran estrechamente ligadas con la
gravedad de la deficiencia. En la ilustracién 21, se presenta la distribucién porcentual de la
severidad teniendo en cuenta la edad al momento del diagnédstico.

La mayoria de los pacientes severos fueron diagnosticados antes de los 2 afios, lo que se
corresponde con lo documentado en la literatura, la cual hace referencia a que los sangrados
son tan importantes en este grupo, que las manifestaciones se presentan tempranamente
haciendo mas facil el diagnéstico. Situacién contraria sucede con la poblacién con hemofilia
leve, en la cual, la enfermedad es diagnosticada durante la juventud o en la adultez.

Algunos pacientes severos se reportaron como diagnosticados después de los 20 afios (n=36),
lo que no se relaciona con las caracteristicas de la enfermedad debido a que esto pacientes
presentan manifestaciones de sangrado tan importantes que generalmente requieren de
atencién medica en los primeros afios de la vida. No se conoce la causa de esta situacion,
pero podria relacionarse con errores de reporte en esta variable y/o a la ubicaciéon de estos
casos en municipios en donde la realizacién del diagnéstico es dificil.
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llustracién 21. Distribucién porcentual de la gravedad de la deficiencia segtin la edad al
momento del diagnéstico
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

Fecha de realizacién del diagnéstico

Se desconoce la fecha de realizacion del diagnéstico en el 26,7% de los casos de hemofilia
reportados. El 30% de la poblacion tiene mas de 15 afios con la enfernedad y al 43% restante
se le realizd después del afio 2000 (Tabla 28).

Tabla 28. Distribucion de frecuencias de la fecha de diagnéstico en hemofilia Ay B. 2016

Hemofilia A Hemofilia B
Fecha de diagnostico
n % n %
Desconocida 463 27,2 86 24,3 549 26,7
Antes del afio 2000 508 29,8 111 31,4 619 30,1
2000 - 2015 731 42,9 157 44,4 888 43,1
Enero 2016 3 0,2 0 0,0 3 0,1

1.705  100,0 354 100,0 2059

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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En la ilustracion 22, se presenta el nimero de casos diagnosticados con hemofilia en cada
decenio desde el afio 1940. No se conoce la fecha de diagndstico en la totalidad de los
casos, por lo cual, esta ilustracion se realizd con la informacion disponible. Notese cémo
el nimero de casos con hemofilia A ha sido superior frente a los casos con hemofilia B.
Teniendo en cuenta esta informacién y con la claridad antes mecionada frente a la ausencia
de algunos datos, puede decirse que durante el decenio de 2000-2010 el promedio de
casos diagnoticados con hemofilia A fue de 38,8 casos por afo, siendo de aproximadamente
69,2 casos por afo si se analizan los casos de lo que ha transcurrido en los ultimos 5 afos.
Respecto a la hemofilia B, el aumento de los casos por decenio no ha sido tan marcado.

llustracién 22. Distribucion absoluta de pacientes con hemofilia A y B segtin el decenio en
que se realizé el diagnéstico.
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Complementando la informacion anterior, puede notarse como a partir del afio 2006, aumenté
el numero de casos diagnosticados con hemofilia A afio a afio respecto a los afos anteriores,
manteniendose un promedio de 55 casos por afio (2006-2015). En la hemofilia B, este
promedio corresponde a 10,9 casos/afio (llustracién 23). Lo anterior, podria relacionarse con
mejoras en el sistema de seguridad social en salud que permitiron identificar la informacién
y obtener mejores datos de esta poblacién. Los apcientes fallecidos en decenios anteriores
ya no se encuentran el las bases de datos.
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llustracién 23. Distribucién absoluta de pacientes con hemofilia A y B diagnosticados entre
el afo 2000 y el afio 2015
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Motivo de la prueba diagnéstica

No se conoce el motivo por el cual se sospechd de la presencia de la hemofilia en
aproximadamente el 36% de los casos reportados en este periodo. Sin embargo, entre
aquellos en quienes si se conoce, se sabe que aproximadamente 64 de cada 100 manifestaron
sintomas hemorragicos, lo que los llevé a ser evaluados con la prueba diagnéstica. El 31%
fueron diagnosticados por la cercania con un familiar con la patologia (Tabla 29).

Tabla 29. Distribucion de frecuencias del motivo de la prueba diagnéstica segun tipo de
hemofilia. 2016

Hemofilia A Hemofilia B
Motivo de la prueba diagnéstica
n % n %
Madre portadora conocida 140 12,9 28 12,2 168 12,7
Otro historial familiar 201 18,5 42 18,3 243 18,4
Sintoma hemorragico 694 63,8 148 64,3 842 63,9
Otro 53 4,9 12 52 65 4,9

1.088 100,0 100,0 1.318

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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Antecedentes familiares

Debido al importante componente genético en esta patologia, la evaluacién de los
antecedentes familiares de la enfermedad es indispensable. En el 40% de los casos se
encontré que familiares de primer grado de consanguineidad tenian la enfermedad, en el
29% eran otros familiares quienes tenian diagndstico de la misma. Podria decirse que 25 de
cada 100 personas con diagnéstico de hemofilia son producto de nuevas mutaciones en

Colombia (Tabla 30).

Tabla 30. Antecedentes familiares asociados a la enfermedad en la poblacién con hemofilia.

Colombia. 2016

Antecedentes familiares

Hemofilia A

n

%

Hemofilia B

n

%

100,0

2059

No tiene antecedentes 450 26,4 80 22,6 530 25,7
Madre, padre o hermanos 674 39,5 149 421 823 40,0
Otros familiares 489 28,7 107 30,2 596 29,0
Desconocidos 92 5.4 18 5.1 110 53

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

CAC.
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3.4.3. Caracteristicas relacionadas con el tratamiento

designed by ‘& freepik.com

El tratamiento de los pacientes con hemofilia depende de la severidad de la deficiencia
y del objetivo del mismo. Por un lado, se sabe que la naturaleza de la enfermedad hace
que los pacientes con una deficiencia del factor severa (<1%) tengan mayor tendencia a
presentar sangrados con respecto a los pacientes en los cuales la deficiencia de factor es
menos marcada (5-40%).

Por otro lado, el tratamiento en estos pacientes puede tener varios objetivos dentro de los que
se encuentran: controlar el sangrado, erradicar la presencia de inhibidores, prevenir o reducir
la aparicién sangrados espontaneos musculares, articulares o en otras localizaciones, preservar
las articulaciones, entre otros. Lo anterior se traduce en la reduccién de complicaciones
y hospitalizaciones que afectan directamente la calidad de vida, generan discapacidad e
influyen en la productividad laboral o escolar y en la vida social y familiar. A continuacién,
se presentan algunos de los hallazgos mas importantes en relacién al tratamiento en los
pacientes hemofilicos.
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Existen dos esquemas de tratamiento bien diferenciados para el manejo de los pacientes
con hemofilia: el tratamiento profilactico y el tratamiento a demanda. La seleccién entre uno
y otro depende de las caracteristicas clinicas del paciente. El primero es preventivo, busca
prevenir la aparicion de sangrados esponténeos y preservar las articulaciones, mientras el
segundo, se utiliza para detener el sangrado cuando este se presenta.

La profilaxis fue el esquema de tratamiento mas frecuentemente documentado en la poblacién
con hemofilia (59,2%) (Tabla 31). Fue mas frecuente el uso del tratamiento profilactico en los
hemofilicos A con relacién a los hemofilicos B, siendo para los primeros el 60,6% y para los
segundos el 52,5%.

Tabla 31. Esquema de tratamiento en los pacientes con hemofilia

Hemofilia A Hemofilia B
Esquema de tratamiento
n % n %
A demanda 672 39,4 168 47,5 840 40,8
Profilaxis 1.033 60,6 186 52,5 1.219 59,2
Total 1.705 100,0 354 100,0 2.059 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

En los pacientes con hemofilia A, el 76,2% recibié concentrado de factor VIII de coagulacién
durante el periodo, mientras el 4,1% recibié agente bypass (FrVlla o CCPa). En aquellos
que padecen hemofilia B, el 22% fue reportado sin tratamiento, es decir que, a la fecha de
corte no estaba recibiendo ningun tratamiento y posiblemente durante el ultimo afo, no
requirieron de la administracién de ningln factor para el manejo de la patologia (Tabla 32).

Tabla 32. Factor recibido como tratamiento actual en pacientes con hemofilia Ay B

Hemofilia A Hemofilia B
Factor recibido
% %
FVIII 1.299 76,2 0 0,0 1.299 63,1
FIX 0 0,0 267 754 267 13,0
FrVila 41 2,4 8 2,3 49 2,4
CCPa 29 1,7 1 0,3 30 15
Sin tratamiento 336 19,7 78 22,0 414 20,1
Total 1.705 100,0 354 100,0 2.059 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidon con corte a 31 de enero de 2016.
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En la poblacién con hemofilia A que tuvo tratamiento profilactico, predominé el uso de
factor VIII de la coagulacién (94,9%). Como aspecto a resaltar, se evidencié que el 50% de
la poblacién con tratamiento a demanda, no requirié de la administracién de ningun tipo de
medicamento, recibiendo FVIII la mayoria de los casos que si lo requirieron (47,5%). Como
puede notarse en la tabla 33, esta situacion tuvo un comportamiento similar en la poblacién
con hemofilia B.

Tabla 33. Factor recibido como tratamiento actual segun esquema de tratamiento.

HEMOFILIA A HEMOFILIA B
A demanda Profilaxis A demanda Profilaxis

% % %
FVIII 319 47,5 980 94,9 0 0,0 0 0,0
FIX 0 0,0 0 0,0 86 51,2 181 97,3
FrVila 10 1,5 31 3,0 3 1,8 5 2,7
CCPa 7 1,0 22 2,1 1 0,6 0 0,0
Sin tratamiento 336 50,0 0 0,0 78 46,4 0 0,0
Total 672 100,0 1.033 100,0 168 100,0 186 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

El 64% de los pacientes con hemofilia no tenia inhibidores a la fecha de corte (31 de enero
de 2016), en el 27% no se habian estudiado y el 9% se encontraba cursando con esta
complicacién cuando se realizé el reporte de la informacion (llustracion 24).

llustracién 24. Presencia de inhibidores en la poblacién con hemofilia. Colombia. 2016

Inhibidores
Desconocidos; 27%

Inhibidores Alta
Respuesta; 4%

Inhibidores Baja
Respuesta; 4%

Sin Inhibidores; 64%

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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El 4,8% de los pacientes con hemofilia A desarrollaron inhibidores de alta respuesta mientras
el 4,8% tenian inhibidores de baja respuesta (Tabla 34). El desarrollo de esta complicacion
fue ligeramente inferior en la hemofilia B, donde el 4,5% de esta poblacion desarrollé esta
complicacion.

Tabla 34. Inhibidores en la poblacién con hemofilia Ay B. 2016

Hemofilia A Hemofilia B
Presencia de inhibidores

n % n %
Inhibidores baja respuesta 79 4,6 10 2,8 89 4,3
Inhibidores alta respuesta 81 4,8 6 1,7 87 4,2
Sin inhibidores 1.085 63,6 234 66,1 [1.319 64,1
Inhibidores desconocidos 460 27,0 104 29.4 564 27,4
Total 1.705 100,0 354 100,0 2.059 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

En la tabla 35 se presenta la presencia de inhibidores en relacién al esquema de tratamiento.
El desarrollo de inhibidores es multifactorial; sin embargo, se ha atribuido el desarrollo
de los mismos a tener enfermedad severa, a la exposicién a factores de la coagulacién,
a la intensidad de la primera exposicion a factores de coagulacién, a factores genéticos,
ambientales, entre otros. Algunos estudios han documentado que durante las primeras 50
aplicaciones de factor se presenta un riesgo més alto de desarrollar inhibidores por lo que su
seguimiento deberfa ser mas estricto durante este periodo.

Tabla 35. Presencia de inhibidores segtin el esquema de tratamiento en poblacién con
hemofilia. 2016

A demanda Profilaxis
Presencia de inhibidores
n % n %
Inhibidores baja respuesta 22 2,6 67 5,5 89 4.3
Inhibidores alta respuesta 19 2.3 68 5,6 87 4.2
Sin inhibidores 484 57,6 835 68,5 | 1.319 | 641
Inhibidores desconocidos 315 37,5 249 20,4 564 27,4

100,0 | 1.219

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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En las ilustraciones 25 y 26, se presentan los casos de hemofilia Ay B teniendo en cuenta la
presencia de inhibidores y el esquema de tratamiento reportado. Siguiendo este esquema
se estructuraron los capitulos relacionados con el tratamiento.

llustracion 25. Casos de hemofilia A segun la presencia de inhibidores y el esquema de
tratamiento. 2016.

Inhibidores Inhibidores alta Sin inhibidores  Inhibidores

baja respuesta respuesta desconocidos =
A demanda @ @
Profilaxis 53 47 704 207 1.011
ITI 4 9 0 0 13

- o e
- e

Total 79 81 1.085 460 1.705

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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llustracion 26. Casos de hemofilia B segun la presencia de inhibidores y el esquema de
tratamiento. 2016

Inhibidores baja  Inhibidores alta R Inhibidores
Sin inhibidores .
respuesta respuesta desconocidos

oo

Profilaxis 9 5 1 31 42 1 87

Total

Total 10 6 234 104 354

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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3.4.3.1. Tratamiento en pacientes hemofilicos sin

inhibidores.

O ;059

Pacientes hemofilicos

1.319

personas
sin inhibidores

835 484

personas ‘ personas
Profilaxis Demanda

El 64,1% (n=1.319) de la poblacién reportada con hemofilia, no tiene inhibidores. De estos,
el 63,3% (n=835) tienen como esquema de tratamiento profilaxis, mientras el 36,7% restante
se encuentra a demanda. A continuacion, se presentan las caracteristicas de tratamiento de

cada uno de estos grupos.
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3.4.3.1.1. Poblacién hemofilica sin inhibidores en profilaxis

835 personas con hemofilia y sin inhibidores reciben profiléxis. El promedio de edad en esta
poblacién es de 23 afios (DE 14,6 afios), teniendo el 50% de los casos 20 afios 0 menos y el
75% méximo 32 afos. En la ilustracion 27, se presenta la distribucién de frecuencias de la
edad en esta poblacion.

llustracién 27. Distribucién de la edad en la poblacién con hemofilia sin inhibidores en
profilaxis
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

El grupo de hemofilicos sin inhibidores en profilaxis son en su mayoria personas clasificadas
como “severas” (81,7%, n=682), donde el nivel del factor es menor al 1%. El 17,3% de los
pacientes moderados que reciben profilaxis, lo que se considera un porcentaje dentro de la
esperado. Se identificaron 9 personas clasificadas como “leves” que recibian este tratamiento
debido a condiciones especificas: caracteristicas del paciente, comportamiento severo de los
sangrados, antecedentes de hemorragias intracraneales, entre otros (llustracién 28).
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llustracion 28. Gravedad de la deficiencia en poblacién hemofilica sin inhibidores en
profilaxis.
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Gravedad de la deficiencia

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Caracteristicas generales de la profilaxis

Cuatro aspectos relacionados con la profilaxis en la poblacién hemofilica sin inhibidores (el
tipo de profilaxis, la frecuencia de la profilaxis, la modalidad de aplicaciéon y el tipo de acceso
venoso utilizados para la administracién de la misma), se documentan en la tabla 36.

Noétese que en la poblacién con hemofilia A, la profilaxis secundaria estd documentada en el

41,9% de los casos. Este mismo aspecto es alrededor del 49% en la poblacién con hemofilia
B (Tabla 36).

La frecuencia de administracion de la profilaxis que predominé en la poblacién con hemofilia
A fue la de 3 veces por semana, diferente a lo identificado en la poblacién con hemofilia
B, donde la frecuencia fue de 2 veces/semana. Llama la atencién que el 22% del total de
pacientes con hemofilia B se encuentran recibiendo profilaxis 3 veces por semana, siendo
este un esquema poco usual. En su mayoria, la administracién del factor se lleva a cabo
en el domicilio del paciente, un importante porcentaje (alrededor del 30%) se realiza de
forma intrainstitucional, lo que debe ser considerado debido a los costos que esto acarrea
y a la tendencia creciente de la autoadministracién del factor por parte de los pacientes
alrededor del mundo, como muestra del empoderamiento y conciencia de los mismos frente
a la enfermedad.
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Como es de esperarse, el acceso venoso periférico es el tipo de acceso considerado en
aproximadamente el 98% de los casos para la administracion de la terapia.

Tabla 36.Caracteristicas de la profilaxis en personas con hemofilia A y B sin inhibidores.

HEMOFILIA A HEMOFILIA B
Aspectos

relacionados con Moderado  Severo Total Moderado Severo Total
el tratamiento Leve (N=6) (N=105) (N=593) (N=704) Leve (N=3) (N=39) (N=89) (N=131)
profilactico
n % n % n % n % n % n % n % n %

Tipo de profilaxis

Primaria 4 66,7 28 (267|173 (29,2205 (291 1 |333| 10 |256]| 23 [258| 34 |260
Secundaria 1 [16,7| 51 [48,6(243 (41,0295 |41,9| 2 |667| 22 |564| 40 (44,9 | 64 |48,9
Terciaria 1 1167] 15 [143]125(21,1|141 (200 O [O0 | 4 [10,3| 17 [19.1] 21 |16,0
Intermitente 0 |00 1 10/ 11]02| 2 (03] 0|00 0 |00| 0 |00| O |00
Profilaxis +

Demanda 0 [00| 10 (95| 51 |86 61|87 0 |00 3 7,7 9 1101 12 |92

Frecuencia de la
profilaxis

1 vez / semana 0,0 1 10 18 | 30| 19 | 2,7 0 0,0 3 7,7 6 6,7 9 6,9

2 veces / semana 500( 23 (21,9 75 | 127|101 [14,4| 2 |66,7| 35 [897| 56 |62,9| 93 |71,0

3 veces / semana 50,0| 77 73,3480 (8092|560 796 1 |333]| 1 2,6 | 27 1303 29 |221

4 veces / semana 0,0 4 38112 |20 | 16 | 23 0 0,0 0 0,0 0 0,0 0 0,0

O |O |w |w |O

>4 veces / semana 0,0 0 0,0 8 1,4 8 11 0 0,0 0 0,0 0 0,0 0 0,0

aplicacion

Institucional 1 [167| 25 238|186 |31,4|212(301| 1 |[333| 8 |205| 28 |31,5| 37 |28,2
Domiciliario 5 [833| 67 |638|327 [551|399 567 | 2 |667| 25 |64,1| 51 [57,3| 78 |59,5
Mixto 0 00| 13 |124] 80 [135| 93 [132| O |00 | 6 |[154| 10 |11,2] 16 [122

Tipo de acceso

Acceso periférico | 6 |100,0[ 104 | 99,1 | 582 [ 98,2 | 692 [98,3| 3 |100,0| 39 |100,0| 86 |96,6| 128 | 97,7

Acceso central 0 0,0 1 10 1M 19112 | 1,7 0 0,0 0 0,0 3 3,4 3 2,3

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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Dosis de la profilaxis

La dosis reportada en los pacientes hemofilicos dentro del esquema de tratamiento profilactico
oscila entre 25 y 40 Ul/kg en alrededor del 50% de los casos, dosis que corresponde con lo
establecido segln el protocolo de Malmé. Adicionalmente, podria pensarse que se utiliza
el protocolo de Utrecht en el 32,7% de los casos con hemofilia Ay en el 23,7% en los casos
con hemofilia B, el cual establece el uso de dosis que se encuentran entre 15y 30 Ul/kg, ver
ilustracion 29.

llustracion 29. Dosis de la profilaxis en los pacientes con hemofilia Ay B sin inhibidores

60
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23,7
21,4 W25y <40
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3,8 3,8
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o o o o

N
(@]

Dosis de la profilaxis (Ul/kg)

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Enlatabla 37, se presenta la dosis de la profilaxis en relacién con la gravedad de la deficiencia,
observandose un comportamiento similar al descrito anteriormente en donde predomina el
uso de dosis entre 25 y 40 Ul/Kg independiente de la severidad de la hemofilia.
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Tabla 37. Dosis de la profilaxis en pacientes con hemofilia sin inhibidores segtin la gravedad
de la deficiencia

HEMOFILIA A HEMOFILIA B

pro[f)ifas;issczﬁll/aKg) Leve Moderado  Severo Total Leve  Moderado Severo Total

% n % n % n % % n % n % n %

0
15y <25 2 |333| 33 |314|195 (329|230 (327 1 |333| 11 |282| 19 [214| 31 |237
25y <40 3 [50,0| 60 |57,1|314 (530|377 |536| O |00 | 19 |48,7| 48 [539| 67 |512
=40 1 1167 8 |76 61 |103| 70 [ 99| 2 |667| 7 [180]| 19 |214| 28 |21,4
100,0 105 100,0 593 100,0 704 100,0 3 100,0 39 100,0 131

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Existe un patrén bien ilustrado respecto a la dosis de la profilaxis utilizada y la edad de la
persona; el uso de dosis entre los grupos de edad es similar predominando el uso de dosis
entre 25 y 40 Ul/Kg, un pequefio porcentaje tiene dosis menores a 15 Ul/Kg.

Notese el uso de dosis mayores a 40 Ul/Kg disminuye a medida que aumenta la edad, lo
que podria ser explicado al uso cada vez mas frecuente del protocolo canadiense en donde
se inicia la infusién 1 vez a la semana 50 Ul/kg, y se modifica de acuerdo al comportamiento
clinico de los sangrados (ilustracién 30).

llustracién 30. Dosis utilizada en el tratamiento profilactico segtin la edad de los pacientes
hemofilicos sin inhibidores
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.
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En la tabla 38, se presenta la dosis de la profilaxis teniendo en cuenta el factor recibido.
Llama la atencién que el 3,3% y el 2,3% de los hemofilicos A y B respectivamente, reciben
dosis menores a 15 UI/Kg, lo que no se encuentra acorde con ninguno de los protocolos
conocidos para la profilaxis en estos pacientes. Por otro lado, 6 casos fueron reportados
recibiendo tratamiento profilactico con FrVila (Novoseven); fueron excluidos de la tabla
debido a que las dosis de este medicamento se expresan en microgramos por kilo (mcg/kg)
o en miligramos (mg), unidad de medida diferente en la que se expresan los otros factores;
en estos 6 pacientes la dosis oscil6 entre 1y 5 mg.

Tabla 38. Dosis de la profilaxis en la poblacion sin inhibidores segtin el factor recibido

Dosis de la profilaxis

(UI/Kg)
<15 23 33 3 23 26 3,1
15y <25 230 | 329 | 31 | 240 | 261 | 315
25y <40 377 | 539 | 67 | 51,9 | 444 | 536
>40 700 | 100 | 28 | 21,7 | 98 | 118
Total 700 1000 129 1000 829  100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Frecuencia de administracion de la profilaxis

El tratamiento profilactico en la poblacién con hemofilia A sin inhibidores es administrado
en el 80% de los casos 3 veces por semana, siendo 2 veces por semana para los pacientes
con hemofilia B, encontréndose recibiendo el 22% de esta poblacién 3 veces por semana,
siendo este un esquema poco usual. (ilustracién 31). Lo anterior, se corresponde con las

recomendaciones de tratamiento en este grupo de pacientes.

llustracién 31. Frecuencia de la administracién de la profilaxis
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€
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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En la tabla 39, se presenta la relacién entre la dosis y la frecuencia de la profilaxis. Puede
notarse que 38,3% de toda la poblacién con hemofilia recibe una dosis entre 25 y 40 Ul/Kg
3 veces por semana y el 23% recibe una dosis entre 15y 25 UI/Kg 2 veces por semana. Solo
el 1% de esta poblacion recibe profilaxis mas de 4 veces por semana con diferentes dosis.

Tabla 39. Frecuencia de la administracion de la profilaxis segun la dosis

1vez/ 2veces/ 3veces/ 4dveces/ >4veces/
semana semana semana semana semana

Total

Hemofilia

Dosis de la

(o) [+) [+) o) o,
profilaxis (UI/Kg) e & & e “

15y <25 4 | 05| 55 | 66 | 192230

0,7 4 0,5 | 261 | 31,3
2 0,2 | 444 | 53,2

6
25y <40 14 | 1,7 102 [122] 320 |383| 6 0,7
3

194 23,2 589 70,5

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

Factor recibido
El tratamiento profilactico en la poblacién con hemofilia sin inhibidores se encuentra acorde
con lo documentado en la literatura en donde se utiliza la reposicion del factor; asi el 99% de

los casos recibié FVIII o FIX segun la deficiencia presentada (Tabla 40).

Tabla 40. Factor recibido como tratamiento en los pacientes con hemofilia sin inhibidores
en profilaxis

Hemofilia A Hemofilia B

Factor recibido
%

Fvill 700 99,4 0 0,0 700 83,8
FIX | 0 | 0,0 | 129 | 98,5 | 129 | 15,5 ’
FrVila 4 0,6 2 1,5 6 0,7

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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En el 96,3% de la poblacién con hemofilia A sin inhibidores, se reporté el uso de medicamentos
incluidos en el POS, versus el 51,9% de los pacientes con hemofilia B. El uso de medicamentos
NO POS se presenta en la ilustracion 32.

llustracion 32. Uso de medicamentos POS y NO POS en la poblacién con hemofilia sin
inhibidores
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

El 39,3% de los pacientes con hemofilia A sin inhibidores y en profilaxis recibieron derivados
plasméaticos mientras el 57% recibié productos recombinantes (Tabla 41). En los hemofilicos
B, el 48% recibi6 productos recombinantes (Tabla 42).

Tabla 41. Medicamentos incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia A sin
inhibidores en profilaxis

HEMOFILIA A
Medicamento POS utilizado Tipo
ADVATE® Recombinante 1 156 22,2
XYNTHA ® Recombinante 2 132 18,8
EMOCLOT Derivado Plasmatico 1 73 10,4
HEMOFIL M Derivado Plasmatico 2 70 9.9
KOGENATE ® Recombinante 4 61 8,7
RECOMBINATE Recombinante 3 52 7,4
OCTANATE Derivado Plasmatico 3 45 6,4

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




N
F SITUACION DE LA HEMOFILIA EN COLOMBIA
Registro de informacion para el afio 2016

Tabla 41. Medicamentos incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia A sin
inhibidores en profilaxis (Continuacién)

HEMOFILIA A

Medicamento POS utilizado Tipo

KOATE® Derivado Plasmatico 4 30 43
SIN MEDICAMENTO Sin medicamento POS 26 3,7
BERIATE® Derivado Plasmatico 5 17 2,4
FANHDI Derivado Plasmatico 6 15 2.1
HAEMOCTIN SDH Derivado Plasmatico 8 10 1,4
FACTANE® Derivado Plasmatico 7 9 1,3
FACTOR VIII DE COAGULA-

CION HUMANO Derivado Plasmatico 9 5 0,7
GREEN VIII LYOPHILIZED Derivado Plasmatico 10 3 04
Total 704 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

Tabla 42. Medicamentos incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia B sin
inhibidores en profilaxis

HEMOFILIA B
Medicamento POS utilizado Tipo

BENEFIX ® Recombinante 1 63 48,1
IMMUNINE ® Derivado plasmatico 1 36 27,5
AIMAFIX® Derivado plasmatico 2 15 11,5
OCTANINE F Derivado plasmatico 3 7 53
KONINE 80 Derivado plasmatico 4 4 3.1

SIN MEDICAMENTO Sin medicamento NO POS 3 2,3
BERININ® Derivado plasmatico 6 2 1,5
REPLENINE® Derivado plasmatico 7 1 0,8
Total 131 100

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.
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Noétese que es poco frecuente el uso de medicamentos NO POS en este grupo (Tabla 43).
Aproximadamente 2 de cada 100 pacientes con hemofilia B sin inhibidores en profilaxis
tienen como tratamiento un agente de puente (Tabla 44).

Tabla 43. Medicamentos no incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia A sin
inhibidores en profilaxis

HEMOFILIA A
Medicamento NO POS utiliza- .
d Tipo
o

SIN MEDICAMENTO Sin medicamento POS 652 92,6
Derivado plasmatico 1

OPTIVATE ® (FVIII-VMB) 16 2,3
Derivado plasmatico 3

IMMUNATE® (FVIII-VMB) 15 2,1
Derivado plasmatico 2

HAEMATE - P (FVIII-VMB) 10 14

NOVOSEVEN RT Agente de puente 1 10 1,4

FEIBA 1000U Agente de puente 2 1 0,1

Total 704 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.

Tabla 44. Medicamentos no incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia B sin
inhibidores en profilaxis

HEMOFILIA B

Medicamento NO POS

utilizado e

SIN MEDICAMENTO Sin medicamento POS

NOVOSEVEN RT Agente de puente 1

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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3.4.3.1.2 Poblacién hemofilica sin inhibidores con tratamiento a demanda.

484 personas con hemofilia sin inhibidores se encontraban recibiendo tratamiento segun
el evento de sangrado, es decir, tratamiento a demanda. El 78,7% (n=381) son hemofilicos
tipo A. Como es de esperarse, la mayoria de estos pacientes corresponden a personas
clasificadas segun la severidad de la deficiencia como leves o moderados, ya que tienen
menos manifestaciones de sangrados. Alrededor del 57% de los hemofilicos A sin inhibidores
con tratamiento a demanda son leves, siendo el 31,8% de ellos moderados (llustracién 33).

llustracion 33. Gravedad de la deficiencia en la poblacién con hemofilia sin inhibidores con
tratamiento a demanda
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacidn: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

El 3,1% de esta poblacién son mujeres mientras el 96,7% restante corresponde a hombres.
El promedio de edad en este grupo es de 30,1 afios (DE 20,7 afios), notdndose que el 50%
de los casos tienen 25 afios o menos. El 80,6% de esta poblacién pertenece al régimen
contributivo mientras un 16,5% al régimen subsidiado. El grupo etario que predomina es
el de 15 a 19 afios, seguido por aquellos que tienen entre 10y 14 afios (11%). En todos los
grupos de edad se encuentran pacientes con hemofilia sin inhibidores a demanda (Tabla 45).
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Tabla 45. Grupos de edad en la poblacién con hemofilia sin inhibidores con tratamiento a
demanda

Grupo de edad n %
0 -4 afios 38 7.9
5-9 afos 39 8,1

10 - 16 anos 53 11,0
15-19 anos 62 12,8
20 - 24 afos 42 8,7
25 - 29 afios 33 6,8
30 - 34 afios 35 7.2
35 -39 afos 34 7,0
40 - 44 afios 19 39
45 - 49 anos 28 58
50 - 54 afios 21 4,3
55-59 afos 25 5.2
60 - 64 afios 20 4,1
65 - 69 afios 12 2,5
70 - 74 aros " 2,3
75 -79 arios 5 1,0
80 afios y mas 7 1,5
Total 484 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Caracteristicas generales del tratamiento a demanda

El tratamiento a demanda esta determinado por el tipo de sangrado que tenga el paciente
(traumatico/ espontaneo), la localizacién, la extension, el compromiso articular, la molestia,
dolor o incapacidad que genere, asi como de la gravedad de la deficiencia, entre otros
aspectos. Todos estos determinan la cantidad de unidades de factor que deben administrarse
para detener la hemorragia lo més réapido posible. De este modo, un paciente que es
manejado con este esquema de tratamiento, puede recibir muchas aplicaciones de factor
segln lo requiera.
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Teniendo en cuenta la informaciéon reportada, el 68,2% de la poblacién con hemofilia leve
no recibié unidades de factor en el periodo y el 15,7% recibié entre 1000 y 10000 durante
el dltimo afo. Los hemofilicos A severos utilizaron mas unidades en el periodo, recibiendo
el 30,2% de ellos entre 10.000 y 100.000 unidades; algunos recibieron mas de 100.000
unidades. Este comportamiento es similar en los hemofilicos tipo B (Tabla 46).

La mayoria de los pacientes no requirieron aplicaciones de factor en el periodo (58%),
documentandose en alrededor del 30% de los pacientes menos de 10 aplicaciones. El 16%
de los hemofilicos severos requiri6 méas de 20 administraciones. El 45% de los pacientes
recibié la administraciéon en el hospital, mientras otro 40% lo recibié en su domicilio. En todos
los casos la administracion fue a través de un acceso venoso periférico (tabla 46).

Tabla 46.Caracteristicas del tratamiento a demanda en personas con hemofilia A'y B sin
inhibidores

HEMOFILIA A HEMOFILIA B

Aspectos relacionados
con el tratamiento a
DEMANDA.

Leve Moderado Severo Total Leve Moderado Severo Total
(N=217) (N=121) (N=43) (N=381) (N=61) (N=35) (N=7) (N=103)

n % n % % n %

Unidades de factor en el periodo (UI/Kg).

Cero unidades 148| 68,2 | 57 | 471 | 16 |[37,2(221/58,0| 35 (57,38 21 | 60 | 3 [42,9| 60 | 58
Menos de 1.000 7032433 1 [23(12{31]0 (00| 2 [57]|0 /(001 1
Entre 1.000 y 10.000 3411571361298 | 11 [256(81(21,3| 15 |246| 7 |200| 1 [143| 23| 22
Entre 10.000y 100.000 |26 [12,0| 23 | 190| 13 |302|62|163| 8 |131| 5 |143| 3 |429] 16| 16
Entre 100.000y 500.000( 2 (09| 1 |08 | 1 |23|4 11| 2 33| 0O [00]|O0|00| 2| 2
Mas de 500.000 o|jo0j0 00| 1 [23][1]03|0|00| O |[00|O0|O00O|O0]| O
Sin dato 0|00[0|00| O [OO|O|OO| 1T |16] O |[00|O0|00]| 1 1
Numero de aplicaciones de factor en el periodo

0 (Cero) 148|682 | 57 [ 471 | 16 |37,2(221/58,0| 36 [59.0| 21 [600| 3 [429| 60 |58,3
Menos de 10 54 |249 146|380 | 19 [44,2(119|31,2| 20 |328| 12 |343| 3 [429| 35 (34,0
Entre 10y 20 71321083 | 0 [00(17[45| 3 [49| 1 |[29]| 0 (00| 4 |39
Mas de 20 8 |37 |8 66| 7 |163[23|160| 2 |33 | 1 [29| 1 [143] 4 |39
Sin dato o|jo0fo0 00| 1 [23|1]03|0|00| O |00|O0|00| 0|00
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Tabla 46.Caracteristicas del tratamiento a demanda en personas con hemofilia A'y B sin
inhibidores (Continuacion)

HEMOFILIA A HEMOFILIA B

Aspectos relacionados
con el tratamiento a
DEMANDA.

Leve Moderado Severo Total Leve Moderado Severo Total
(N=217) (N=121) (N=43) (N=381) (N=61) (N=35) (N=7) (N=103)

% n % % %

Modalidad de aplicacién

Institucional 95 43,8 |55 |455| 20 |46,5(170|44,6| 29 |47,5| 14 |[40,0| 3 [42,9]| 46 |44,7
Domiciliario 102\ 47,0| 52 | 430| 13 |30,2(167|43,8| 21 |344| 18 |51,4| 3 |429| 42 |408
Mixto 20092 |14|11,6]| 10 |233|44|11,6| 11 [180| 3 86 | 1 |143] 15 | 14,6

Tipo de acceso

Acceso periférico 217(100,0/121]100,0| 43 |(100,0{381{100,0[ 61 |100,0/ 35 |[100,0[ 7 |100,0| 103 {100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Dosis del tratamiento a demanda

La mayoria de los pacientes sin inhibidores con tratamiento a demanda, requirieron menos
de 1000 unidades en el periodo o no requirieron, porque no presentaron eventos agudos
que requirieron la administracién de factor. Alrededor del 20% necesité entre 1.000 y 10.000
unidades (ilustracion 34). Un porcentaje muy pequefio requirié entre 100.000 y 500.000
unidades en el afio.

llustracion 34. Dosis del tratamiento a demanda en los pacientes con hemofilia A y B sin
inhibidores

61,2 592

60

50
< 40 W Menos de 1.000
(9]
‘T
% 30 213 223 Entre 1.000 y 10.000
g 20 16,3 15,5 Entre 10.000 y 100.000
o

10 11 19 Entre 100.000 y 500.000

0

Hemofilia A Hemofilia B
Deficiencia

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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Factor recibido en el tratamiento a demanda

En los pacientes con tratamiento a demanda el uso de factor VIl en los pacientes con
hemofilia Ay de factor IX en los pacientes con hemofilia B es el méas frecuente. Un porcentaje

muy pequefio recibié agente de puente durante el evento de sangrado agudo. (llustracién
35).

llustracién 35. Factor recibido en el tratamiento a demanda por la poblacién con hemofilia
sin inhibidores

Hemofilia A
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Factor recibido
Hemofilia B
60
51,5
50 46,6
__ 40
&
2
©
£ 30
@
o
1<}
o
20
10
1,9
0 |
FIX Sin tratamiento FrVila

Factor recibido

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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El 47,8% de los hemofilicos A recibié medicamentos POS (el porcentaje que no se presenta

en la ilustracion no recibié medicamentos POS). El 1,3% recibié factores NO POS. llustracién
36.

llustracion 36. Uso de medicamentos POS y NO POS en la poblacién con hemofilia sin
inhibidores con tratamiento a demanda.
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43,7
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B Medicamento POS
Medicamento NO POS

Porcentaje (%)

N
o

—
o

1,3 1,0

Hemofilia A Hemofilia B

Deficiencia

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Al analizar los c6digos CUM de los medicamentos reportados se encontré que en la poblacién
con hemofilia A, no se reporté el uso medicamentos POS en el 52,5% de los casos. Los

medicamentos mas frecuentemente reportados fueron el Hemofil M (12,6%) y el Advate
(10,5%), ver tabla 47.

Tabla 47. Medicamentos incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia A sin
inhibidores con tratamiento a demanda

HEMOFILIA A
Medicamento POS utilizado Tipo
SIN MEDICAMENTO Sin medicamento POS 200 52,5
HEMOFIL M Derivado plasmatico 2 48 12,6
ADVATE® Recombinante 1 40 10,5
XYNTHA ® Recombinante 2 30 7,9
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Tabla 47. Medicamentos incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia A sin
inhibidores con tratamiento a demanda (Continuacion)

HEMOFILIA A
Medicamento POS utilizado Tipo
HAEMOCTIN SDH Derivado plasmatico 8 17 4.5
FACTOR VIl DE COAGULACION HUMANO |Derivado plasmatico 9 9 24
BERIATE® Derivado plasmatico 5 7 1.8
EMOCLOT Derivado plasmaético 1 5 1,3
FANHDI Derivado plasmatico 6 5 1,3
KOATE® Derivado plasmatico 4 5 1,3
KOGENATE ® Recombinante 4 4 11
OCTANATE Derivado plasmético 3 4 1,1
RECOMBINATE Recombinante 3 4 11
FACTANE® Derivado plasmatico 7 3 0,8
Total 381 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

En la hemofilia B, la mayoria de la poblacién no recibié medicamentos POS, siendo el factor
mas usado el Inmunine (17,5%) seguido por el BENEFIX (16,5%), tabla 48.

Tabla 48. Medicamentos incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia B sin
inhibidores con tratamiento a demanda

HEMOFILIA B
Medicamento POS utilizado Tipo
SIN MEDICAMENTO Sin medicamento POS 58 56,3
IMMUNINE Derivado plasmatico 1 18 17,5
BENEFIX Recombinante 1 17 16,5
AIMAFIX® Derivado plasmatico 2 4 39
OCTANINE F Derivado plasmatico 3 3 2,9
BERININ® Derivado plasmatico 6 2 1,9
REPLENINE® VF Derivado plasmatico 7 1 1,0
Total 103 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacidn: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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5 pacientes hemofilicos tipo A sin inhibidores con tratamiento a demanda usaron
medicamentos NO POS para el tratamiento (Tabla 49), siendo este nimero mucho mas
reducido en la poblacién con hemofilia B (sélo 1 paciente recibié para el tratamiento
Novoseven).

Tabla 49. Medicamentos no incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia A sin
inhibidores con tratamiento a demanda

HEMOFILIA A
Medicamento NO POS utilizado Tipo

SIN MEDICAMENTO Sin medicamento NO POS 376 98,7

FEIBA Agente de puente 2 1 0,3
Derivado plasmatico 2

HAEMATE (FVIlI+VMB) 1 0,3
Derivado plasmatico 3

IMMUNATE® (FVIlI+VMIB) 1 0,3

MINIRIN Desmopresina 1 0,3
Derivado plasmatico 4

WILATE (FVII+VMB) ! 03

Total 381 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.

Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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3.4.3.2 Tratamiento en pacientes hemofilicos con

inhibidores.

2.059 ;

Pacientes hemofilicos

:"
|1\ 176

S \e personas
con inhibidores

‘38 6114‘13‘5 ‘6

personas personas personas personas personas
a demanda Profilaxis ITI ITl + demanda ITI + Profilaxis

¢ Qué es un inhibidor?

“Un inhibidor es un tipo de anticuerpo. La funcién de los anticuerpos en el organismo es
tratar de destruir sustancias que no reconocen. El organismo de una persona con hemofilia A
o B puede crear inhibidores dirigidos contra el factor VIII 6 IX, después de |la administracion
del tratamiento para reemplazar el factor carente. El anticuerpo se adhiere al factor VIII 6 IX
y neutraliza — o inhibe — su capacidad para detener una hemorragia” (3).

El 8,5% (n=176) de la poblacién reportada con hemofilia, tiene inhibidores. De estos, el 7,8%
(n=160) son hemofilicos tipo A, mientras el 0,8% (n=16) son hemofilicos tipo B. El 50,6%
(n=89) son de baja respuesta (=5UB) y el 49,4% (n=87) de alta respuesta. A continuacion, se
presentan las caracteristicas de tratamiento de cada uno de estos grupos.
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La presencia de inhibidores en la poblacién con hemofilia es una complicacién grave
que modifica el tratamiento y la respuesta al mismo. Durante un periodo de tiempo esta
complicacién puede aparecer, ser manejada y desaparecer o permanecer por un largo periodo
de tiempo. Con la informacién disponible hasta el momento, se conoce la informacién sobre
los pacientes hemofilicos que a la fecha de corte del reporte realizado estaban cursando
con esta complicaciéon; de este modo, se conocié que el 8,5% de los hemofilicos tenian
esta complicacion, desconociéndose esta informacion en el 27,4% de estos (tabla 50). Este
capitulo hace referencia a aquellos que presentaban esta complicacion.

Tabla 50. Presencia de inhibidor en la poblacién con hemofilia.

Presencia de inhibidor n %

Si 176 8,5
No 1.319 64,1
Desconocido 564 27,4
Total 2.059 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacidn: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Del total de la poblacién con hemofilia con esta complicacién, el 90,9% correspondian a
poblacién con hemofilia Ay el 9,1% a poblacién con hemofilia B. En la ilustracién 37, se
presentan los casos de hemofilia Ay B con inhibidores de baja respuesta (nivel del inhibidor
entre 0,6 y 4,9 UB) e inhibidores de alta respuesta (nivel del inhibidor =5 UB).

llustracion 37. Poblacién con inhibidores segtn el tipo de hemofilia

M Baja respuesta

Alta respuesta

NUMERO DE PERSONAS

o
I
HEMOFILIA A HEMOFILIA B
TIPO DE DEFICIENCIA

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidon con corte a 31 de enero de 2016.
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En esta poblacién el esquema de tratamiento mas frecuentemente utilizado es la profilaxis,
seguido por el tratamiento a demanda. El 13,6% se encuentra en inmunotolerancia (llustracion
38).

llustracién 38. Esquema de tratamiento en la poblacién con inhibidores

Profiacs I - :

A demanda 21,6
ITI 7,4

ITI+Profilaxis [l 3.4

Esquema de tratamiento

|ITI+Demanda \- 2,8

0 10 20 30 40 50 60 70

Porcentaje (%)

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Notese que ningin hemofilico tipo B se encuentra en inmunotolerancia a diferencia de los

hemofilicos tipo A. La profilaxis es el esquema mas frecuente en los pacientes hemofilicos
tipo Ay B con inhibidores (tabla 51).

Tabla 51. Esquema de tratamiento en poblacién con inhibidores segun el tipo de hemofilia

Esquema de tratamiento Hemofilia A Hemofilia B
A demanda 36 22,5 2 12,5 38 21,6
Profilaxis 100 62,5 14 87,5 114 64,8
ITI 13 8,1 0 0,0 13 7.4
ITI+Demanda 5 3.1 0 0,0 5 2,8
ITI+Profilaxis 6 3,8 0 0,0 6 3,4
Total 160 100,0 16 100,0 176 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.
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En la ilustracion 39, se presenta el factor recibido como tratamiento en la poblacién
hemofilica A con inhibidores. Nétese que, en los pacientes con inhibidores de baja respuesta,
el tratamiento es con factor VIII en el 88,6% de los casos mientras en los pacientes con
inhibidores de alta respuesta el medicamento mas frecuentemente usado es el rFVlla (32,1%)
seguido por el CCPa (29,6%).

llustracion 39. Factor recibido como tratamiento en poblacién con hemofilia tipo A segtn el
tipo de inhibidor

~0
o
[ee]
S Ne)
™ e
o e 0 o - <
~N ~N -
o -
BAJA RESPUESTA ALTA RESPUESTA
M Factor VIII rFVila CCPa M Factor VIII + rFVlla M Factor VIl + CCPa

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Por su parte, en los pacientes con hemofilia B e inhibidores de baja respuesta, 90 de cada
100 personas reciben factor IX, recibiendo el porcentaje restante rFVlla. El Novoseven fue
utilizado en el 83,3% de los pacientes con inhibidores de alta respuesta (ilustraciéon 40).

llustracién 40. Factor recibido como tratamiento en poblacién con hemofilia tipo B segtin el
tipo de inhibidor
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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De forma general, 5 esquemas de tratamiento fueron utilizados en la poblacién con hemofilia
con inhibidores; la relacion entre cada uno de ellos y el factor administrado se presenta en la
tabla 52 (hemofilia A) y en la tabla 53 (hemofilia B).

En los pacientes con hemofilia A con inhibidores de baja respuesta que se encontraban
recibiendo tratamiento a demanda, el 85% recibid factor VIII, mientras el 15% restante recibid
rFVila. Notese que el tratamiento profilactico en esta poblacién fue realizado en la mayoria
de la poblacién con FVIII.

En los pacientes con inhibidores de alta respuesta, el tratamiento de los eventos agudos
se tratd principalmente con un agente de puente (rFVila o CCPa), notandose que la ITl se
realizé en todos los casos con factor VIII. Algunos pacientes estuvieron en [Tl y tratamiento a
demanda, la mitad fue tratado con FVIIl y rFVlla, y la otra mitad con FVIIl y CCPa. Todos los
pacientes que estan en inmunotolerancia y profilaxis de forma concomitante, recibieron el
tratamiento profilactico con rFVlla.

Tabla 52. Relacién entre el esquema de tratamiento y el factor recibido en poblacién con
hemofilia A segtin el tipo de inhibidor

INHIBIDORES DE BAJA RESPUESTA

Factor recibido A ‘z'f;“zao’;da P(rr‘:ii?;)is ITl (n=4) 'T'“()ne:”;;"”da 'T'+(F::‘1ci)'a"is Total (n=79)

% % % % % %

Factor VIII 17 | 850 | 49 | 925| 4 [1000| 00 | 00 | O | 00 | 70 | 886
FVila 3 [150| 2 [ 38| 0 | 00|00 |[00| 0 [00]| 5 |63
CCPa 0 |00| 2 |38] 0 |00|00|[00| 0 |00 2 |25
Factor VIl + rFVila 0 [ 00| 0 |00| 0| 00|10 [1000[ 1 [1000 2 |25
Factor VIl + CCPa 0o |00 | 0o |oo| o0 00| 0 [00] 0 |00 0foO00

INHIBIDORES DE ALTA RESPUESTA

Factor recibido . <z|ne:jlaér;da P(r:iilz()is ITI (n=9) ITI+I(3ne=n;;anda ITI+&r:;i)Iaxis Total (n=81

n % n % % % % %
Factor VIII 1 6,3 12 25,5 9 100,0 0 0,0 0 0,0 22 27,2
rFVila 8 500 | 18 | 383 0 0,0 0 0,0 0 0,0 26 | 32,1
CCPa 7 438 | 17 | 36,2 0 0,0 0 0,0 0 0,0 24 | 29,6
Factor VIII + rFVlla 0 0,0 0 0,0 0 0,0 2 50,0 5 1000 7 8,6
Factor VIII + CCPa 0 0,0 0 0,0 0 0,0 2 50,0 0 0,0 2 2,5

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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En los pacientes con hemofilia B, no se identificaron pacientes en inmunotolerancia. Los
pacientes con inhibidores fueron tratados en su mayoria con profilaxis; en los pacientes con
inhibidores de baja respuesta, el factor utilizado fue principalmente el factor IX, mientras en
los pacientes con alta respuesta predominé el uso de rFVlla.

Tabla 53. Relacién entre el esquema de tratamiento y el factor recibido en poblacién con
hemofilia B segun el tipo de inhibidor

INHIBIDORES DE BAJA RESPUESTA  INHIBIDORES DE ALTA RESPUESTA

A demanda  Profilaxis A demanda  Profilaxis

Factor recibido Total (n=10)

(n=1) (n=9) Total (n=6)

(n=1) (n=5)
%

Factor IX 0 0,0 9 11000 9 |9,0]| O 0,0 1 200 | 1 16,7

rFVila 1 11000f O 0,0 1 10,0 1 |1000f 4 |80 5 |833

1000 10 1000 1 1000 6 1000

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
3.4.3.2.1 Poblacion hemofilica con inhibidores en profilaxis

La profilaxis es el esquema de tratamiento méas frecuentemente usado en la poblacion
hemofilica con inhibidores. Un total de 114 personas hacen parte de este grupo, de las
cuales el 87,7% (n= 100) son hemofilicos tipo A.

Este grupo se caracteriza por que todos son hombresy se encuentran en edades comprendidas
entre 1 afio y 61 afos, teniendo la mitad de la poblacién como méaximo 15 afios y siendo 75
de cada 100, menores de 27 afios. En su mayoria son severos (82,5%) y moderados (16,7%),
ver ilustracién 41.

llustracion 41. Severidad de la deficiencia en la poblacién hemofilica con inhibidores en
profilaxis

Porcentaje (%)
N W B o
O O O o o

0,9

o o

Leve Moderada Severa
Gravedad de la deficiencia
Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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N

Dependiendo del tipo de inhibidor que haya desarrollado la persona hemofilica, la profilaxis
se realiza con uno y otro factor. Como puede evidenciarse en la tabla 54, en los pacientes
con inhibidores de baja respuesta predomina el uso de factor (VI o IX); siendo la profilaxis
con los agentes de puente (rFVlla y CCPa) lo mas frecuentemente utilizado en poblacién con

inhibidores de alta respuesta.

Tabla 54. Factor recibido en el tratamiento profilactico de los pacientes hemofilicos segtn

el tipo de inhibidor

Baja respuesta Alta respuesta Total
Factor recibido

n % %

Factor VIII 49 79,0 12 23,1 61 53,5

Factor IX 9 14,5 1 19 10 8,8
rFVila 2 3,2 22 42,3 24 211
CCPa 2 3,2 17 32,7 19 16,7
Total 62 1000 52 100,0 114 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

En la ilustracion 42, se clarifica la relacion entre el tipo de deficiencia, el tipo de inhibidor y
el factor utilizado para la profilaxis. Como se mencioné anteriormente, en la poblacién con
inhibidores de baja respuesta, la profilaxis se realiza con el factor deficiente (FVIII o FIX),
mientras que en la poblacién con inhibidores de alta respuesta predomina el uso de agentes
de puente como el rFVlla o el CCPa.

llustracién 42. Factor recibido como profilaxis en poblacién hemofilica segun el tipo de

inhibidor
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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Dosis de la profilaxis en pacientes hemofilicos con inhibidores.
Profilaxis con factor VIII, factor IX o CCPa

En la tabla 55 se presentan las medidas de resumen de la dosis de la profilaxis utilizada
en la poblacién hemofilica con inhibidores segun el tipo de inhibidor y el factor recibido.
Se excluyen los pacientes que reciben profilaxis con rFVlla debido a que las dosis en este
medicamento se expresan en miligramos (mg) y esta informacién es analizada mas adelante.

Tabla 55. Medidas de resumen de la dosis de la profilaxis (Ul/Kg) en la poblacién hemofilica
con inhibidores

Dosis de la profilaxis (UI/Kg) Casos Media DE Minimo Méaximo Mediana

General General 90 391 16,6 11 90,0 36,5
Inhibidor de baja respuesta 60 352 13,4 1 87 31,5
Tipo de inhibidor
Inhibidor de alta respuesta 30 471 19,5 16 90 50,0
Factor VIII 61 35,4 12,8 19 87 32
Factor recibido Factor IX 10 30,5 9,7 11 44 29,5
CCPa 19 55,7 19,8 16 90 54

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.

Frecuencia de la profilaxis

La mayoria de los pacientes con hemofilia A reciben el tratamiento profilactico 3 veces por

semana (92,5%), siendo esta frecuencia de 2 veces por semana en los pacientes con hemofilia
B (tabla 56).

Tabla 56. Frecuencia de la profilaxis en la poblacién hemofilica con inhibidores

Hemofilia A Hemofilia B

Frecuencia por semana

n %
2 5 6,3 10 100,0 15 16,7
3 74 92,5 0 0,0 74 82,2
4 1 1,3 0 0,0 1 1,1

90 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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La relacién entre el factor utilizado para la profilaxis y la frecuencia de la misma se presentan
en la ilustracién 43. Nétese que el 100% de los pacientes que reciben factor IX reciben
profilaxis 2 veces por semana, a diferencia de los pacientes con hemofilia A, en donde el
factor VIl es administrado 3 veces por semana.

llustracién 43. Frecuencia por semana de la profilaxis segun factor utilizado en la poblacién
hemofilica con inhibidores
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Profilaxis con rFVlla
En aquellos pacientes hemofilicos en quienes la profilaxis se realiza con rFVlla las dosis
oscilan entre 1 mg y 8 mg. Es importante mencionar que el 50% de ellos recibe dosis de 1 o

2 mg, ver tabla 57.

Tabla 57. Dosis de la profilaxis con rFVlla en los pacientes hemofilicos con inhibidores

Dosis (Mg) n %
1mg 6 25,0
2mg 6 25,0
3mg 2 8,3
4 mg 5 20,8
5mg 2 8,3
6 mg 2 8,3
8 mg 1 4,2
Total 24 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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El 75% (n=18) de estos pacientes recibe la profilaxis 3 veces por semana, seguido de aquellos
que la reciben 2 veces (ilustracion 44).

llustracién 44. Frecuencia de la profilaxis con rFVlla en los pacientes hemofilicos con
inhibidores
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Frecuencia por semana
Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
La relacién entre la dosis y la frecuencia de la profilaxis con rFVlila en pacientes hemofilicos
con inhibidores se presenta en la tabla 58. De los 24 pacientes reportados en profilaxis con

Novoseven, 4 reciben este factor en dosis de 1 mg, 3 veces por semana; mientras que otras
5 personas tienen dosis de 4MG 3 veces por semana.

Tabla 58. Relacién entre la dosis y la frecuencia de la profilaxis con rFVila

Dosis rFVlla Frecuencia por semana
2 veces/ 3veces/ 4veces/ 7 veces/ Total
semana semana semana semana
1mg 2 4 0 0 6
2mg 1 4 1 0 6
3mg 0 2 0 0 2
4 mg 0 5 0 0 5
5mg 1 1 0 0 2
6 mg 0 1 0 1 2
8 mg 0 1 0 0 1
Total 4 18 1 1 24

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacidn: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.
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3.4.3.2.2 Poblacion hemofilica con inhibidores con tratamiento a demanda

Se identificaron 38 personas hemofilicas con inhibidores con tratamiento a demanda, de los
cuales el 55,3% (n=21) tenian inhibidores de baja respuesta.

Esta poblacion se caracterizé por ser predominantemente tipo A (94,7%), con un promedio
de edad de 27,2 afios (DE 21,8 afios), siendo una poblacién joven teniendo la mitad de la
poblacién maximo 21 afos. A pesar de que la mayoria de los pacientes son severos (57,9%)
un importante porcentaje en este grupo son leves y moderados, ilustracion 45.

llustracion 45. Gravedad de la deficiencia en la poblacién hemofilia con inhibidores con
tratamiento a demanda
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

La mitad correspondian a poblacién con inhibidores de baja respuesta (55,3%). En la
ilustracion 46, se presenta el factor recibido en el tratamiento a demanda de los pacientes
hemofilicos tipo A con inhibidores. 85 de 100 pacientes con inhibidores de baja respuesta,
recibieron factor VIII en el tratamiento a demanda; en los pacientes con inhibidores de alta
respuesta se uso el rFVlla (50%) y CCPa (43,8%).
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llustracién 46. Factor recibido en el tratamiento a demanda de los pacientes hemofilicos
tipo A con inhibidores
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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3.4.3.2.3. Inmunotolerancia en poblacién hemofilica con inhibidores

¢ Qué es la inmunotolerancia?

“La induccién a la tolerancia inmune (ITl) comprende la administracién periédica (diaria
o varias veces por semana) de dosis variables de factor VIII 6 IX, durante un periodo de
semanas hasta afios, en un esfuerzo por hacer que el sistema inmune tolere el factor VIII 6 IX;
es decir, acondicionar al sistema inmune para que acepte mejor el tratamiento con el factor
de coagulacion carente, sin producir mas anticuerpos” (3).
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24 pacientes hemofilicos con inhibidores se encontraban recibiendo inmunotolerancia a la
fecha de corte. Todos correspondian a hemofilicos tipo A, de los cuales el 95,8% eran severos
y el 4,2% moderados. El promedio de edad en grupo fue de 16,2 afos (DE 13,2 afios),
teniendo la mitad de esta poblacién como maximo 11 afios, la persona con menos edad
tenian 1 afio, mientras la mayor tenia 44 afios.

El 54,2% reporté haber recibido como tratamiento durante el periodo la ITI Unicamente,
mientras el porcentaje restante recibio tratamiento con [Tl y manejo de sangrados a demanda
(20,8%) y tratamiento profilactico de forma concomitante con la ITl, (ver ilustracion 47).

llustracién 47. Inmunotolerancia en la poblacién hemofilica con inhibidores
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

En relacion al factor utilizado para la ITl, todos los pacientes recibieron factor VIII. Para la

profilaxis y el tratamiento a demanda fueron utilizados los dos agentes de puente disponibles
(ilustracion 48).
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llustracion 48. Factor recibido en la ITl, ITI+Profilaxis y ITI+Demanda en los pacientes con
inhibidores

Factor VIl + CCPa - 8,3

Factor VIII + rFVlla 37,5

Factor recibido

Factor VIII 54,2

0 10 20 30 40 50 60

Porcentaje (%)

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.

La dosis de la inmunotolerancia se reporté en 22 de los 24 pacientes en ITl, documentédndose
un promedio de 108 UI/Kg (DE 55,1), recibiendo la persona con menos dosis 27 Ul/Kg y

la persona con mas dosis 214 Ul/Kg (ilustracion 49). La mayoria de la poblacion recibe
tratamiento 7 dias a la semana (72,7%).

llustracién 49. Frecuencia de la ITI en la poblacién hemofilica con inhibidores

@
o

72,7

g o N
o O O

o

Porcentaje (%)
w
)

22,7

= N
o o

4,5

o

3 veces/semana 6 veces/semana 7 veces/semana

Frecuencia por semana

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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En la tabla 59, se presenta la relacién entre la dosis en UI/Kg con relacién a la frecuencia de
la ITI. La mayoria de los pacientes recibe estas dosis 7 veces por semana (72,7%).

Tabla 59. Relacién entre la dosis (UI/Kg) y la frecuencia de la ITl en la poblacién con
inhibidores

Relacién dosis/frecuencia Frecuencia por semana

Ul/Kg 3 veces 6 veces 7 veces
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.
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3.4.3.3 Tratamiento en pacientes hemofilicos con
inhibidores desconocidos.

- 2,059 ;

Pacientes hemofilicos
personas
Inhibidores
desconocidos

‘ 249 & 315

",J‘

I

personas personas
Profilaxis Demanda
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3.4.3.3.1 Poblacién hemofilica con inhibidores desconocidos en profilaxis.

Dentro de este grupo de pacientes con inhibidores desconocidos, se encontraban a la fecha
de corte 315 pacientes con tratamiento a demanda y 249 recibiendo tratamiento profilactico.
El 83,7% correspondian a hemofilicos tipo A (n=207). Todos eran hombres; el promedio de
edad fue de 22 anos (DE 15 afios). El 55,1% eran menores de 20 afios. En la tabla 60, se
presenta la distribucién de frecuencia de la edad por grupo etario.

Tabla 60. Distribucion de la edad en la poblacién con hemofilia con inhibidores
desconocidos en profilaxis

Grupo de edad n %
0-4 21 8,4
5-Sep 29 1,7
Oct-14 36 14,5
15-19 51 20,5
20-24 34 13,7
25-29 21 8,4
30-34 " 4,4
35-39 12 4,8
40 - 44 " 44
45-49 9 36
50 - 54 4 1,6
55-59 4 1,6
60 - 64 3 1.2
65 - 69 1 0,4
70-74 0 0,0
75-79 1 04
80y mas 1 0,4
Total 249 100

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.
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En este grupo el 82,7% eran severos, un porcentaje muy pequeno eran leves (1,2%), ilustraciéon
50. Algunas caracteristicas relacionadas con la profilaxis en este grupo se presentan en la
tabla 61.

llustracion 50. Gravedad de la deficiencia en poblacién hemofilica con inhibidores
desconocidos en profilaxis
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

Respecto a las caracteristicas de la profilaxis en este grupo, se conocié que el 43,4% de los
pacientes severos tenian profilaxis primaria siendo similar este porcentaje en los pacientes
con hemofilia B. En los pacientes con hemofilia A |a frecuencia de 3 veces por semana es la
mas comln mientras que en la hemofilia B se realiza 2 veces por semana. La mitad de los
pacientes recibe su tratamiento en el domicilio y es administrado en alrededor del 98% de
los casos por un acceso venoso periférico (tabla 61).

Tabla 61.Caracteristicas de la profilaxis en personas con hemofilia A y B con inhibidores
desconocidos

HEMOFILIA A HEMOFILIA B
Aspectos

relacionados con Leve (N=3) Moderado Severo Total Moderado Severo Total
el tratamiento (N=29) (N=175) (N=207) (N=11) (N=31) (N=42)
profilactico
% n % n % n % n % n % n %

Tipo de profilaxis

Primaria 1 1333| 15 [51,7| 76 [434| 92 |444| 5 |455| 14 [452| 19 [45.2
Secundaria 2 |667| 12 (41,4 67 |383| 81 |391| 4 |364| 11 |355| 15 |357
Terciaria 0 |00 | 1 |35]25|143| 26 [126| 2 [182| 5 [161| 7 |16,7
Profilaxis Demanda 0 [00] 1 35/ 7 40| 8 |39 0 [00] 1 32 1 2,4
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Tabla 61.Caracteristicas de la profilaxis en personas con hemofilia A y B con inhibidores
desconocidos (Continuacion)

HEMOFILIA A HEMOFILIA B

Aspectos
relacionados con Moderado Severo Total Moderado Severo Total
(N=29) (N=175) (N=207) (N=11) (N=31) (N=42)

el tratamiento a2 =2

profilactico
% n % n % n % n % n % n %

Frecuencia de
profilaxis

1vez/semana 1 1333] 1 35| 4 [ 23| 6 |29 00| 3 97| 3 |71

2 veces / semana 00| 4 [138]| 20 [11,4| 24 [11,6 81,8 22 |71,0| 31 [738

3 veces / semana 66,7 | 24 82,8148 |84,6| 174 | 84,1 182 6 [194] 8 |191

4 veces / semana 00| O |00 | 1 06| 1 0,5 00| O |00 O |00

o |o | N o
o |O | N [0 |O

>4 veces / semana 00| O |00} 2 |11 2 110 00| 0 [00| O |00

Modalidad de
aplicacién

Institucional 2 1667 8 |27,6| 72 |41,1| 82 39,61 5 |455| 11 |355| 16 |38,1
Domiciliario 0 | 00| 19 |655] 90 |51,4[109 52,7 5 |455| 17 |54,8| 22 |524
Mixto 11333 2 | 69|13 |74 |16 |77 1 [91] 3 [97] 4 |95

Tipo de acceso

Acceso periférico 3 |100,0] 29 |100,0[ 174 |99.4| 206 |99,5| 11 |100,0] 31 [100,0] 42 [100,0

Acceso central 0 [00] O |00 1 06| 1 05 0 |00 O |00] O |00

Fuente: Base de datos, Resoluciéon 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.

La dosis de la profilaxis en este grupo se relaciona con los protocolos mas conocidos,
evidenciandose dosis entre 25 y 40 unidades por kilo en el 44% de los hemofilicos tipo A'y
en el 54,8% de los hemofilicos tipo B (llustracion 51).
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llustracion 51. Dosis de la profilaxis en los pacientes con hemofilia A'y B con inhibidores
desconocidos

Hemofilia A Hemofilia B
50 60 548
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230 2
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Dosis de la profilaxis (Ul/Kg) Dosis de la profilaxis (Ul/Kg)

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.

No se evidencian diferencias en las dosis de la profilaxis usada segin la severidad de la

deficiencia en los pacientes hemofilicos, predominando siempre el uso de dosis entre 25y
40 Ul/Kg (tabla 62).

Tabla 62. Dosis de la profilaxis en pacientes con hemofilia con inhibidores desconocidos
segun la gravedad de la deficiencia

HEMOFILIA A HEMOFILIA B
Do el il Leve Moderado Severo Total Moderado Severo
(UI/Kg)

% n % n % % n % n %
<15 0 0,0 1 35 6 34 7 34 0 0,0 2 6,5 2 4,8
15y <25 0 0,0 6 (20,7 38 | 21,7 | 44 | 21,3 1 9.1 5 16,1 6 14,3
25y <40 3 (100,01 11 |37,9| 77 | 440 | 91 (440| 8 |727| 15 | 484 | 23 | 54,8
>40 0 0,0 1M1 1379| 54 | 309 65 314 2 182 9 | 290 11 | 26,2

3 29 100,0 207

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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En la ilustracion 52, se muestra |a relacién entre la edad actual de los pacientes con hemofilia
y la dosis utilizada en el esquema profilactico. En los nifios menores de 2 afos, predomina
el uso de dosis mayores a 40 Ul/kg, siendo en los mayores de 18 afios mas frecuentemente
utilizadas, dosis entre 25 y 40 Ul/Kg.

llustracién 52. Dosis utilizada en el tratamiento profilactico segtin la edad actual de los
pacientes hemofilicos con inhibidores desconocidos
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.

Segun el factor recibido dentro del esquema profilactico se encuentra el factor deficiente como
el principal medicamento utilizado (FVIII en hemofilia A y FIX en hemofilia B), observandose
un uso poco frecuente de agentes de puente en este grupo de pacientes (tabla 63).

Tabla 63. Factor recibido como tratamiento en los pacientes hemofilicos con inhibidores
desconocidos en profilaxis

Hemofilia A Hemofilia B

Factor recibido

% n %
FVIII 195 94,2 0 0,0 195 78,3
FIX 0 0,0 41 97,6 41 16,5
FrVila 5 2,4 1 24 6 2,4
CCPa 7 34 0 0,0 7 2,8
Total 207  100,0 42 1000 249 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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En la ilustracion 53, se presenta el uso de medicamentos POS y NO POS segun el tipo de
hemofilia. EI 75,9% de los hemofilicos de este grupo reportaron haber usado medicamentos
POS durante el periodo de reporte mientras solo un 13% reporté el uso de medicamentos
NO POS. Estos porcentajes expresan el uso de los medicamentos durante el periodo al
menos una vez, no se relacionan con el tratamiento actual de los pacientes.

llustracion 53. Uso de medicamentos POS y NO POS en la poblacién con hemofilia con
inhibidores desconocidos
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

El 43,5% de los pacientes con hemofilia A recibieron factores POS recombinantes para el

tratamiento profilactico de la hemofilia, siendo en ADVATE y el XYNTHA los factores mas
utilizados (tabla 64).

Tabla 64. Medicamentos incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia A con
inhibidores desconocidos en profilaxis

HEMOFILIA A
Medicamento POS utilizado Tipo
ADVATE® Recombinante 1 50 24,2
XYNTHA ® Recombinante 2 40 19,3
SIN MEDICAMENTO Sin medicamento POS 26 12,6
KOATE® Derivado plasmético 4 17 8,2
OCTANATE Derivado plasmatico 3 12 5,8

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.
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Tabla 64. Medicamentos incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia A con

inhibidores desconocidos en profilaxis (Continuacién)

HEMOFILIA A
Medicamento POS utilizado Tipo
FACTOR VIIl DE COAGULACION HUMANO Derivado plasmatico 9 " 53
RECOMBINATE Recombinante 3 11 53
HAEMOCTIN SDH Derivado plasmatico 8 9 4,4
KOGENATE ® Recombinante 4 8 3,9
FANHDI Derivado plasmatico 6 7 34
BERIATE® Derivado plasmatico 5 5 2,4
HEMOFILM Derivado plasmético 2 5 24
EMOCLOT Derivado plasmatico 1 3 1,5
FACTANE® Derivado plasmatico 7 2 1,0
GREEN VIII LYOPHILIZED Derivado plasmatico 10 1 0,5
Total 207 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

En los hemofilicos tipo B, el 38,1% recibié factores recombinantes, el 7,1% reporté no haber
recibido medicamento POS durante el periodo, y el porcentaje restante recibié derivados
plasmaticos. Los medicamentos més utilizados fueron en Benefix (38,1%) y el Immunine
(23,8%), ver tabla 65.

Tabla 65. Medicamentos incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia B con
inhibidores desconocidos en profilaxis

HEMOFILIA B
Medicamento POS utilizado Tipo
BENEFIX ® Recombinante 1 16 38,1
IMMUNINE ® Derivado plasmatico 1 10 23,8
AIMAFIX® Derivado plasmatico 2 6 14,3
SIN MEDICAMENTO Sin medicamento POS 3 7.1
OCTANINE F Derivado plasmético 3 3 71

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.
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Tabla 65. Medicamentos incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia B con
inhibidores desconocidos en profilaxis (Continuacién)

HEMOFILIA B
Medicamento POS utilizado Tipo
BERININ® Derivado plasmético 6 1 2,4
NANOTIV Derivado plasmatico 8 1 2,4
REPLENINE® - VF Derivado plasmatico 7 1 2,4
KONINE 80 Derivado plasmatico 4 1 2,4
Total 42 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

El uso de medicamentos NO POS es poco frecuente en esta poblacion reportandose en el
13% de los hemofilicos tipo A (Tabla 66) y en el 4,8% de los hemofilicos tipo B (tabla 67).

Tabla 66. Medicamentos no incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia A con
inhibidores desconocidos en profilaxis

HEMOFILIA A
Medicamento NO POS utilizado Tipo
SIN MEDICAMENTO Sin medicamento NO POS 180 87,0
FEIBA 1000U Agente de puente 2 13 6,3
Derivado plasmatico 3
IMMUNATE® (FVIII+VMB) 5 2,4
NOVOSEVEN RT Agente de puente 1 5 24
Derivado plasmatico 1
OPTIVATE ® (FVIII+VMB) 4 1,9
Total 207 100,0
Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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Tabla 67. Medicamentos no incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia B con
inhibidores desconocidos en profilaxis

HEMOFILIA B
Medicamento NO POS utilizado Tipo
SIN MEDICAMENTO Sin medicamento NO POS 40 95,2
NOVOSEVEN RT Agente de puente 1 2 4,8

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

3.4.3.3.2 Poblacién hemofilica con inhibidores desconocidos con tratamiento a demanda

La poblacién hemofilica en quienes se desconoce la presencia o ausencia del inhibidor que
recibié tratamiento a demanda durante el periodo correspondié a un total de 315 personas,
de las cuales el 80,3% eran hemofilicos tipo A. El 12,1% eran mujeres y, del total el 66%
estaban clasificados como leves (ilustracion 54).

llustracion 54. Gravedad de la deficiencia en la poblacién con hemofilia con inhibidores
desconocidos en tratamiento a demanda

69,6

51,6

40 H Leve
5 30 Moderada
20 17.8 Severa

Hemofilia A Hemofilia B

Deficiencia

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

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



SITUACION DE LA HEMOFILIA EN COLOMBIA °
Registro de informacion para el afio 2016

El promedio de edad en este grupo fue de 31,5 afios (DE 22 afios), la mitad de la poblacién
tenfa como méaximo 29 afos. El grupo etario mas frecuente fue el de 5 a 9 afios (tabla 68).

Tabla 68. Grupos de edad en la poblacién con hemofilia con inhibidores desconocidos en
tratamiento a demanda

Grupo de edad n %
0-4 29 9.2
5-Sep 32 10,2
Oct-14 30 9,5
15-19 21 67
20-24 27 8,6
25-29 23 7.3
30-34 22 7,0
35-39 26 8,3
40 - 44 19 6,0
45-49 11 35
50-54 18 57
55-59 18 57
60 - 64 13 4,1
65 - 69 9 2,9
70-74 6 19
75-79 2 0,6
80y mas 9 2,9
Total 315 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacidn: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

La mayoria de estos pacientes no recibieron tratamiento durante el periodo o recibieron menos
de 1000 unidades cuando presentaron algin evento de sangrado agudo, correspondiéndose
esto con lo reportado en relacién al nimero de aplicacién del factor en donde la mayoria de
los pacientes (72,7%) reporté cero aplicaciones (tabla 69).
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Tabla 69.Caracteristicas del tratamiento a demanda en personas con hemofilia Ay B con
inhibidores desconocidos

HEMOFILIA A HEMOFILIA B

Aspectos relacionados
con el tratamiento a
DEMANDA.

Leve Moderado Severo Total Leve Moderado Severo Total
(N=176) (N=45) (N=32) (N=253) (N=32) (N=24) (N=6) (N=62)

n % n % n % n % n % n % n % n %

Unidades de factor en el periodo.

Cero unidades 142|80,7| 26 | 57,8 | 16 [50,0(184|72,7| 23 |71,9| 14 | 58,3 | 2 |33,3| 39 (62,9
Menos de 1.000 211102 4411|315 (200 |00[ 0 |00 1 |17 1|16
Entre 1.000 y 10.000 20 (11,4 10 | 222 | 4 |125| 34 (13,4 5 |156| 7 |292| 0 | 0,0 | 12 |194
Entre 10.000 y 100.000 121681 7 | 156 | 9 [281] 28 [11,1] 4 (125 3 [125| 3 |50,0| 10 [16,1
Entre 100.000 y 500.000 0|00| 0| 00| 2|63 2|08|/0](00[0]|00|O0|00]|O0]|00

Numero de aplicaciénes de factor en el

periodo.

0 (Cero) 142 (80,7| 26 | 57,8 | 16 |50,0| 184 (72,7| 23 |71,9| 14 | 583 | 2 |333| 39 |62,9
Menos de 10 26 (14,8| 12 | 26,7 | 8 |250| 46 |182| 9 (28,1 8 |333| 2 |333]19 (307
Entre 10y 20 6 |34 7 [156] 2 (6315|590 (00 0 |00 1 [167] 1 |16
Mas de 20 2 {110 |00 | 6 (188 8 [32]| 0 (00| 2 [83 | 1 [167| 3 |48

Modalidad de aplicacién

Institucional 106 (60,2| 19 | 42,2 | 22 |68,8| 147 |58,1| 15 [46,9| 11 | 458 | 5 |83,3| 31 |50,0
Domiciliario 68 [38,6| 20 | 44,4 | 10 |31,3] 98 |38,7| 16 |50,0| 12 | 50,0| 1 [16,7| 29 46,8
Mixto 2 (1116|1330 (00| 8 32| 1 (311 [42] 0|00 2 |32

Tipo de acceso

Acceso periferico 175 (99,4 44 | 97,8 | 31 |96,9|250 (98,8 30 |93,8| 24 [100,0| 6 |100,0| 60 (96,8

Acceso central 1106 1 2,2 1131 31122 (630 |00| 0([00)| 2 |32

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Un importante nimero de pacientes hemofilicos tipo Ay tipo B, no recibieron factor durante
el periodo recibiendo el 13% de los hemofilicos tipo Ay en el 19% de los pacientes tipo B,
dosis entre 1000 y 10000 unidades (llustracion 55).
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llustracién 55. Dosis del tratamiento a demanda en los pacientes con hemofilia A'y B con
inhibidores desconocidos
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

El factor mas frecuentemente usado para el tratamiento a demanda en estos pacientes es el
factor deficiente (ilustraciéon 56).

llustracién 56. Factor recibido en el tratamiento a demanda por la poblacién hemofilica con
inhibidores desconocidos
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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El 29,3% de los pacientes hemofilicos tipo A, reporté haber recibido medicamentos POS

observandose un porcentaje mas alto en los tipo B (llustracién 57).

llustracion 57. Uso de medicamentos POS y NO POS en la poblacién con hemofilia con

inhibidores desconocidos en tratamiento a demanda

293

Porcentaje (%)
N
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Hemofilia A Hemofilia B

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.

Deficiencia

Periodo de informacién: informacidon con corte a 31 de enero de 2016.

Los productos recombinantes incluidos en el POS son los mas frecuentemente usado en la
poblacién con hemofilia A, observandose un comportamiento similar en la poblacién con

hemofilia B (tabla 70 y tabla 71).

Tabla 70. Medicamentos incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia A con

inhibidores desconocidos en tratamiento a demanda

HEMOFILIA A
Medicamento POS utilizado Tipo
SIN MEDICAMENTO Sin medicamento POS 179 70,8
XYNTHA ® Recombinante 2 13 5.1
ADVATE® Recombinante 1 12 4,7
HAEMOCTIN SDH Derivado plasmético 8 12 4,7
HEMOFIL M Derivado plasmatico 2 9 3,6
KOATE® Derivado plasmético 4 8 32
KOGENATE ® Recombinante 4 6 2,4
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Tabla 70. Medicamentos incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia A con
inhibidores desconocidos en tratamiento a demanda (Continuacién)

HEMOFILIA A
Medicamento POS utilizado Tipo
FACTOR VIl DE COAGULACION HUMANO  |Derivado plasmatico 9 5 2,0
BERIATE® Derivado plasmético 5 3 1,2
FANHDI Derivado plasméatico 6 2 0,8
RECOMBINATE Recombinante 3 2 0,8
FACTANE® Derivado plasmatico 7 1 0,4
OCTANATE Derivado plasmatico 3 1 0,4
Total 253 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Tabla 71. Medicamentos incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia B con

inhibidores desconocidos en tratamiento a demanda

HEMOFILIA B
Medicamento POS utilizado Tipo
SIN MEDICAMENTO Sin medicamento POS 37 59,7
BENEFIX ® Recombinante 1 11 17,7
IMMUNINE ® Derivado plasmatico 1 8 12,9
BERININ® Derivado plasmatico 6 2 3,2
OCTANINE F Derivado plasmético 3 2 32
AIMAFIX® Derivado plasmatico 2 1 1,6
REPLENINE® - VF Derivado plasmético 7 1 1,6
Total 62 100,0
Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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El uso de medicamentos NO POS es reducido en el grupo de hemofilicos A (tabla 72). No se
reporté el usi de estos medicamentos en la poblacion con hemofilia B.

Tabla 72. Medicamentos no incluidos en el POS usados en la poblacién con hemofilia A con

inhibidores desconocidos en tratamiento a demanda

HEMOFILIA A

Medicamento POS utilizado Tipo
SIN MEDICAMENTO Sin medicamento NO POS 247 97,6
FEIBA 1000U Agente de puente 2 2 0,8
HAEMATE - P Derivado plasmético 2 (FVIII+VMB) 1 0,4
IMMUNATE® Derivado plasmatico 3 (FVIII+VMB) 1 0,4
NOVOSEVEN RT Agente de puente 1 2 0,8
Total 253 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

3.4.4. Instituciones prestadoras de servicios de salud a pacientes con hemofilia

Para este reporte, se documenté un total de 172 instituciones prestadoras de servicios de
salud en la poblacién con hemofilia. Alrededor del 30% la atencién de los pacientes se
encuentra concentrado en 2 IPS: |ps Especializada (en 10 IPS a lo largo de todo el territorio
nacional) y Medicarte con un nimero igual de sedes en el pais. El 16,7% de los pacientes con
hemofilia son atendidos en 115 instituciones que tienen a su cargo, menos de 10 pacientes
con esta patologia (tabla 73).

Tabla 73. IPS que realizan el seguimiento actual a los pacientes con hemofilia en Colombia.
2016

IPS/unidades de

Nombre IPS .,
atencién
lps Especializada 10 345 16,8
Medicarte S.A 10 266 12,9
Vihonco S.A 9 144 7.0
Medicamentos Especializados 3 133 6,5
Clinica Infantil Colsubsidio 1 111 54
Cafi calle 100 1 94 4,6
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Tabla 73. IPS que realizan el seguimiento actual a los pacientes con hemofilia en Colombia.
2016 (Continuacién)

IPS/unidades de

Nombre IPS

atencion
E.S.E. Hospital General de Medellin Luz Castro de
Gutiérrez 1 89 4,3
Integral Solutions S.A 1 61 30
Clinica Universitaria Colombia 1 60 2,9
Clinica Saludcoop 3 53 2,6
Organizacién Clinica General del Norte 1 49 2,4
Fundacién Social para Promocién de Vida 1 46 2.2
Oncélogos Asociados de Imbanaco S.A 1 33 1,6
Centro médico Imbanaco 1 28 1,4
Hospital Infantil Los Angeles 1 26 1,3
Centro médico Sinapsis Ips S.A 1 19 0,9
Unidad Oncolégica Surcolombiana S.A.S 1 18 0,9
Hospital Central Policia Nacional 1 18 0,9
Fundacion Hospital de la Misericordia 1 17 0,8
Onco Oriente 1 16 0,8
Fullsalud lps S.A.S 1 16 0,8
Oportunidad y Vida 1 15 0,7
Vidamedical Ips Bucaramanga 1 13 0,6
Promosalud del Sinu Ltda 1 12 0,6
Hospital Militar Central 1 (N 0,5
Fundacién Colombiana de Céancerologia Clinica
Vida 1 1" 0,5
Central de Especialistas y Diagndstico Ibagué 1 " 0,5
IPS que prestan atencién a menos de 10
pacientes. 115 344 16,7
Total 172 2.059 100

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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3.4.5 Complicaciones

HEMARTROSIS

¢ Qué es una hemartrosis?

Las hemartrosis o hemorragias articulares son las manifestaciones mas tipicas de la hemofilia
(4). “Se denomina hemorragia articular al episodio caracterizado por una répida pérdida
de la amplitud de movimientos que se asocia con cualquier combinacién de los siguientes
sintomas: dolor o sensacién inusual en la articulacién, inflamacion al tacto y calor en la piel
que recubre la articulacion” (1).

El 35% (n=721) de la poblacién con hemofilia presenté al menos 1 sangrado articular durante
el tltimo afo (llustracion 58). 36 de cada 100 hemofilicos tipo A tuvieron hemartrosis, siendo
un poco inferior esta cifra en la poblaciéon con hemofilia B (30%). Esta complicacion requiere
de la administracion de factor para controlarla y predispone a dafio articular permanente
cuando el sangrado se hace recurrente, lo que genera limitacion para la movilidad, dolor e
incapacidad.
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En total, se identificaron 1.677 hemartrosis en los pacientes con hemofilia, de las cuales el
53,2% (n=893) fueron traumaticas mientras el 46,8% (n=784) fueron espontéaneas.

llustracién 58. Porcentaje de hemartrosis en la poblacién con hemofilia. 2016
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacidn: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Todos los pacientes que tuvieron hemartrosis durante el periodo son hombres, siendo el 57%
mayores de 18 afos, el 74,6% severos y encontrandose recibiendo tratamiento profilactico el
70,2% de ellos. En la tabla 74, se presentan las caracteristicas de los pacientes con hemartrosis
segun el tipo de hemofilia.

Tabla 74. Caracteristicas demograficas y clinicas de los pacientes con hemartrosis

Hemofilia A (n=614) Hemofilia B (n=107) Total (n=721)
Poblacién
% n % n %
Masculino 614 100,0 107 100,0 721 100,0
Sexo
Femenino 0 0,0 0 0,0 0 0,0
0-2 afios 17 2,8 2 1,9 19 2,6
3-4 afios 23 3,8 5 4,7 28 3,9
Edad actual 5-9 afos 79 12,9 19 17,8 98 13,6
10-17 afos 136 22,2 28 26,2 164 22,8
18 afos y mas 359 58,5 53 49,5 412 57,1
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Tabla 74. Caracteristicas demograficas y clinicas de los pacientes con hemartrosis
(Continuacién)

Hemofilia A (h=614) Hemofilia B (n=107) Total (n=721)
Poblacién
n % n % n %
Leve 34 55 6 56 40 56
Severidad Moderada 106 17.3 37 34,6 143 19,8
Severa 474 77,2 64 59,8 538 74,6
A demanda 122 19,9 24 22,4 146 20,3
Esquemade | p i i 433 70,5 73 68,2 506 70,2
tratamiento
Proflaxis + Demanda” 59 9.6 10 9.4 69 9.6

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.
* Pacientes que recibieron profilaxis y dosis adicionales a demanda

Los sangrados articulares en los pacientes con hemofilia pueden ser espontaneos cuando
se presentan sin ninguna causa aparente, o traumaticos cuando son consecuencia de un
choque, dafio o una lesién. El 37% de la poblacién que tuvo hemartrosis durante el periodo
refirié tener una causa traumatica, siendo este mismo porcentaje el correspondiente a las
hemartrosis espontaneas. El 26,6% tuvieron hemartrosis por ambas causas (ilustracion 59).

llustracion 59. Porcentaje de hemartrosis segun la causa de la misma

Espontaneas +
Traumaéticas Espontaneas
26% 37%

Traumaticas
37%

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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N

No hay diferencias importantes entre la causa por la cual se presentan las hemartrosis en
los pacientes con hemofilia A en relacién con los pacientes con hemofilia B. Predominan los
sangrados articulares espontaneos, notandose que alrededor del 25% de los hemofilicos

presentaron hemartrosis por ambas causas (tabla 75).

Tabla 75. Personas con hemartrosis segun la causa de la hemartrosis y el tipo de hemofilia

Tipo de hemartrosis

Hemofilia A

%

Hemofilia B

%

Esponténeas 227 37,0 42 39,3
Traumaticas 224 36,5 40 37,4
Esponténeas + Traumaticas 163 26,6 25 23,4

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Teniendo en cuenta el esquema de tratamiento, puede notarse que

el 45,2% de los

pacientes con tratamiento a demanda tuvieron hemartrosis traumaticas. Nétese como el
origen traumatico de las hemartrosis también predomina en la poblaciéon que se encuentra
en profilaxis + demanda (tabla 76). Un importante porcentaje de pacientes en profilaxis

presenté hemartrosis espontaneas durante los Gltimos 12 meses (41,7%).

Tabla 76. Personas con hemartrosis segun la causa de la hemartrosis y el esquema de

tratamiento actual

Tipo de hemartrosis

Profilaxis

%

Profilaxis +
Demanda

n

%

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.
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En la tabla 77, se presenta informacién sobre el nimero total de hemartrosis y la poblacién
reportada con eventos de hemartrosis espontaneas o traumaticas en 3 grupos distintos de
poblacién, los cuales no son excluyentes; es decir, una persona puede estar incluida en los
3 grupos. Los grupos que se analizaron son: 1) poblaciéon hemofilica severa, 2) poblacion
hemofilica sin inhibidores en profilaxis y 3) poblacién con inhibidores.

El total de hemartrosis (espontaneas + traumaticas) en la poblacién con hemofilia severa
fue de 1.199 hemartrosis en el periodo. Del total de la poblacién reportada con hemofilia A
severa (n=970), 306 personas reportaron haber tenido al menos 1 hemartrosis espontanea
durante el periodo, habiéndose documentado 566 eventos de hemartrosis en este grupo de
pacientes, esto corresponde al 31,5% de la poblacién con hemofilia A severa y a una tasa de
sangrado articular espontaneo de 1,2 sangrados/afio/paciente. Nétese que los sangrados
traumaéticos son mayores que los sangrados espontaneos en todos los grupos de anélisis.

Tabla 77. Poblacién con hemartrosis y nimero total de hemartrosis en el periodo en 3
grupos de anélisis distintos de hemofilia A y B. Colombia, 2016

Hemofilia A - Hemofilia sin inhibidores Hemofilia con
BB en profilaxis inhibidores
Poblacién 970 704 160
Poblacién con hemartrosis espontaneas 306 660 60
Poblacién con hemartrosis trauméticas 304 224 49
Total Hemartrosis 1199 805 266
Espontaneas 566 382 136
Traumaticas 633 423 130
2 3
Hemofilia B - Hemofilia sin inhibidores Hemofilia con
LSO en profilaxis inhibidores
Poblacién 145 131 16
Poblacién con hemartrosis espontaneas 44 123 8
Poblacién con hemartrosis traumaticas 35 37 8
Total Hemartrosis 156 395 57
Espontaneas 73 327 23
Traumaticas 83 68 34

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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A continuacion, se presenta mas informacién sobre la hemartrosis segtn el origen o causa
de la misma.

Hemartrosis espontaneas en los dltimos 12 meses

En total, se reportaron en la poblaciéon con hemofilia 784 hemartrosis espontaneas en 457
pacientes hemofilicos durante los Ultimos doce meses; de estos, 390 correspondieron a
hemofilicos tipo A (tabla 78). En promedio los hemofilicos presentaron 2 hemartrosis en el
afio; el paciente con hemofilia B que tuvo mas sangrados articulares espontaneos presento 6
en el afo, mientras que en la hemofilia A este nimero ascendié a 12 hemartrosis espontaneas/
afio.

Tabla 78. Medidas de tendencia central de las hemartrosis espontaneas durante los tltimos
12 meses segun el tipo de hemofilia

Hemartrosis Espontaneas

Deficiencia Casos Media DE Minimo Maximo Mediana
Hemofilia A 390 2 2 1 12 1
Hemofilia B 67 2 1 1 6 1

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

En la ilustracion 60, se presenta el nimero de hemartrosis segin el tipo de hemofilia. La
mayoria de los pacientes presentaron solo 1 sangrado articular espontaneo durante el Gltimo
aflo mientras que un porcentaje méas reducido presento mas de 3 hemartrosis/ afo. El 68,5%
(n=267) de los pacientes con hemofilia A tuvieron 1 hemartrosis espontanea, mientras este
porcentaje correspondié al 65,7% (n=44) en los hemofilicos tipo B.
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llustraciéon 60. Numero de hemartrosis espontaneas durante los ultimos 12 meses segun el
tipo de hemofilia
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

En la tabla 79, se presenta la proporcién de hemartrosis esponténeas en la poblacién con
hemofilia seguin la presencia de inhibidores. En los pacientes con inhibidores la proporcién
de hemartrosis espontaneas es mayor que en aquellos sin esta complicacién, siendo para
estos Ultimos de 21%, es decir, 21 de cada 100 hemofilicos sin inhibidores presentaron al
menos 1 hemartrosis espontaneas en los Gltimos 12 meses.

Tabla 79. Proporcién de hemartrosis esponténeas en la poblacién con hemofilia segun la
presencia de inhibidor

Casos con hemartrosis

Proporcién de hemartrosis

Presencia de inhibidor Casos de Hemofilia

espontaneas espontanea
Inhibidor de baja Respuesta 30 89 337
Inhibidor de alta Respuesta 38 87 43,7
Sin inhibidores 277 1.319 21,0
Inhibidores desconocidos 112 564 19,9
Total 457 2.059 22,2

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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El 28% de los pacientes hemofilicos sin inhibidores en profilaxis tuvieron al menos 1
hemartrosis espontanea durante el ltimo afio (ilustracion 61).

llustracién 61. Proporcién de hemartrosis espontédneas en poblacion hemofilica sin
inhibidores en profilaxis
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No Si

Hemartrosis espontaneas

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Hemartrosis traumaticas en los Gltimos 12 meses

Un total de 893 hemartrosis traumaticas se presentaron en 452 pacientes con hemofilia
durante el periodo. Al menos la mitad de esta poblacién tuvo 1 sangrado articular, mientras
el restante tuvo mas de 1. El promedio de hemartrosis presentadas por la poblacién con
hemofilia Ay B se presentan en la tabla 80.

Tabla 80. Medidas de tendencia central de las hemartrosis traumaticas durante los Ultimos
12 meses segun el tipo de hemofilia

Hemartrosis Traumaticas

Deficiencia Casos Media DE Minimo Maximo Mediana
Hemofilia A 387 2,0 1,8 1 14 1
Hemofilia B 65 2,0 2,5 1 15 1

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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Notese como el nimero de hemartrosis de origen traumatico oscila entre 1 y 15 en los
pacientes con hemofilia, siendo mas comun en la poblacién con hemofilia A presentar mas
de 1 sangrado en relacién con la poblaciéon con hemofilia B (llustracion 62).

llustracion 62. Numero de hemartrosis traumaticas durante los Ultimos 12 meses segun el
tipo de hemofilia
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacidn: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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HEMORRAGIAS

"El fenotipo caracteristico de la hemofilia es la tendencia a las hemorragias. La mayor parte
de las hemorragias son internas, es decir que se producen dentro de las articulaciones
o los musculos (1). Las hemorragias consideradas como graves en esta poblacién son la
hemorragia del sistema nervioso central, los hematomas que comprometen la via aérea, la
hemorragia gastrointestinal, el hematoma intrabdominal, el hematoma ocular, y el sindrome
compartimental (5).

El 26,9% (n=553) de los hemofilicos tuvieron hemorragias durante el periodo. De forma
general, se conoce que los hemofilicos tipo A presentan mas sangrados que los tipo B; sin
embargo, teniendo en cuenta la informacién reportada a la CAC, no hay diferencia entre el
porcentaje de pacientes tipo Ay tipo B que presentaron hemorragias (ilustracion 63).

En total, se identificaron 995 hemorragias en los pacientes con hemofilia, de las cuales el
57,5% (n=572) fueron traumaticas mientras el 42,5% (n=423) fueron espontaneas.
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llustracién 63. Porcentaje de hemorragias en la poblacién con hemofilia. 2016
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

553 pacientes con hemofilia tuvieron sangrados durante el periodo. Se reportaron 3 mujeres
con hemorragias siendo el resto de la poblaciéon hombres. Nétese que todos los grupos de
edad se ven afectados por hemorragias, siendo alrededor del 30% nifios menores de 9 afios
y un 21,8% jovenes entre 10 y 17 afios. Como datan las caracteristicas de la enfermedad,
los pacientes severos son aquellos que méas sangrados presentan (61,4% de los hemofilicos
que presentaron hemorragias durante el Gltimo afio, eran severos). La mitad de los pacientes
con hemorragias durante el Ultimo afio estaban en profilaxis, mientras el 38,7% estaban
recibiendo tratamiento a demanda (Tabla 81).

Tabla 81. Caracteristicas demograficas y clinicas de los pacientes con hemorragias

Hemofilia A (n=458) Hemofilia B (n=95) Total (n=553)
Caracteristica Poblacién
n % n % n %

Femenino 3 0.66 1 1.05 4 0.72
Sexo

Masculino 455 99.34 94 98.95 549 99.28

0-2 afios 34 7.4 4 4.2 38 6,9

3-4 anos 27 59 10 10,5 37 6,7
Edad actual 5-9 afios 77 16,8 18 19,0 95 17,2

10-17 afios 100 21,8 17 17,9 117 21,2

18 afos y mas 220 48,0 46 48,4 266 48,1

148 Cuenta de Alto Costo. Fondo Colombiano de Enfermedades de Alto Costo

www.cuentadealtocosto.org



NS
SITUACION DE LA HEMOFILIA EN COLOMBIA °
Registro de informacion para el afio 2016

Tabla 81. Caracteristicas demograficas y clinicas de los pacientes con hemorragias
(Continuacién)

Hemofilia A (n=458) Hemofilia B (n=95) Total (n=553)
Caracteristica Poblacién
n % n % n %
Leve 75 16,4 15 15,8 90 16,3
Severidad Moderada 102 22,3 35 36,8 137 24,8
Severa 281 61,4 45 47,4 326 59,0
A demanda 177 38,7 42 442 219 39,6
Esquema de | Profilaxis 242 52,8 46 48,4 288 52,1
tratamiento
Profilaxis +
Demanda 39 8,5 7 7.4 46 8,3

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

En su mayoria, la presencia de hemorragias se debe a causas traumaticas (44%) siendo la
aparicion espontanea de las hemorragias presentada en el 40% de los casos (llustracion 64).

llustracién 64. Porcentaje de hemorragias segtn la causa de la misma

Espontaneas +
Traumaticas
16%
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40%

Traumaticas
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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Teniendo en cuenta la causa que genera la hemorragia puede identificarse que en los
pacientes con hemofilia A, predominan las causas traumaticas (43%) pero no existe una gran
diferencia con relacién a las espontaneas (40%); sin embargo, en los pacientes tipo B, esta
relacion se hace mas marcada siendo mas frecuentes las hemorragias por causas traumaticas

(49,5%), ver tabla 82.

Tabla 82. Personas con hemorragias segtn la causa de la hemorragia y el tipo de hemofilia

Hemofilia A Hemofilia B
Tipo de hemorragias
% %
Esponténeas 183 40,0 38 40,0
Traumaticas 197 43,0 47 49,5
Esponténeas + Trauméticas 78 17.0 10 10,5

Total 458 100,0 95 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

En la tabla 83 se presenta el origen o causa de las hemorragias teniendo en cuenta el
esquema de tratamiento de los pacientes. Notese que, en los pacientes con tratamiento a
demanda, las causas esponténeas y traumaticas corresponden a porcentajes alrededor del
40%. En la poblacién en profilaxis que requirié6 manejo adicional a demanda, el 50% tuvo

hemorragias por traumatismos.

Tabla 83. Personas con hemorragias segun la causa de la hemorragia y el esquema de

tratamiento

Demanda +

Demanda Profilaxis Profilaxi
Tipo de hemorragia rofiiaxis
% % %
Espontaneas 98 447 110 38,2 13,0 28,3
Traumaticas 90 411 131 45,5 23,0 50,0
Esponténeas + Trauméaticas 31 14,2 47 16,3 10,0 21,7

219 288

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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En la tabla 84, se presenta informacion sobre el nimero total de hemorragias y la poblacién
reportada con eventos de sangrados espontdneos o traumaticas en 3 grupos distintos de
poblacién, los cuales no son excluyentes; es decir, una persona puede estar incluida en los
3 grupos. Los grupos que se analizaron son: 1) poblaciéon hemofilica severa, 2) poblacion
hemofilica sin inhibidores en profilaxis y 3) poblacién con inhibidores.

El total de hemorragias (espontaneas + traumaticas) en la poblacién con hemofilia severa fue
de 616 sangrados en el periodo. Del total de la poblacién reportada con hemofilia A severa
(n=970), 156 personas reportaron haber tenido al menos 1 sangrado espontaneo durante el
periodo, habiéndose documentado 527 eventos de sangrado en este grupo de pacientes,
esto corresponde al 16% de la poblacién con hemofilia A severa y a una tasa de sangrado
articular espontaneo de 0,5 sangrados/afio/paciente. Notese que los sangrados traumaticos
son mayores que los sangrados espontaneos en todos los grupos de anélisis.

Tabla 84. Poblacién con hemorragias y nimero total de hemorragias en el periodo en 3
grupos de anélisis distintos de hemofilia A y B. Colombia, 2016

Hemofilia A sin

Hemofilia A AR inhibidores en He.mc?ﬁ!ia A con
Severa profilaxis inhibidores
Poblacién 970 704 160
Poblacién con hemorragias espontaneas 156 15 30
Poblacién con hemorragias traumaticas 177 121 36
Total hemorragias 527 307 122
Espontéaneas 202 115 44
Traumdticas 325 192 78

Al 2l Hemofilia B con

Hemofilia B

ACHELET Severa inh;:ﬁﬁ;i;en inhibidores
Poblacién 145 131 16
Poblacién con hemorragias espontaneas 22 18 5
Poblacién con hemorragias traumaticas 52 26 4
Total hemorragias 89 82 13
Espontéaneas 37 26 7
Traumaticas 52 56 6

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

Cuenta de Alto Costo. Fondo Colombiano de Enfermedades de Alto Costo 151
www.cuentadealtocosto.org




N
F SITUACION DE LA HEMOFILIA EN COLOMBIA
Registro de informacion para el afio 2016

Hemorragias espontaneas en los Gltimos 12 meses

Un total de 423 hemorragias espontaneas fueron reportadas como eventos durante el
periodo en 309 pacientes con hemofilia. De estas, 344 se presentaron en hemofilicos tipo A
(n=261) y 79 en hemofilicos tipo B (n=48).

El promedio de los sangrados espontaneos fue de 1,3 sangrado/afio en hemofilicos tipo A

y 1,6 hemofilicos tipo B. El paciente que tuvo un mayor nimero de hemorragias presenté 7
hemorragias en el afio (tabla 85).

Tabla 85. Medidas de tendencia central de las hemorragias espontédneas durante los ultimos
12 meses segun el tipo de hemofilia

Hemorragias Espontaneas

Deficiencia Casos Media DE Minimo Maximo Mediana
Hemofilia A 261 1,3 0,7 1 7 1
Hemofilia B 48 1,6 1,2 1 7 1

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

En lailustracion 65, se presenta el nimero de hemorragias que se presentaron en los pacientes
hemofilicos. La mayoria de ellos experimentd solo 1 sangrado durante el afio, siendo mas
reducido el nimero de pacientes que experimentaron 3 o mas

llustracién 65. Numero de hemorragias espontaneas durante los ultimos 12 meses segun el
tipo de hemofilia
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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Teniendo en cuenta la presencia de inhibidor en la poblacion hemofilica, se identificd que el
27,6% los pacientes con inhibidores de alta respuesta presentaron sangrados, siendo menor
la proporcién de sangrados en los pacientes sin inhibidores (14,7%), ver tabla 86.

Tabla 86. Proporcién de hemorragias espontaneas en la poblacién con hemofilia segun la
presencia de inhibidor

Casos con Proporcién de
. T . Casos de .
Presencia de inhibidor hemorragias v hemorragias
Hemofilia
espontaneas espontanea

Inhibidor de baja Respuesta 1" 89 12,4
Inhibidor de alta Respuesta 24 87 27,6
Sin inhibidores 194 1.319 14,7
Inhibidores desconocidos 80 564 14,2
Total 309 2.059 15,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

En el 14,3% (n=119) de los pacientes sin inhibidores en profilaxis se reporté haber presentado
sangrados durante el dltimo afio (ilustracién 66).

llustracién 66. Proporcién de hemorragias espontaneas en poblacién hemofilica sin
inhibidores en profilaxis
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.
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Hemorragias traumaticas en los Ultimos 12 meses

En el grupo de pacientes con hemofilia se identificaron 572 sangrados traumaticos, en una
poblacién de 332 hemofilicos afectados, de los cuales, 275 eran hemofilicos tipo Ay 57
hemofilicos tipo B. En los primeros, la sumatoria total de sangrados en el periodo fue de 474
sangrados, siendo para los segundos 98 sangrados.

El promedio de hemorragias entre quienes presentaron esta complicacion es de 1,7

sangrados/afio, habiendo presentado la persona con més sangrados 10 hemorragias/afio
(tabla 87).

Tabla 87. Medidas de tendencia central de las hemorragias traumaticas durante los ultimos
12 meses segun el tipo de hemofilia

Hemorragias Traumaticas

Deficiencia Casos Media DE Minimo Maéaximo Mediana
Hemofilia A 275 1,7 1,4 1 10 1
Hemofilia B 57 1,7 1,4 1 9 1

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

En la ilustracion 67, se presenta el porcentaje de hemorragias traumaticas reportadas en los
pacientes con hemofilia A y B. Alrededor del 61% de los hemofilicos tipo B que tuvieron

hemorragias durante el periodo, presentaron 1 sangrado, correspondiendo esta situacién al
66% de los pacientes con hemofilia A.

llustracién 67. Ndmero de hemorragias traumaticas durante los dltimos 12 meses segun el
tipo de hemofilia
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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Las hemorragias musculares y en tejidos blandos son las mas frecuentes en los pacientes con
hemofilia (llustracion 68). Las hemorragias en otras localizaciones también son frecuentes.
Una de las hemorragias mas graves en estos pacientes como son las hemorragias del sistema
nervioso central se presentaron en el 1,5% de los pacientes con hemofilia Ay en el 1,7% de
los pacientes con hemofilia B.

llustracién 68. Lugares donde se presentan las hemorragias en los pacientes con hemofilia
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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Un porcentaje de la poblacién con hemofilia tuvo hemorragias asociadas a procedimientos

(llustracion 69), siendo mas frecuentes en la poblacion hemofilica tipo B (6,8%) en relacién a
la poblacién con hemofilia A (4,6%).

llustracién 69. Porcentaje de hemorragias asociadas a procedimientos en la poblacién con
hemofilia. 2016
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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ARTROPATIA HEMOFILICA CRONICA

¢Qué es la artropatia hemofilica crénica?

“Las hemorragias articulares y musculo esqueléticas, equimosis, edemas, deformidades
axiales y la artropatia, acompanadas de dolor, son las manifestaciones mas comunes que
presentan un paciente hemofilico durante el transcurso de su vida y que se asocian a la
restriccion de su funcionalidad y vida social, lo que lleva a que la persona desde corta edad
presente una discapacidad de severidad relativa, segin cada caso individual. La artropatia
hemofilica es resultado de los sangrados repetitivos pero intervienen también otros factores
que contribuyen a la destruccién articular (6)”
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639 hemofilicos tipo A 'y 108 hemofilicos tipo B, tienen artropatia hemofilica crénica en
Colombia seguin la informacién reportada a la CAC, lo que significa que alrededor del 36,6%
de la poblacién con hemofilia vive con esta complicacion (llustracion 70). Todos son hombres.

llustracién 70. Porcentaje de artropatia hemofilica crénica en la poblacién con hemofilia.
2016
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

El promedio de edad en la poblacién con esta complicacion es de 29,4 afos (DE 14,2 afios),
encontrandose personas de todos los grupos de edad con artropatia (ilustracion 71). La mitad
de la poblacién que tiene artropatia hemofilica crénica tiene menos de 27 afios. Notese
cémo la concentracién de los casos con artropatia tiene edades entre los 10 y 45 afios, y
cémo algunos nifios ya presentan esta complicacion. Lo anterior, debe motivar a realizar un
adecuado seguimiento y tratamiento a estos pacientes con el objetivo de evaluar el riesgo e
intervenir adecuadamente para retrasar la aparicién de esta complicacion
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llustracién 71. Histograma de la edad de las personas con artropatia hemofilica crénica.

Frecuencia
40

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

En la tabla 88, se presenta el porcentaje de pacientes afectados con artropatia hemofilica
crénica por grupos de edad. Aproximadamente la mitad de las personas que actualmente
tienen entre 20 y 49 afios, tienen artropatia hemofilica. El 37,5% de los pacientes con edades
entre 15y 19 afios, ya tienen esta complicacion.

Tabla 88. Porcentaje de artropatia hemofilica crénica en poblacién con hemofilia segtin
grupo de edad. 2016

Grupo de edad Casos con artropatia Casos con hemofilia  Porcentaje de artropatia

5-9 29 253 11,5
10-14 63 254 24,8
15-19 101 269 37,5
20-24 123 223 55,2
25-29 98 170 57,6
30-34 92 154 59,7
35-39 77 145 53,1
40- 44 53 91 58,2
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Tabla 88. Porcentaje de artropatia hemofilica crénica en poblacién con hemofilia segtin
grupo de edad. 2016 (Continuacion)

Grupo de edad Casos con artropatia Casos con hemofilia  Porcentaje de artropatia
45 - 49 41 83 49,4
50-54 23 64 359
55-59 24 64 37,5
60 - 64 11 46 23,9
65 - 69 4 27 14,8
70-74 2 18 11,1
75-79 2 9 22,2
80y méas 4 19 211
Total 747 1889 39,5

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.

El 80% (n=602) de los pacientes que tienen artropatia hemofilica crénica segun el reporte
realizado a la CAC son severos, un 17,3% adicional son hemofilicos moderados (ilustracién
72).

llustracion 72. Severidad en los pacientes con artropatia hemofilica

Numero de personas

21

Leve Moderado Severo
Severidad de la deficiencia

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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De los 747 pacientes hemofilicos con artropatia hemofilica crénica, 90 tienen inhibidores,
510 no tienen inhibidores y en 147 se desconoce la presencia de los mismos.

Un aspecto importante a valorar frente a esta complicacién es como afecta a los pacientes
sin inhibidores. El 58,9% de los pacientes hemofilicos sin inhibidores en profilaxis tienen
artropatia hemofilica crénica mientras este porcentaje es mucho menor en los pacientes a
demanda (Tabla 89).

Tabla 89. Presencia de artropatia hemofilica crénica en la poblacién hemofilica sin
inhibidores seglin esquema de tratamiento

A demanda Profilaxis
Artropatia Hemofilica Crénica
n %
No 395 88,6 320 41,1 715 58,4
Si 51 11,4 459 58,9 510 41,6

446 100,0 1225 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

En tabla 90 se presenta la relacién entre la edad al momento del diagnéstico de los pacientes
y la presencia de artropatia hemofilica crénica en pacientes con hemofilia severa.

211 casos con hemofilia severa fueron excluidos porque no se conoce la edad al momento del
diagndstico. Entre quienes si se conoce la edad, se sabe que el 50% de aquellos que fueron
diagnosticados antes de los 2 afios, desarrollaron artropatia hemofilica crénica, notandose
una relacion progresiva entre el desarrollo de esta complicacién y la edad del diagnéstico,
aumentando al 64% entre las personas que se diagnosticaron durante la juventud y al 75%
entre quienes fueron diagnosticados durante la adultez. Llama la atenciéon que el 25% de
las personas en quienes el diagnéstico fue después de los 20 afios no tengan artropatia
hemofilica (por las caracteristicas de la enfermedad, esto no se corresponde con la historia
natural de la enfermedad) lo que podria documentar la importancia de evaluar la presencia
de esta complicacién y la documentacién de la misma en el registro a la CAC.
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Tabla 90. Artropatia hemofilica crénica en relacion a la edad al momento del diagnéstico en
pacientes con hemofilia severa

ARTROPATIA HEMOFILIA CRONICA - HEMOFILIA SEVERA
Edad al Dx (\[e] Sl Total

Antes de 2 afos

Entre 2y 20 afos

Méas de 20 afios

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

440 pacientes con hemofilia (58,4%) con artropatia hemofilica tienen comprometida una o
como maximo 2 articulaciones. En la ilustracién 73, se presenta el nimero de pacientes con
artropatia hemofilia segin las articulaciones que tienen comprometidas. Un 14% adicional
tiene 4 articulaciones comprometidas por esta complicacién.

llustracién 73. Ndmero de articulaciones comprometidas por la artropatia hemofilica crénica
en pacientes con hemofilia. 2016
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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37 pacientes con artropatia hemofilica crénica fueron reportados con reemplazo articular,
lo que corresponde al 4,9% de los pacientes con esta complicacién y al 1,8% del total de
los pacientes con hemofilia. En la ilustracién 74, se presenta el nimero de pacientes con
reemplazos articulares (en algiin momento de su vida) segun el tipo de hemofilia.

llustracién 74. Reemplazo articular en la poblacién con artropatia hemofilica crénica
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

El 27% (n=10) de los reemplazos articulares reportados fueron realizados durante el dltimo
afio, correspondiendo todos a hombres. El 90% eran severos y el 10% restante moderados.
Tenian un promedio de edad de 41,6 afios (DE 8,8 afios), teniendo la persona mas joven 32
afios y la persona de mayor edad 60 afios. En la ilustracién 75, se presenta el nimero de
articulaciones comprometidas en los pacientes que recibieron reemplazo articular durante el
altimo afo. Nétese que la mayoria tiene 1 o 2 articulaciones comprometidas y que ninguno
tiene mas de 6.

llustracién 75. Ndmero de articulaciones comprometidas en la poblacion que recibié
reemplazo articular durante el dltimo afo
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.
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OTRAS COMPLICACIONES

VIH, VHC, VHB
108 pacientes fueron reportados con alguna complicacién infecciosa como hepatitis C,
hepatitis B o VIH. Si se hace un andlisis aislado se puede identificar que el 4,5% de los
pacientes con hemofilia tiene infeccion por el virus de la hepatitis C y alrededor del 1%

tienen VIH (Tabla 91).

Tabla 91. Complicaciones infecciosas en los pacientes con hemofilia. 2016

Hemofilia A Hemofilia B
_ _ Total (n=2.059)
Comeplicacién Categoria o) (n=354)
n % n % %
NO 1.625 | 953 342 96,6 1.967 95,5
Infeccion por VHC
S| 80 4,7 12 34 92 4,5
NO 1.697 99,5 352 994 | 2049 | 995
Infeccién por VHB
S| 8 0,5 2 0,6 10 0,5
NO 1.693 | 99,3 353 99,7 2046 | 994
Infeccion por VIH
S| 12 0,7 1 03 13 0,6

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacidn: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

4 pacientes hemofilicos tienen VHB y VHC, y 3 conviven con VIH y VHC de forma concomitante
(llustracion 76).

llustracién 76. Pacientes hemofilicos con complicaciones infecciosas. 2016
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC. Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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Los pacientes afectados con estas complicaciones son en su mayoria hombres (98,1%), y
tienen un promedio de edad de 43,9 afnos (DE 13,2 afios). Sélo dos nifios menores de 18
anos tienen VHC. La mitad estos hemofilicos tiene 42 afios o menos.

En la tabla 92, se encuentran los pacientes hemofilicos segin la enfermedad infecciosa que
tienen y la edad actual. Noétese que ningln nifio menor de 5 afios tiene alguna de estas
enfermedades. El aumento en el nimero de estos casos se presenta a partir de los 30 afios
y hasta los 59 afios, donde se concentra la mayoria de la poblacién afectada. La poblacion
con VIH se encuentra en edades entre los 20 y 54 afios.

Tabla 92. Pacientes con complicaciones infecciosas segun grupo de edad

Grupo de edad VHC VHB VIH VHByVHC VHCyVIH Total

0-4 0 0 0 0 0

5-9 1 0 0 0 0
10-14 1 0 0 0 0
15-19 0 0 0 0 0
20-24 2 1 1 0 0
25-29 4 0 1 0 0
30-34 13 0 3 0 0
35-39 13 2 1 1 2

40- 44 10 1 1 0 1

45 - 49 10 0 2 0 0

50 - 54 10 2 1 1 0
55-59 10 0 0 1 0

60 - 64 6 0 0 0 0

65 - 69 1 0 0 1 0
70-74 2 0 0 0 0
75-79 1 0 0 0 0
80y més 1 0 0 0 0
Total 85 6 10 4 3

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidn con corte a 31 de enero de 2016.
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PSEUDOTUMORES
¢Qué es un pseudotumor?

“El término pseudotumor hemofilico es usado para describir un hematoma en diferentes
estadios de organizacion y con degeneracién quistica que involucra a los tejidos blandos,
producido por hemorragias constantes y recurrentes que afecta al hueso (7). Es una
condicién inherente a la hemofilia que puede poner en riesgo las extremidades o la vida,
que ocurre como resultado del tratamiento inadecuado de una hemorragia en tejido blando,
generalmente en un musculo adyacente al hueso, el cual podria verse afectado de manera
secundaria. Se presenta mas cominmente en un hueso largo o en la pelvis (1)".

14 personas con hemofilia Ay
3 personas con hemofilia B
tienen un psudotumor como
complicacién de la hemofilia.
Esto corresponde
aproximadamente al 1% de la
poblacion de cada uno de los
grupos

Todos los hemofilicos con esta complicacién son hombres, con edades comprendidas entre
9y 54 afios, con un promedio de edad de 30,2 afios (DE 10,4 afos). El 64,7% de ellos son
severos.
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FRACTURAS (Osteopenia/osteoporosis)
Fracturas

“Las fracturas en personas con hemofilia no son frecuentes, posiblemente debido a los
menores niveles de movilidad e de intensidad de las actividades. Sin embargo, una persona
con artropatia hemofilica puede correr el riesgo de fracturas alrededor de las articulaciones
con una significativa pérdida de movimiento y en huesos con osteoporis” (1).

En el 1% de los hemofilicos tipo Ay en el 1,4% de los hemofilicos B se reporté esta
complicacién (n=23). Todos son hombres, de los cuales el 60% son severos. El promedio de
edad fue de 35,1 afios (DE 13,2 afios).

ANAFILAXIS

16 pacientes con hemofilia (0,8%) reportaron haber presentado reacciones anafilacticas a
alglin medicamento utilizado, de los cuales 5 correspondian a pacientes hemofilicos tipo
B. En su mayoria las personas afectadas fueron hombres (93,8%), siendo identificada solo
1 mujer afectada con esta complicacion. El 50% eran severos, el 37,5% moderados y el
porcentaje restante, leves. El promedio de edad fue de 25,5 afios (DE 10,4 afios), teniendo
la persona con menos edad 6 afnos y la de mayor edad 40 afios. En la tabla 93, se presenta
el listado de los medicamentos que fueron identificados como posibles factores a quienes
se les atribuye la reaccién anafilactica. En hemofilia A, 4 de cada 10 personas con anafilaxis
fueron atribuidas al Hemofil M, mientras que en hemofilia B, en 8 de cada 10 personas fueron
al Inmunine.

Tabla 93. Factor al cual se le atribuye la reaccién anafilactica en pacientes con hemofilia

Nombre medicamento Hemofilia A Nombre medicamento Hemofilia B

Hemofil M 4
Koate 2
Advate 1
Factor VIII de coagulacion humano 1
Recombinate 1
Feiba 1
Haemate P 1

Total 11

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.
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3.4.6. Manejo interdisciplinario

En alrededor del 92% de los pacientes con hemofilia la atencién de la enfermedad esta
liderada por el hematélogo (ver ilustracion 77), llamando la atencién la disminucién de este
porcentaje respecto al afio anterior (afio 2015, 95%).

llustracién 77. Porcentaje de pacientes hemofilicos en quienes la atencién es liderada por el
hematdlogo
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.

Noétese como otros profesionales a cargo de la atencién de estos pacientes incluyen el
médico general, el médico familiar, el médico internista y el ortopedista (Tabla 94).

Tabla 94. Profesional que lidera la atencion del paciente

Profesional que lidera la Hemofilia A Hemofilia B

atencion del paciente = % = %
Hematdlogo 1.566 91,9 323 91,2 |1.889 | 91,7
Médico general 113 6,6 27 7.6 140 6,8
Médico familiar 6 0,4 1 0,3 7 0,3
Médico internista 13 0,8 3 0,9 16 0,8
Ortopedista 7 0,4 0 0,0 7 0,3

1.705 100,0 354 100,0 2.059 100,0

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.
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Otras especialidades intervienen en la atenciéon de los pacientes con hemofilia en busca de
garantizar una atencién integral y todas han sido documentadas como importantes dentro
de su manejo. A pesar de lo anterior, la atencién por estas se encuentra supeditada a la
necesidad de cada uno de los pacientes y a las particularidades de los mismos, lo que podria
explicar en algunos casos los porcentajes que se presentan en la ilustraciéon 78.

Notese que la especialidad que més frecuentemente se documenta en los pacientes con
hemofilia es la atencién por psicologia (57,5%), seguida por la especialidad médica de
ortopedia (52,8%) y la atencién por enfermeria (46,3%).

llustracion 78. Consulta por diferentes especialidades de atencién en pacientes con
hemofilia
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Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

Porcentaje (%)

El promedio de consultas por hematologia en los hemofilicos dentro del periodo fue de 4,6
consultas (DE 4,2 consultas), siendo de 1,8 consultas para la especialidad de psicologia (tabla
95). Especialidades como ortopedia, odontologia y trabajo social tienen un promedio de 1
consulta/afo.

Tabla 95. Medidas de resumen del nimero de consultas recibidas por diferentes
especialidades en los pacientes con hemofilia

Especialidad n Media DE Min Max  Mediana
Hematdlogo 2059 4,6 4,2 0 30 3
Ortopedista 2059 1 2 0 15 1
Odontologia 2059 1 2 0 18 0
Trabajo social 2059 1 2 0 20 0
Fisiatria 2059 0,4 1.0 0 15 0
Psicologia 2059 1,8 2,7 0 25 1

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacidén con corte a 31 de enero de 2016.
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A continuacién, se presentan las medidas de tendencia central del nimero de consultas
recibidas por los pacientes hemofilicos segin la gravedad de la deficiencia. Nétese que
el promedio de atenciones por hematologia en la poblacién con hemofilia severa es de 6
atenciones/afio, siendo para los hemofilicos leves de 2 atenciones/afio, otras especialidades
en las cuales la frecuencia de atencién es diferente entre los pacientes leves y severos son
ortopedia, trabajo social y psicologia. La atencién por odontologia es en promedio 1 vez al
afio independiente de la severidad de la deficiencia (tabla 96).

Tabla 96. Medidas de resumen del nimero de consultas recibidas por diferentes
especialidades en los pacientes con hemofilia segtin gravedad de la deficiencia

Especialista Gravedad Casos Media DE Minima  Maxima Mediana
Leve 506 2 2 0 13 1
Hematologia Moderada 438 4 4 0 20 3
Severa 1115 6 4 0 30 5
Leve 506 0 1 0 6 0
Ortopedia Moderada 438 1 1 0 8 1
Severa 1115 1 2 0 15 1
Leve 506 1 2 0 18 0
Odontologia Moderada 438 1 2 0 13 0
Severa 1115 1 3 0 15 0
Leve 506 0 1 0 1" 0
Trabajo social Moderada 438 1 2 0 12 0
Severa 1115 2 3 0 20 0
Leve 506 0 1 0 7 0
Fisiatria Moderada 438 0 1 0 8 0
Severa 1115 0 1 0 15 0
Leve 506 1 1 0 13 0
Psicologia Moderada 438 2 3 0 23 1
Severa 1115 2 3 0 25 1

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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3.4.7 Indicadores de gestién de riesgo

Los indicadores de gestién de riesgo son una herramienta a través de la cual pueden medirse
aspectos relacionados con la salud y la atencién de las personas hemofilicas en el pais. Son
medidas objetivas de diferentes aspectos que han sido identificados como importantes en
esta poblacion.

Estos resultados deben motivar a los diferentes actores involucrados en la atencién de los
pacientes hemofilicos a mejorar las intervenciones realizadas a todas las escalas, logrando
progresivamente mejoras sustanciales en la salud y la calidad de vida.

En latabla 97, se presenta la definicién y estructura de cada uno de los indicadores calculados
en esta poblacién y posteriormente el resultado obtenido para el afio 2016 (tabla 98-101).
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Tabla 97. Indicadores de gestién de riesgo en hemofilia

NOMBRE DEL
INDICADOR

SUBDIVISION

DESCRIPCION

TASA DE
SANGRADO
1 GENERAL EN
PACIENTES CON
PROFILAXIS

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

Numerador

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

Denominador

# total de pacientes con diagndstico
de hemofilia con inhibidores (alta
respuesta) en manejo con profilaxis,
durante el periodo

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

Numerador

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

Denominador

# total de pacientes con diagndstico
de hemofilia con inhibidores (alta
respuesta) en manejo con profilaxis,
durante el periodo

Tasa de sangrado general
en pacientes en profilaxis sin
inhibidores

Numerador

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

Denominador

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

Tasa de sangrado general
de tipo espontaneo en
pacientes en profilaxis sin
inhibidores

Numerador

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

Denominador

# total de pacientes hemofilicos sin
inhibidores en profilaxis, durante el
periodo.
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Tabla 97. Indicadores de gestién de riesgo en hemofilia (Continuiacidn)

NOMBRE DEL
INDICADOR SUBDIVISION DESCRIPCION
# total de episodios de sangrado
N g articular en pacientes hemofilicos
Tasa de sangrado articular umerador con inhibidores (alta respuesta) en
en pacientes hemofilicos profilaxis, durante el periodo
con inhibidores (alta
respuesta) en profilaxis. # total de pacientes hemofilicos
Denominador | con inhibidores (alta respuesta) en
profilaxis.
# total de episodios de sangrado
articular de tipo esponténeo en
Tasa de sangrado articular | Numerador pacientes hemofilicos con inhibidores
de tipo espontaneo en (alta respuesta) en profilaxis, durante
pacientes hemofilicos con el periodo
inhibidores (alta respuesta)
TASA DE en profilaxis # total de pacientes hemofilicos
SANGRADO Denominador | con inhibidores (alta respuesta) en
2 ARTICULAR EN profilaxis.
PACIENTES CON —
PROFILAXIS # t9ta| de eplso'dlos de sangfado .
) Numerador :alrtl_c:glar en pacientes hemoﬁllcos sin
Tasa de sangrado articular v inhibidores en profilaxis, durante el
en pacientes con profilaxis periodo
sin inhibidores
Denominador # total de pacientes hemofilicos sin
inhibidores en profilaxis
# total de episodios de sangrado
Numerador articular de tipo espontaneo en
Tasa de sangrado articular pacientes hemofilicos sin inhibidores
de tipo esponténeo en en profilaxis, durante el periodo
pacientes con profilaxis sin
inhibidores D inad # total de pacientes hemofilicos sin
SnomINador | nhibidores en profilaxis
PROPORCION Numerador Numero de pacientes hemofilicos en
DE PACIENTES profilaxis con artropatia hemofilica
HEMOFILICOS Proporcion e pacientes en
3 EN PROFILAXIS profilaxis con artropatia
CON ARTROPATIA | hemofilica cronica Denominador Tota.l d? pacientes hemofilicos en
HEMOFILICA profilaxis.
CORNICA
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Tabla 97. Indicadores de gestién de riesgo en hemofilia (Continuiacidn)

NOMBRE DEL

INDICADOR

SUBDIVISION

DESCRIPCION

PROPORCION DE Numerador Numero de pacientes con hemofilia
PACIENTES CON | Proporcion de pacientes severa sin inhibidores en profilaxis.
4 HEMOFILIA SEVERA | con hemofilia severa sin
SIN INHIBIDORES | inhibidores en manejo con ' Total de pacientes con hemofilia
EN MANEJO CON | profilaxis Deneringeior severa sin inhibidores
PROFILAXIS
PROPORCION Numero de pacientes con
DE PACIENTES Proporcion de pacientes Numerador hemofilia evaluados por un equipo
5 EVALUADOS evaluados pro equipo interdisciplinario en el periodo
POR EQUIPO interdiciplinario en el
INTERDISCIPLINARIO| periodo Denominador | Total de pacientes con hemofilia
EN EL PERIODO
Sumatoria del nimero de atenciones
Semedie db sEndenas Numerador por hematg!ogla en los pacientes
por hematologia en con hemofilia leve-moderada en el
pacientes con hemofilia leve periodo
-moderada D inad Total de pacientes con hemofilia leve
ATENCIONES POR enomInacior 1 moderada
6 HEMATOLOGO EN
EL PERIODO Sumatoria del nimero de atenciones
. ' Numerador por hematologia en los pacientes
Promedio de atenciones por| ™! con hemofilia leve-moderada en el
hematologia en pacientes periodo
con hemofilia severa
. Total de pacientes con hemofilia
Denominador
severa
' _ Sumatoria del nimero de atenciones
Promedio de atenciones Numerador por odontologia en los pacientes con
por odontologfa en hemofilia leve-moderada
pacientes con hemofilia leve ;
-moderada . Total de personas con hemofilia leve-
ATENCIONES POR Denominador | 0 1
7 | ODONTOLOGIA EN
EL PERIODO Sumatoria del nimero de atenciones
Promedio de atenciones por Numerador por odqntologl’a en los pacientes con
odontologfa en pacientes hemofilia severa
con hemofilia severa ) Total de personas con hemofilia
Denominador
severa
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Tabla 97. Indicadores de gestién de riesgo en hemofilia (Continuiacidn)

’\IllgmgiEDgERL SUBDIVISION DESCRIPCION
Numero de pacientes con hemofilia
Numerador que fueron hospitalizados durante el
periodo
PROPORCION
8 DE PACIENTES Proporcién de pacientes
HEMOFILICOS hemofilicos hospitalizados
HOSPITALIZADOS Denominador Total de pacientes con hemofilia en el
periodo
# de pacientes con Hemofilia A
Nurmerador moderada o severa que desarrollaron
hetelend de deserallle b inhibidores en el periodo (casos
inhibidores en pacientes con nuevos)
Hemofilia A # total de pacientes con Hemofilia A
INCIDENCIA DE Denominador | moderada o severa reportados en el
o | PACIENTES CON geiffoete
DESARROLLO DE # de pacientes con Hemofilia B
INHIBIDORES Numerador moderada o severa que desarrollaron
hetelend de) deserallle b inhibidores en el periodo (casos
inhibidores en pacientes con nuevos).
hemofilia B # total de pacientes con Hemofilia B
Denominador | moderada o severa reportados en el
periodo
Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacidn: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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A continuacion, se presenta el resultado de los indicadores de gestién de riesgo en hemofilia
correspondientes al afio 2016.

Los sangrados en los pacientes con hemofilia son uno de los signos més caracteristicos de la
enfermedad; sin embargo, el principal objetivo del tratamiento profilactico es la prevencion
en la aparicién o reduccién de la presentacion de los mismos, especialmente los espontaneos
y mitigar los traumaticos. Para este segundo reporte, el analisis de la informacién mostré
resultados muy similares a lo identificado respecto al afio anterior; sin embargo, estas cifras
se encuentran muy por debajo de lo documentado por la literatura y se cree que hay un
subregistro de la informacién en relacién a los sangrados en esta poblacion.

De forma general se identificé que los sangrados son mayores en la poblacién con inhibidores
en relacion a los hemofilicos sin inhibidores, siendo mayor el nimero de hemorragias
musculares y en otras localizaciones, que aquellas que se presentan en las articulaciones. En
la tabla 98, se presentan los indicadores que se relacionan con los sangrados en la poblacién
reportada.

Tabla 98. Indicadores. Tasa de sangrado general y articular en pacientes hemofilicos en
profilaxis

Indicador Indicador 1.1 Indicador 1.2 Indicador 2.1 Indicador 2.2

Tasa de sangrado Tasa de sangrado

: Tasa de sangrado A 3 Tasa de sangrado
& F general en pacientes g articular en pacientes . ar:
Cédigo hemofilicos con general en pacientes hemofilicos con articular en pacientes

entidad hemofilicos sin hemofilicos sin

inhibidores (alt.a . inhibidores en profilaxis. inhibidores (alt.a . inhibidores en profilaxis.
respuesta) en profilaxis. respuesta) en profilaxis.

General Espontaneo General Espontaneo General Espontaneo General Espontaneo

Estandar
Linea de base pais Linea de base pais Linea de base pais Linea de base pais

5000 30 30 2,0 1,0 30 30 1,0 1,0

13000 sc sC 1,0 0,5 sc sC 0,5 0,5
CCF009 sc sC 1,0 0,7 sc sC 0,3 0,0
CCFO015 sc sC 0,3 0,2 sc sC 0,3 0,2
CCF024 0,5 0,5 2,0 1,0 0,0 0,0 1,0 0,6
CCF027 sc sC 1,0 0,5 sc sC 1,0 0,5
CCF049 sc sC 0,0 0,0 sc sC 0,0 0,0
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Tabla 98. Indicadores. Tasa de sangrado general y articular en pacientes hemofilicos en
profilaxis (Continuacion)

Indicador Indicador 1.1 Indicador 1.2 Indicador 2.1 Indicador 2.2

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

Tasa de sangrado
Tasa de sangrado . gr Tasa de sangrado
articular en pacientes

general en pacientes o articular en pacientes
o i hemofilicos con " X
hemofilicos sin hemofilicos sin

inhibidores en profilaxis. inhibiclores (alt.a . inhibidores en profilaxis.
respuesta) en profilaxis.

General Espontaneo General Espontaneo General Espontaneo General Espontaneo

Estéandar
Linea de base pais Linea de base pais Linea de base pais Linea de base pais
CCF053 sc sC 1,0 1,0 sc sC 1,0 1,0
CCF055 sc sC 0,0 0,0 sc sC 0,0 0,0
CCF102 sc sC 0,0 0,0 sc sC 0,0 0,0
EASQ27 sc sC 1,0 1,0 sc sC 0,5 0,5
EPS001 0,0 0,0 1,7 0,3 0,0 0,0 1,1 0,3
EPS002 9.3 4,3 32 08 6,7 33 1,8 0,5
EPS003 1,5 08 09 0,6 0,8 0,7 0,7 0,6
EPS005 4,0 0,7 23 0,5 30 0,7 1,6 0,3
EPS008 16,0 7,0 4,3 0,7 8,0 30 24 03
EPS010 10,0 6,0 18 0,9 8,0 4,0 14 0,7
EPS012 sc sC 2,8 1,0 sc sC 1,6 0,6
EPS016 4,3 1.8 14 0,6 1,8 0,5 0,8 03
EPS017 sc sC 2,3 0,2 sc sC 1,3 0,1
EPS018 2,0 2,0 1,9 1,1 2,0 2,0 14 08
EPS022 sc sC 0,8 0,8 sc sC 0,7 0,7
EPS023 1,0 1,0 0,8 0,5 1,0 1,0 0,3 0,2
EPS025 sc sC 0,3 0,3 sc sC 0,3 0,3
EPS033 sc sC 1,8 1,5 sc sC 1,0 0,8
EPS037 9,2 2,8 1,5 0,5 7,6 24 1,2 0,4
EPSIO2 sc sC 0,0 0,0 sc sC 0,0 0,0
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Tabla 98. Indicadores. Tasa de sangrado general y articular en pacientes hemofilicos en
profilaxis (Continuacion)

Indicador Indicador 1.1 Indicador 1.2 Indicador 2.1 Indicador 2.2

Tasa de sangrado

. Tasa de sangrado . X Tasa de sangrado
_ general en pacientes ar articular en pacientes . gr
Cédigo hemofilicos con general en pacientes hemofilicos con articular en pacientes

entidad hemofilicos sin hemofilicos sin

Udiilefelo s (alt'a . inhibidores en profilaxis. Udiilefelo s (alt'a . inhibidores en profilaxis.
respuesta) en profilaxis. respuesta) en profilaxis.

Tasa de sangrado

General Espontaneo General Espontaneo General Espontaneo General Espontaneo

Estandar
Linea de base pais Linea de base pais Linea de base pais Linea de base pais

EPSIO3 sc sC 0,5 0,5 sc sC 0,3 0,3
EPSIO6 sc sC 2,0 2,0 sc sC 1,0 1,0
EPSS03 sc sc 11 0,9 sc sc 0,7 0,6
EPSS33 1.0 1,0 1.5 1.1 1.0 1,0 1.3 0,9
EPSS34 4,0 0,0 2,7 1,1 0,0 0,0 2,0 1,0
EPSS40 35 1,5 0,8 0,5 2,0 0,0 0,6 0,3
EPSS41 35 3,0 1.1 0,3 35 3,0 1.1 0,3
ESS002 sc sC 0,3 0,3 sc sC 0,0 0,0
ESS024 sc sc 1,0 0,8 sc sc 0,8 0,7
ESS062 sc sC 1,8 11 sc sC 1,4 0,9
ESS076 sc sC 0,0 0,0 sc sC 0,0 0,0
ESS118 1,0 0,0 0,9 0,7 0,0 0,0 0,7 0,5
ESS133 4,0 4,0 0.8 0,7 4,0 4,0 04 0,3
ESS207 4,0 2,0 1,0 03 2,0 2,0 0,2 0,0
RES001 sc sC 1,0 1,0 sc sC 1,0 1,0
RES002 sc sC 1,0 1,0 sc sC 1,0 1,0
RES003 2,0 0,0 1,2 04 1,0 0,0 0,6 0,2
RES004 sc sC 1,2 0,6 sc sC 0,8 0,5

Total 4,5 2,0 1.5 0,6 3.1 1.4 1,0 0,5

sc: sin casos reportados
Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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Una de las complicaciones mas incapacitantes y crénicas en los pacientes con hemofilia,
es la artropatia hemofilica crénica. Se documenté que el 53,6% de la poblacion que se
encuentra en profilaxis cursa tiene esta enfermedad (tabla 99). Se espera que las nuevas
generaciones de hemofilicos se disminuya esta complicacién debido a la disponibilidad de
la profilaxis como terapia para prevenir los sangrados y de este modo la afectacién crénica
de las articulaciones.

Un aspecto importante a mencionar, es que el indicador 4 que hace referencia al uso de
la profilaxis en la poblacién con hemofilia severa, fue ajustado de tal modo que se calculd
para los menores de 18 afios, en quienes se ha documentado el uso de este esquema de
tratamiento como el mas apropiado para asegurar la integridad de las articulaciones y todas
las complicaciones de la enfermedad. Nétese que 96 de cada 100 nifios hemofilicos severos
menores de 18 afios, se encontraban recibiendo profilaxis a la fecha de corte (tabla 99).

Un ligero aumento en el porcentaje de personas hemofilicas evaluadas por un equipo
interdisciplinario se evidencié respecto al afio anterior, encontrandose para el afio 2016
que 25 de cada 100 personas fueron atendidas por lo menos una vez en el afio por el
hematdlogo, el ortopedista, el odontélogo y un psicélogo o trabajador social. Se espera que
este porcentaje aumente progresivamente con el objetivo de que se realice un seguimiento
de cohorte que permita mejorar los resultados en salud de esta poblacion.

Tabla 99. Indicadores. Artropatia hemofilica, tratamiento profilactico y equipo
interdisciplinario

Indicador Indicador 3 Indicador 4 Indicador 5
s . Proporcién de pacientes con Proporcién de pacientes con
Proporcién de pacientes oh oo oH
. " <H ... hemofilia severa sin inhibidores hemofilia evaluados por un
Cédigo entidad  hemofilicos en profilaxis Mot A F P
h H en profilaxis. (Menores de 18 equipo interdisciplinario en el
con artropatia hemofilica. - A
anos) periodo.
>95% >95%
Estandar Linea de base pais 90-95% 90-95%
<90% <90%
5000 100,0 sc o 00
13000 62,5 sc o 100,0
70000 100,0 sc o 0,0
81000 40,0 sc L 00
CCF007 50,0 sc o 00
CCF009 100,0 o 100,0 o 0,0
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Tabla 99. Indicadores. Artropatia hemofilica, tratamiento profilactico y equipo
interdisciplinario (Continuacién)

Indicador Indicador 3 Indicador 4 Indicador 5

Proporcién de pacientes con
hemofilia severa sin inhibidores
en profilaxis. (Menores de 18

Proporcién de pacientes con
hemofilia evaluados por un
equipo interdisciplinario en el

Proporcién de pacientes
Cédigo entidad  hemofilicos en profilaxis
con artropatia hemofilica.

Estandar

Linea de base pais

anos)

>95%
90-95%

<90%

periodo.
>95%

90-95%
<90%

CCFO15 60,9 () 100,0 () 76,0
CCF024 42,9 o 100,0 o 16,7
CCF027 50,0 o 100,0 o 0,0
CCF033 66,7 sc [ 0,0
CCF049 0,0 o 100,0 o 0,0
CCF053 0,0 sc (] 50,0
CCFO055 33,3 sc o 16,7
CCF102 100,0 o 100,0 o 100,0
EASO16 sC sC . 0,0
EAS027 100,0 sc [ 50,0
EPS001 81,0 () 100,0 () 0,0
EPS002 30,4 o 100,0 o 24,5
EPS003 318 92,1 o 9,6
EPS005 66,7 (] 100,0 [ ] 17,6
EPS008 70,6 o 100,0 o 48,2
EPSO10 61,0 o 100,0 () 1,8
EPS012 100,0 sc o 0,0
EPS016 44,3 o 100,0 o 10,3
EPS017 58,8 o 100,0 o 18,0
EPS018 39,1 o 85,7 o 6,8
EPS022 62,5 o 100,0 o 72,7
EPS023 42,9 o 100,0 o 14,3
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Tabla 99. Indicadores. Artropatia hemofilica, tratamiento profilactico y equipo
interdisciplinario (Continuacién)

Indicador Indicador 3 Indicador 4 Indicador 5

Proporcién de pacientes con Proporcién de pacientes con
hemofilia severa sin inhibidores hemofilia evaluados por un
en profilaxis. (Menores de 18 equipo interdisciplinario en el
afos) periodo.

Proporcién de pacientes
Cédigo entidad  hemofilicos en profilaxis
con artropatia hemofilica.

>95% >95%

Estandar Linea de base pais 90-95% 90-95%

<90% <90%

EPS025 83,3 o 100,0 () 0,0
EPS033 50,0 sc o 28,6
EPS037 78,0 94,4 o 40,5
EPSIO1 100,0 sc o 0,0
EPSI02 100,0 sc o 50,0
EPSIO3 14,3 o 100,0 o 20,0
EPSI04 100,0 sc o 100,0
EPSIO5 50,0 sc o 0,0
EPSI06 0,0 sc o 0,0
EPSS03 47,4 Q 100,0 @ 56
EPSS33 28,6 Q 100,0 (] 19,1
EPSS34 419 () 100,0 ) 65,8
EPSS40 66,7 () 100,0 [ ) 60,8
EPSS41 42,3 (4] 100,0 (] 20,6
ESS002 50,0 o 100,0 ) 26,7
ESS024 33,3 () 100,0 () 41,0
ESS062 385 92,3 o 434
ESS076 45,5 () 100,0 ([ 50,0
ESS091 100,0 o 0,0 o 16,7
ESS118 489 o 83,3 o 0,0
ESS133 45,5 o 100,0 [ ) 83
ESS207 50,0 o 100,0 [ 56,4
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Tabla 99. Indicadores. Artropatia hemofilica, tratamiento profilactico y equipo
interdisciplinario (Continuacion)

Indicador Indicador 3 Indicador 4 Indicador 5

Proporcién de pacientes con Proporcién de pacientes con
hemofilia severa sin inhibidores hemofilia evaluados por un
en profilaxis. (Menores de 18 equipo interdisciplinario en el

Proporcién de pacientes
Cédigo entidad  hemofilicos en profilaxis
con artropatia hemofilica.

afos) periodo.
>95% >95%
Estandar Linea de base pais 90-95% 90-95%
<90% <90%
RES001 92,3 sc (] 19,0
RES002 50,0 o 0,0 o 14,3
RES003 50,0 o 60,0 o 13,3
RES004 40,0 o 100,0 o 9,5
Total 536 o 95,9 o 253

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

La atencién por parte de la especialidad de hematologia es uno de los aspectos que tiene
un gran impacto en los resultados en salud de los pacientes con hemofilia. La direccién
del tratamiento y el manejo adecuado de las diversas complicaciones en estos pacientes,
requiere de la experticia y conocimiento de esta especialidad en el manejo de los mismos.
En los pacientes hemofilicos severos, debido a su comportamiento sangrador y a los riesgos
que por si misma tiene la enfermedad, se hace necesario que este seguimiento sea mas
constante con relacién a los pacientes leves, en los cuales los eventos de sangrado son menos
frecuentes y menos extensos. De este modo, el promedio de atenciones por hematologia en
pacientes severos es de 6 atenciones en el afo, siendo para los pacientes leves y moderados
de aproximadamente 3.

Situacién diferente ocurre en relacién a las atenciones por odontologia. A simple vista no se
observan diferencias entre el nimero de atenciones por esta especialidad en la poblacién
clasificada como severa en relacién a la poblacién con hemofilia leve o moderada. En
promedio, esta poblacién tuvo aproximadamente 1 atencién por odontologia durante el
ultimo afo (tabla 100).
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Tabla 100. Indicadores. Atenciones por hematologia y odontologia en el periodo en
pacientes hemofilicos leves-moderados y severos

Indicador Indicador 6.1 Indicador 6.2 Indicador 7.1 Indicador 7.2

ezl el Promedio de

atenciones por atenciones por Promedio de atenciones Promedio de atenciones
ol crtihs hemfatologla en el o por odontologia en por odontologia en
pacientes con acientes con pacientes con hemofilia pacientes con hemofilia
hemofilia leve- h P ili leve-moderada. severa.
moderada. emorTilla severa.
=6 > =23
Estandar <6 2
0
5000 sc Q@ 45 sc o 0,0
13000 sc Q@ sc o 7,6
70000 sc Q@ 37 sc [ ] 0,0
81000 sc @ 100 sc [ ) 0,0
CCF007 sc 26 sc o 1,2
CCF009 1,0 2,0 o 0,0 [ ) 0,0
CCFO015 (4] 5,3 Q® 352 (] 2,9 () 6,6
CCF024 @ 30 Q@ 438 ® o’ o 06
CCF027 Q@ 25 3,0 o 0,5 [ ) 0,0
CCF033 @ 130 Q@ 130 Q@ 130 Q@ 12
CCF049 sc 5,0 sc (] 1,0
CCF053 @ 110 Q@ 33 @ 30 () 0,7
CCF055 Q@ 30 Q@ 90 () 0,3 [ ) 0,0
CCF102 sc 1,0 sc (] 1,0
EASO16 @® oo sc ® o0 sc
EAS027 (V) 3,0 53 (] 0,0 2,0
EPS001 Qo 23 56 ® o5 () 0,1
EPS002 1,7 4.6 (] 1,0 (] 1,8
EPS003 2,0 44 () 0,9 Qo 0,6
EPS005 ® o9 3,0 @ 04 [ ) 0,9
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Tabla 100. Indicadores. Atenciones por hematologia y odontologia en el periodo en
pacientes hemofilicos leves-moderados y severos (Continuacion)

Cédigo entidad

Indicador

Indicador 6.1

Promedio de
atenciones por
hematologia en

pacientes con

Indicador 6.2

Promedio de

Indicador 7.1

Indicador 7.2

Promedio de atenciones Promedio de atenciones
por odontologia en

atenciones por
hematologia en
pacientes con

por odontologia en

pacientes con hemofilia pacientes con hemofilia

hemofilia leve- hemofilia severa. leve-moderada. severa.
moderada.
=6 =3
Estandar <6 2
0

EPS008 1,5 4,5 1,2 @ 14
EPS010 Qo 2 3,5 ® o3 ® o2
EPS012 QO 22 Q@ 65 @ o ® 00
EPS016 Q@ 20 472 @ 06 ® o5
EPSO017 Q@ 40 Qo 2 ® o3 ® os
EPS018 @ 20 36 ® o5 ® o2
EPS022 Qo 27 Q@ s ® o3 o 1,3
EPS023 1,7 55 11 @ 16
EPS025 Q@ 40 Q@ 30 ® o2 ® o0
EPS033 sc 5,1 sc ® o
EPS037 Q@ 45 Q® 338 13 ® 7
EPSIO1 sc 50 sc ® 00
EPSI02 1,0 3,0 ® 00 ® 10
EPSIO3 1,0 30 ® o7 ® 13
EPSIO4 sc Q@ 1120 sc @ 40
EPSIOS 1,0 43 @ 00 @ 1,0
EPSI06 ® o3 1,0 ® oo ® oo
EPSSO3 1,6 33 @ o ® o
EPSS33 1,3 35 ® o5 ® 7
EPSS34 Q® 33 @ s ® 23 ® 20
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Tabla 100. Indicadores. Atenciones por hematologia y odontologia en el periodo en
pacientes hemofilicos leves-moderados y severos (Continuacion)

Indicador Indicador 6.1 Indicador 6.2 Indicador 7.1 Indicador 7.2

Promedio de "
. Promedio de ; : n n
atenciones por ] Promedio de atenciones Promedio de atenciones
. atenciones por . .
hematologia en . por odontologia en por odontologia en
. hematologia en . - . o
pacientes con pacientes con hemofilia pacientes con hemofilia

o~ pacientes con
hemofilia leve- e leve-moderada. severa.
hemofilia severa.
moderada.

Cédigo entidad

26 = =3
Estandar <6 2

0

EPSS40 Q® 33 4,0 ® 10 ®
EPSS41 Q 32 Q 3 ® o1 ® 1
ESS002 1,8 4.2 1,5 ® 16
ESS024 Q® 55 @ 43 1,5 ® 1
ESS062 Q@ 41 5.9 ® o7 ® o3
ESS076 Q® 33 @ 02 ® o5 ® o5
ESS091 Q@ 40 Q® 5 1,0 ® o4
ESS118 Q@ 43 Q 74 ® o3 ® o
ESS133 Q@ 30 59 1,0 @ o4
ESS207 Q® 53 Q 97 Q@ 48 Q@ 35
RES001 Q@ 32 59 1,6 @ 10
RES002 @ 3 33 ® o ® o5
RES003 Q® 35 Q@ 75 Q@ 50 ® 38
RES004 1,9 34 ® 09 Q@ 14

Total Q@ 2 Q@ 60 ® o9 ® 14

sc: sin casos reportados
Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.
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El 13% de la poblacion reporté haber tenido al menos una hospitalizacién durante el dltimo
afio; sin embargo, debido a las caracteristicas clinicas de la enfermedad, éste es un porcentaje
inferior a lo esperado.

El afio anterior, no pudo ser calculado indicador de incidencia del desarrollo de inhibidores
debido a que era la primera de las mediciones y no se contaba con el histérico de esta
complicacién por lo que se gener6 el indicador de prevalencia; sin embargo, para este afo,
se compard el reporte realizado durante el afo 2016 con relacién a la base de datos del
afio anterior, y se identificaron aquellas personas que el afio pasado no tenian inhibidores
y fueron reportados con esta complicacién en este periodo. Para este afio la incidencia de
desarrollo de inhibidores se calculé en 5,1% en hemofilia A severa y 3,9% en hemofilia B
severa, encontrandose este porcentaje inferior a lo documentado en el mundo (20-30% para
hemofilia Ay 1-6% para hemofilia B), ver tabla 101.

Tabla 101. Indicadores. Hospitalizacién e incidencia de inhibidores

Indicador Indicador 8 Indicador 9.1 Indicador 9.2

Proporcién de incidencia del  Proporcién de incidencia del
desarrollo de inhibidores en  desarrollo de inhibidores en
pacientes con Hemofilia A pacientes con Hemofilia B
moderada o severa. moderada o severa.

Proporcién de

Cédigo entidad pacientes hemofilicos
hospitalizados

Entidad Linea de base pais Linea de base pais Linea de base pais
5000 50,0 0,0 sc
13000 37,5 12,5 sc
70000 0,0 0,0 sc
81000 0,0 20,0 sc

CCF007 0,0 0,0 sc

CCF009 20,0 0,0 0,0

CCFO015 12,0 53 0,0

CCF024 25,0 71 0,0

CCF027 50,0 0,0 sc

CCF033 0,0 0,0 sc

CCF049 0,0 0,0 sc

CCFO053 0,0 0,0 sc

CCF055 0,0 75,0 0,0
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Tabla 101. Indicadores. Hospitalizacién e incidencia de inhibidores (Continuacién)

Indicador Indicador 8 Indicador 9.1 Indicador 9.2

Proporcién de incidencia del  Proporcién de incidencia del
desarrollo de inhibidores en desarrollo de inhibidores en
pacientes con Hemofilia A pacientes con Hemofilia B
moderada o severa. moderada o severa.

Proporcién de

Cédigo entidad pacientes hemofilicos
hospitalizados

Entidad Linea de base pais Linea de base pais Linea de base pais
CCF102 0,0 66,7 sc
EASO16 0,0 0,0 sc
EAS027 50,0 0,0 0,0
EPS001 258 0,0 0,0
EPS002 15,4 17 0,0
EPS003 4,4 8,3 38
EPS005 14,3 4,3 0,0
EPS008 14,3 77 0,0
EPS010 14,1 0,0 0,0
EPS012 0,0 0,0 0,0
EPSO16 9,6 3,7 1M1
EPSO17 13,5 1,7 0,0
EPS018 11,4 0,0 0,0
EPS022 9.1 0,0 0,0
EPS023 7,1 0,0 0,0
EPS025 0,0 40,0 0,0
EPS033 14,3 14,3 sc
EPS037 4,7 28 6,3
EPSIO1 0,0 100,0 sc
EPSIOZ2 0,0 0,0 sc
EPSIO3 20,0 0,0 sc
EPSIO4 0,0 0,0 sc
EPSIOS 50,0 0,0 0,0
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Tabla 101. Indicadores. Hospitalizacién e incidencia de inhibidores (Continuacién)

Indicador Indicador 8 Indicador 9.1 Indicador 9.2

Proporcién de incidencia del  Proporcién de incidencia del
desarrollo de inhibidores en desarrollo de inhibidores en
pacientes con Hemofilia A pacientes con Hemofilia B
moderada o severa. moderada o severa.

Proporcién de

Cédigo entidad pacientes hemofilicos

hospitalizados

sc: sin casos reportados

Entidad Linea de base pais Linea de base pais Linea de base pais
EPSI06 20,0 0,0 sC
EPSS03 13,9 0,0 0,0
EPSS33 6,4 12,5 0,0
EPSS34 28,9 6.3 25,0
EPSS40 33,0 2,4 0,0
EPSS41 2,9 4,3 0,0
ESS002 0,0 0,0 0,0
ESS024 12,8 14,3 11,1
ESS062 17,0 10,0 0,0
ESS076 7.7 9,1 0,0
ESS091 16,7 0,0 sc
ESS118 28,0 24 50
ESS133 0,0 17,6 28,6
ESS207 2,6 37 0,0
RES001 42,9 9.1 0,0
RES002 14,3 0,0 sc
RES003 53,3 10,0 0,0
RES004 23,8 3,6 0,0
Total 13,0 5,1 3,9

Fuente: Base de datos, Resolucién 0123 de 2015. CAC.
Periodo de informacién: informacién con corte a 31 de enero de 2016.

188

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

www.cuentadealtocosto.org




SITUACION DE LA HEMOFILIA EN COLOMBIA °
Registro de informacion para el afio 2016

4. Conclusiones

Este documento es el resultado de la interaccién e integracion de los diversos actores del
sistema de salud que estan involucrados en el proceso de atencién de los pacientes con
hemofilia. Es una herramienta con la que cuenta el pais para la toma de decisiones en lo que
respecta a esta patologia y a aspectos clinicos y administrativos asociados a ella. Algunos
hallazgos y oportunidades de mejora fueron identificados y se presentan a continuacion:

En relacién al registro de informacién:

* La estructura de reporte de informacién a la Cuenta de Alto Costo, tiene un amplio
nimero de aspectos que datan de las caracteristicas de los pacientes con hemofilia
y de la atencién recibida por los mismos durante el Ultimo afio en el pais; el reporte
de informacién debe ser un proceso sencillo producto del seguimiento de cohorte de
las EAPB/EOC de sus pacientes y no constituirse en un proceso dispendioso realizado
por obligatoriedad de una norma. Los beneficios del seguimiento de una cohorte de
pacientes con una enfermedad de alto costo como esta, se veran traducidos en términos
de eficiencia y calidad de la atencién para obtener los mejores resultados en salud y
calidad de vida de la poblacién.

* La construcciéon de la base de datos para el reporte de informacién a la Cuenta de
Alto Costo, debe ser diligenciada por una persona de la EAPB/EOC conocedora de las
caracteristicas de la enfermedad, ya que esto facilitaré la consecuciéon de la informacién
y asegurara la calidad de la misma. La construccién de la base de datos debe realizarse
a partir de los soportes de la historia clinica del paciente y debe ser parte de un proceso
acucioso de analisis de la situacion particular de cada paciente.

* Laentrega de los soportes de historia clinica por parte de las instituciones prestadoras de
servicios de salud, es una parte indispensable del proceso de reporte a la CAC. Facilitar
el acceso a la historia clinica de los pacientes con esta patologia, asegura que el reporte
de informacién sea preciso y oportuno.

* Se identificaron algunas reglas adicionales necesarias a implementar en la malla de
validacion de la informacién que pueden asegurar mas la calidad de los datos. El uso
de comodines debe ser limitado y debe ser la opcién que se seleccione después de un
proceso acucioso de busqueda de la informacién.

* Es necesario que desde el momento del cargue, se asegure la congruencia de las
variables para cada paciente. Esto hace referencia a que las variables relacionadas entre
si, mantengan una relacién clinica (esquema de profilaxis, factor recibido para la profilaxis,
dosis de la profilaxis, frecuencia de la profilaxis, etc.) dentro del reporte.

* Las historias clinicas a partir de las cuales se obtiene la informacién para el registro
deben cumplir explicitamente con todos los requerimientos minimos para el manejo de
la historia clinica establecidos en la Resolucion 1995 de 1999.

* Es importante hacer énfasis durante el proceso de recolecciéon de la informacién en
algunas variables sensibles dentro del proceso de atencién en estas personas como son
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las variables relacionadas con el tratamiento, la presencia de inhibidores, asi como los
sangrados y hospitalizaciones ocurridos durante el periodo.

En relacién al proceso de atencién

190

Es fundamental la realizacion de un diagnéstico diferencial y una confirmacién diagnéstica
apropiada debido a que esto evita que los pacientes cambien de diagndstico entre una
coagulopatia y otra.

La gravedad de la deficiencia de los pacientes con hemofilia es Unica a lo largo de la
vida. Estas pruebas de laboratorio deben realizarse en medio de las condiciones técnicas
de mayor calidad que aseguren un diagnéstico preciso.

El conocimiento sobre el tratamiento y los objetivos del mismo por parte del paciente
y del personal de salud fundamentales; la documentacién clara en la historia clinica de
estos aspectos favorece la continuidad en el tratamiento y la atencién de estos pacientes.
Es necesario que el esquema de tratamiento, la dosis, la frecuencia, el medicamento,
la respuesta al mismo, asi como otros aspectos importantes, siempre puedan ser
identificados de forma clara y concisa por otros los que intervienen en el proceso de
atencion para poder brindar una atencién dirigida y personalizada.

La cultura de la auto infusién de factor en los pacientes con hemofilia debe constituirse
progresivamente en la piedra angular de los programas de atencién integral, ya que
denota la responsabilidad y compromiso de los pacientes por el cuidado de su salud y
su bienestar. No debe confundirse la auto infusién, con la administracién domiciliaria en
donde se requieren recursos en salud adicionales.

La evaluacién de la presencia de inhibidores en la poblaciéon con hemofilia es
imprescindible especialmente en los hemofilicos en profilaxis y aquellos que han estado
expuestos a la administracion del factor debido al riesgo que tienen de desarrollar
esta complicaciéon. Es necesario la identificacion de la presencia de los inhibidores, la
clasificacion de los mismos (inhibidores de baja respuesta/ alta respuesta), el tratamiento
seleccionado, asi como los resultados esperados y observados del mismo; con lo que se
garantiza la adecuada gestion de cada uno de los casos.

La selecciéon del tratamiento y del factor a utilizarse en los pacientes con hemofilia
debe enmarcarse siempre dentro de la gestion de la patologia y del compromiso por el
sistema de salud y el manejo de los recursos, priorizando siempre el beneficio clinico de
los pacientes.

Los indicadores de gestion de riesgo son la herramienta que se han seleccionado por
consenso para la evaluacion de los resultados en gestion de riesgo en los pacientes con
hemofilia. Se espera que de forma progresiva se vayan mejorando los mismos hasta que
sean evidentes los beneficios clinicos y administrativos (acceso, costos, eficiencia, etc) de
la gestion realizada en esta poblacion.
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