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RESUMEN

Objetivo: definir las recomendaciones consensuadas para mejorar la coordinacion asistencial entre Farmacia
Hospitalaria, Hematologia y Enfermeria, inter e intra-centros, en la atenci6n a los pacientes con hemofilia.
Meétodo: se identificaron y valoraron las recomendaciones para la mejora de la coordinacién asistencial en el
abordaje de los pacientes con hemofilia, por parte de un panel multidisciplinar de profesionales con experiencia
en este campo (Farmacia Hospitalaria, Hematologia y Enfermeria) y apoyado en la evidencia cientifica. La
valoracién de las recomendaciones identificadas se realizé por metodologia de consenso Rand/UCLA (Delphi-
adaptado) con base en su adecuacién y, posteriormente, a su necesidad. En ambos casos, se emple0 la escala
ordinal de Likert. Los datos se analizaron estadisticamente a través de diferentes métricas.
Resultados: se identificaron 53 recomendaciones para la mejora de la coordinacién asistencial entre Farmacia
Hospitalaria, Hematologia y Enfermeria en el manejo del paciente con hemofilia, agrupadas en 8 ambitos de
actuacién: i) Unidades de Hemofilia, centros de referencia y abordaje multidisciplinar; ii) papel de Hematologia,
Farmacia Hospitalaria y Enfermeria en el recorrido asistencial de los pacientes con hemofilia; iii) telefarmacia y
telemedicina; iv) monitorizacién farmacocinética; v) transicién al régimen de paciente adulto; vi) educacién san-
itaria al paciente; vii) cirugia, urgencias e ingreso hospitalario; y viii) evaluacién de los resultados. Todas las
recomendaciones fueron valoradas por el panel de expertos externos como adecuadas y necesarias.
Conclusiones: el recorrido asistencial del paciente con hemofilia es complejo y depende de diversas variables.
Ademas, requiere la implicacién de distintos profesionales sanitarios que deben actuar de manera coordinada e
integrada en todas las etapas de la vida del paciente, de manera adaptada a sus necesidades individuales. Las
recomendaciones identificadas y consensuadas pueden suponer una mejora para la continuidad y calidad
asistencial, pues facilitan la integracién y coordinacién de los profesionales implicados en el abordaje de esta
enfermedad, especialmente de Farmacia Hospitalaria, Hematologia y Enfermeria.
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Consensus recommendations for the improvement of inter- and intra-centre care
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ABSTRACT

Objective: Define consensus recommendations to improve care coordination between Hospital Pharmacy,
Haematology and Nursing, inter- and intra-center, in the care of haemophilia patients.
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Method: Recommendations for the improvement of care coordination in the management of haemophilia pa-
tients were identified and assessed by a multidisciplinary panel of professionals with experience in this field
(Hospital Pharmacy, Haematology and Nursing) and supported by scientific evidence. The identified recommen-
dations were assessed by Rand/UCLA consensus methodology (Delphi-adapted) based on their appropriateness
and, subsequently, on their necessity. In both cases, it was used ordinal Likert scale. Data were statistically
analysed through different metrics.
Results: Fifty-three recommendations for the improvement of care coordination between Hospital Pharmacy,
Haematology and Nursing in the management of haemophilia patients were identified, grouped into eight
areas of action: i) Haemophilia units, reference centers and multidisciplinary care; ii) Role of Haematology, Hos-
pital Pharmacy and Nursing in the patient journey of haemophilia patients; iii) Telepharmacy and telemedicine;
iv) Pharmacokinetic monitoring; v) Transition to adult patient regimen; vi) Patient health education; vii) Sur-
gery, emergency room and hospital admission; and viii) Outcome evaluation. All recommendations were
assessed as appropriate and necessary by the external expert panel.
Conclusions: Haemophilia patient journey is complex and depends on different variables. It also requires the in-
volvement of different healthcare professionals who must act in a coordinated and integrated manner at all
stages of the patient's life, adapted to their individual needs. On this matter, the identified and agreed recommen-
dations may improve continuity and quality of care, as they facilitate the integration and coordination of the pro-
fessionals involved in the management of this pathology, especially Hospital Pharmacy, Haematology and
Nursing.

© 2023 Sociedad Espafiola de Farmacia Hospitalaria (S.E.F.H). Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. This is an open

access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

La hemofilia es un trastorno hemorragico recesivo poco comin
vinculado al cromosoma X, de cardcter crénico y congénito. Esta
enfermedad es consecuencia, principalmente, del déficit del Factor VIII
(hemofilia A) o IX de coagulacién (hemofilia B), debido a mutaciones
de los genes codificantes correspondientes. La hemofilia puede ser
leve, moderada o grave en funcién de los niveles del factor deficitario’.

Generalmente, la hemofilia afecta principalmente a los varones por
linea materna, si bien, aproximadamente el 30% de los casos de
hemofilia tienen su origen en mutaciones espontaneas cuando no hay
antecedentes familiares'~?, porcentaje que podria alcanzar el 50%51°,

La prevalencia actual de la hemofilia se estima en,
aproximadamente, 1.125.000 varones en todo el mundo, de los cuales
418.000 padecen hemofilia grave!!, siendo la hemofilia A
significativamente mas frecuente que la hemofilia B'2. En Espafia, se
estima que la hemofilia afecta a cerca de 3.000 personas, con un ratio
hemofilia A:hemofilia B igual a 5:1'34,

El sintoma mas caracteristico de la hemofilia es la tendencia a las
hemorragias, que suelen presentarse desde edades tempranas'. Estas
pueden ser tanto internas como externas y su origen puede ser
espontaneo o consecuencia de traumatismos. El 70-80% de las
hemorragias se producen en el interior de las articulaciones o en los
masculos’, si bien los pacientes con hemofilia también pueden
presentar hemorragias en otros 6rganos y mucosas, que pueden
suponer un riesgo para su vida'.

El diagnéstico de la hemofilia se basa en pruebas de cribado y analisis
de los factores de coagulacién, ademas de estudios genéticos, que
terminan de perfilar el diagnéstico. Una vez definido el diagndstico, el
régimen terapéutico para la hemofilia puede ser a demanda o
profilactico. Tradicionalmente, el tratamiento de la hemofilia ha
consistido en la administracién de concentrados del factor de
coagulacién deficitario, por via intravenosa (terapia de sustitucién),
cuya concentracién y frecuencia de administracion dependera de la
gravedad de la hemofilia'. La reciente aparicién de nuevas terapias
(como ciertos anticuerpos monoclonales) esta impulsando un cambio
de paradigma en el abordaje terapéutico y manejo del paciente con
hemofilia. La dispensacion de la practica totalidad de los tratamientos
para la hemofilia, con indicacién de tratamiento y prevencién de
hemorragias, se realiza en el contexto hospitalario’.

Dado el caricter crénico de la enfermedad, los pacientes con
hemofilia requieren un seguimiento integral, estrecho e individualizado
durante toda su vida. Destaca la complejidad del recorrido asistencial

del paciente con hemofilia (fig. 1), pues depende de variables como la
edad, el estilo de vida, la situacién familiar, el desarrollo de anticuerpos
inhibidores frente al factor deficitario, la presencia de comorbilidades,
las cirugias, los ingresos hospitalarios, etc. Ademas, en este itinerario
participan los profesionales sanitarios de distintas especialidades y
niveles asistenciales (hematologia, enfermeria especializada, farmacia
hospitalaria, especialistas en salud musculoesquelética, psicologia,
laboratorio de hemostasia, trabajo social, entre otros'), requiriéndose,
de acuerdo con lo establecido por la Federacién Mundial de Hemofilia,
una atencién multidisciplinar e integral coordinada con estos
pacientes’. Para ello, las Unidades de Hemofilia son reconocidas como
un modelo de organizacién éptimo’.

Los farmacéuticos especialistas en farmacia hospitalaria (FH), en
coordinaciéon con el resto de los miembros del equipo de atencién
multidisciplinar, ejercen un papel relevante en el proceso asistencial
del paciente con hemofilia. Son los responsables de la dispensacién
individualizada de los tratamientos, a través de una consulta de
atencion farmacéutica personalizada en la que se realiza el seguimiento
farmacoterapéutico. Ademads, participan en la instauracién de la
estrategia terapéutica y en la monitorizacién farmacocinética.

El objetivo de este documento es definir recomendaciones para
mejorar la coordinacién asistencial entre los profesionales de FH,
hematologia y enfermeria, inter- e intra-centros, en la atencién a los
pacientes con hemofilia, en diferentes ambitos criticos de actuacion.

Métodos

La metodologia se desarrolld en 2 fases (fig. 2).

En la primera fase, se establecié un comité cientifico asesor (CCA)
multidisciplinar, constituido por 8 profesionales con amplia experiencia
en el manejo de la hemofilia, incluyendo FH (3 profesionales),
hematologia (2) y enfermeria (3). Se identificé y consensud el itinerario
del paciente con hemofilia, los roles y el alcance de cada profesional a lo
largo del proceso asistencial y las areas de mejora en la coordinacién
asistencial, a través de la realizacién de entrevistas individuales
semiestructuradas y la celebracion de un taller de trabajo. Se obtuvo,
asi, el primer borrador de recomendaciones estructuradas por ambitos
de actuacién.

Posteriormente, se conformé un panel de expertos externos (PEE),
constituido por 11 profesionales de los ambitos de FH, hematologia y
enfermeria que, junto con el CCA, particip6 en las rondas de valoracién
de las recomendaciones identificadas, como parte de la metodologia
de consenso Rand/UCLA'® (Delphi adaptado) (fig. 2). Este método
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Figura 1. Recorrido asistencial del paciente con hemofilia. AP: Atencién Primaria; PROMs: Patient-reported outcome measures; PREMs: Patient-reported experience measures.

combiné 2 rondas individuales de valoracién con 2 talleres de trabajo, en ambas rondas, los expertos pudieron aportar comentarios y
para determinar la adecuacién y la necesidad de las recomendaciones, observaciones aclaratorias sobre cada una de las recomendaciones y
utilizando la escala ordinal de Likert (de 1 a 9) en cada caso. Ademads, afiadir propuestas u observaciones para la mejora de la redaccién. Los
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Figura 2. Metodologia seguida para la obtencién del consenso de recomendaciones para la mejora de la coordinacién asistencial inter- e intra-centros en el abordaje de la hemofilia.
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datos obtenidos se analizaron estadisticamente empleando métricas
estadisticas: mediana, rango intercuartilico (RIQ), panelistas en el
rango de la mediana, grado de adecuacién (A), grado de necesidad
(N), grado de consenso o concordancia (C).

En la primera ronda de valoracién Delphi, 18 expertos (8 miembros
del CCA 'y 10 del PEE), valoraron de forma online la adecuacién de un
listado de 53 recomendaciones. La aplicacién de una recomendacién
se consideré adecuada cuando el beneficio para la salud que se espera
obtener de su aplicacién supera con un gran margen a las posibles
consecuencias negativas o riesgos que se puedan producir de no
aplicarse, inadecuada cuando las posibles consecuencias negativas
sobrepasan los posibles efectos beneficiosos y dudosa cuando los riesgos
son aproximadamente iguales a los beneficios, o no hubiera opinién a
favor o en contra.

Cada recomendacion se analizé y se clasificé de acuerdo con el grado
de adecuacion (calificacion de la mediana) y el grado de concordancia
de las respuestas (tabla 1).

Tras ello, tuvo lugar el primer taller de trabajo con el CCA, en el que
se debatieron aquellas recomendaciones consideradas adecuadas y con
acuerdo en el grado de concordancia, para las que se habian aportado
comentarios que contemplaban reajustes de redaccion, aclaraciones,
puntualizaciones o discrepancias.

En la segunda ronda de valoracién Delphi, 19 expertos (8 miembros
del CCA 'y 11 del panel de PEE) valoraron de forma online la necesidad
de las 53 recomendaciones. Se consideré una recomendacién necesaria
cuando cumplia los siguientes 4 criterios: la recomendacion es
apropiada, es decir, los beneficios para la salud superan los riesgos por
un margen suficiente como para que valga la pena hacerlo; seria
inadecuado o mala practica no ofrecerla al paciente; existe una
posibilidad razonable de que el factor clave beneficie al paciente y la
magnitud del beneficio esperado no es pequefia. Cada recomendacién
se analizé y se clasifico6 de acuerdo con el grado de necesidad
(calificacién de la mediana) y el grado de concordancia de las respuestas
(tabla S1).

Tras esta valoracion, se obtuvieron finalmente las recomendaciones
clasificadas y priorizadas en términos de adecuacion y necesidad. Se
realizé, posteriormente, el segundo taller de trabajo con el CCA, en el
que se debatieron aquellas recomendaciones consideradas necesarias
y con consenso indeterminado o dudoso, ademas de aquellas para las
que se habian aportado comentarios que contemplaban reajustes de
redaccién, aclaraciones, puntualizaciones o discrepancias.

Finalmente, se obtuvo como resultado el consenso de
recomendaciones validadas para la mejora de la coordinacion
asistencial inter- e intra-centros en el abordaje de la hemofilia.

Resultados

El CCA identificé, en primer lugar, 8 ambitos criticos de coordinacion,
con base en la evidencia publicada y su experiencia profesional, como
punto de partida y marco de reflexiébn para identificar las
recomendaciones a impulsar (fig. 3 y tabla S2).

Para cada una de estas 8 dreas de actuacién, los miembros del CCA
identificaron las oportunidades de mejora, recomendaciones y roles de
los farmacéuticos especialistas en FH, de los especialistas de
hematologia y de los profesionales de enfermeria en el recorrido
asistencial de los pacientes con hemofilia. Como resultado, se
identificaron 53 recomendaciones que fueron sometidas a valoracién y
consenso en las rondas Delphi.

Durante la primera ronda Delphi, 53 recomendaciones fueron
valoradas como adecuadas (mediana en el rango 7 -9) y con acuerdo
(> 77,77% de los panelistas han puntuado en el rango que contiene la
mediana) y ninguna recomendacién fue valorada como inadecuada o
dudosa, y tampoco como adecuada con consenso indeterminado o
dudoso (tabla S1). Ninguna recomendacién presenté discordancia, si
bien se aportaron consideraciones aclaratorias sobre algunas de las
recomendaciones y se afiadieron propuestas u observaciones para su
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mejora. Asi, se debatieron un total de 20 recomendaciones en el primer
taller de trabajo con el CCA.

Por su parte, en la segunda ronda de valoracién Delphi, los expertos
valoraron y puntuaron todas las recomendaciones. Cincuenta y tres
recomendaciones fueron valoradas como necesarias (mediana en el
rango 7-9) y ninguna recomendacion fue valorada como innecesaria o
dudosa. Con respecto al grado de concordancia, 51 recomendaciones
fueron valoradas como necesarias (mediana en el rango 7-9) y con
acuerdo (> 77,77% de los panelistas han puntuado en el rango que
contiene la mediana), 2 recomendaciones fueron valoradas como
necesarias con consenso indeterminado o dudoso y ninguna
recomendacién presenté discordancia (ver tabla S1). Los expertos
también aportaron observaciones y opiniones aclaratorias, asi como
observaciones para su mejora. Asi, en el segundo taller de trabajo con
el CCA, se debatieron un total de 34 recomendaciones.

Como resultado, el listado final de las recomendaciones para la
coordinacién de FH - Hematologia - Enfermeria en la atencién de los
pacientes con hemofilia consta de 53 recomendaciones, estructuradas
en los 8 dmbitos de actuacién identificados (fig. 3 y tabla S2).

Discusion

La multidisciplinariedad y la atencién coordinada de los
profesionales sanitarios implicados se han reconocido como factores
clave para el manejo integral y especializado de los pacientes con
hemofilia®'%1”, Por ello, se ha considerado de gran relevancia identificar
aquellos aspectos del manejo asistencial de la hemofilia en los que la
coordinacion entre los distintos perfiles es critica, siempre de acuerdo
con la situacién y las necesidades individuales de cada paciente,
fomentando su participacién en la toma de decisiones y su implicacién
en el control de su enfermedad’. En 4mbitos concretos como la cirugia
electiva en personas con hemofilia, se han definido recomendaciones
practicas para su manejo interdisciplinar a partir del consenso de un
panel multidisciplinar de expertos'®,

En el presente trabajo, a través del consenso de un amplio grupo de
profesionales sanitarios que ha trabajado con una metodologia robusta,
se identificaron distintos ambitos criticos de coordinacion. Entre otros,
la educacién sanitaria y formacién continuada al paciente y a su
familia/cuidador, la politica de tratamiento (seleccién y cambio de
tratamiento), la transicion al régimen de adulto, la monitorizacién de
la adherencia, la coordinacién de las consultas de seguimiento clinico
y farmacoterapéutico, el control de stock durante la dispensacién
domiciliaria, el manejo de aplicaciones moéviles, la monitorizacién
farmacocinética y la realizacién de cirugias, procedimientos invasivos,
visitas a Urgencias o situaciones de ingreso hospitalario.

Los ambitos criticos de coordinacién resultantes de este trabajo
alinean y agrupan un listado de 53 recomendaciones consensuadas
para la mejora de la coordinacién asistencial y la comunicacién entre
los profesionales de hematologia, FH y enfermeria en la atencién a
pacientes con hemofilia.

Las recomendaciones descritas podrian facilitar e impulsar, entre
otros, la optimizacion de los recursos, la coordinacién y comunicacién
entre profesionales y niveles asistenciales, la formacién y el
empoderamiento del paciente, el seguimiento clinico y
farmacoterapéutico, el establecimiento de una adecuada relacién entre
el paciente y el equipo sanitario y la evaluacién de resultados en salud.
Ademas, las recomendaciones emitidas facilitan la definicién del papel
diferencial de los perfiles sanitarios implicados en el manejo de la
hemofilia, incluyendo los profesionales de FH.

En este contexto, en las recomendaciones consensuadas se ha
considerado clave la inclusion de la FH como parte del core principal
del equipo multidisciplinar involucrado en la atencién de los pacientes
con hemofilia, en linea con otros estudios que definen el papel del
farmacéutico especialista en FH en el manejo de pacientes con
coagulopatias congénitas y ponen de manifiesto el beneficio positivo
de su implicacién en el abordaje del paciente!9-22,
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Ambito critico de coordinacién

Aspecto clave

Numero de recomendaciones

Unidades de Hemofilia, centros de
referencia y abordaje multidisciplinar

Los pacientes con hemofilia requieren un abordaje
multidisciplinar e integral por parte de profesionales
especializados en esta patologia, independientemente del
centro en el que se traten.

10

Papel de Hematologia, Farmacia
Hospitalaria y Enfermeria en el
recorrido asistencial de los pacientes
con hemofilia

Hematologia, Farmacia Hospitalaria y Enfermeria deben
participar en el abordaje de los pacientes con hemofilia
de manera coordinada, si bien cada perfil tiene un papel
diferencial en ciertos puntos del recorrido asistencial.

1

Telefarmacia y telemedicina

Se deben desarrollar e impulsar herramientas de
telefarmacia y telemedicina a nivel institucional, para
favorecer el empoderamiento del paciente y una
comunicacioén mas fluida entre los profesionales
sanitarios.

Monitorizacion farmacocinética

La monitorizacion farmacocinética de los pacientes con
hemofilia debe ser realizada por el profesional con los
conocimientos y experiencia adecuados.

Transicién al régimen de paciente
adulto

La transicion al régimen de paciente adulto requiere de
un abordaje individualizado y de un apoyo adecuado al
paciente y a la familia/cuidador, por lo que se deben
desarrollar protocolos de transicion convenientemente
estructurados.

Educacion sanitaria al paciente

Se debe proporcionar una formacion adecuada a los
pacientes con hemofilia y sus familiares/cuidadores de
manera coordinada desde Hematologia, Farmacia
Hospitalaria y Enfermeria, para fomentar el autocuidado
del paciente y su conocimiento sobre la enfermedad.

Cirugia, urgencias e ingreso
hospitalario

Los pacientes con hemofilia, que van a ser sometidos a
cirugia, que acuden a urgencias o que requieren un
ingreso hospitalario, deben ser atendidos adecuadamente
por un equipo con experiencia en el abordaje de la
hemofilia.

Evaluacion de resultados

)
)
)
)
)
)
)
)

La evaluacion de resultados es una herramienta
fundamental en la practica asistencial del paciente con
hemofilia, y se debe potenciar el desarrollo y uso
generalizado de PROMs y PREMs especificos en el
abordaje de esta enfermedad.
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Figura 3. Ambitos criticos de coordinacién, aspectos clave y niimero de recomendaciones consensuadas en cada 4mbito. PROMs: Patient-reported outcome measures; PREMs: Patient-

reported experience measures.

En este sentido, se ha considerado de valor la participacion del
farmacéutico especialista en FH en la politica integral de tratamiento
(dispensacién cada 30-60 dias; decision, instauracién, mantenimiento
y cambio de régimen farmacoterapéutico; dosificacién y adaptacién de
la pauta posoldgica; eleccion de los tipos de preparados en funcién de
su vida media; seguimiento y monitorizacién farmacocinética; control
de la adherencia; trazabilidad; evaluacién farmaco-econémica; control
de consumo y gestion de stocks; evaluacion de resultados, etc.) y en la
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educacién sanitaria de los pacientes, familiares/cuidadores,
especialmente en términos del régimen terapéutico y la (auto)
administracién de la medicacién.

Ademas, se ha destacado la conveniencia de la participacién de la FH
en la deteccion de eventos adversos o anomalias relacionadas con el
tratamiento, en la transicién al régimen de paciente adulto, en la gestién
del tratamiento durante procedimientos invasivos e ingresos
hospitalarios y en el impulso a las iniciativas de telefarmacia y
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telemedicina, incluyendo la utilizacién de aplicaciones mdviles. Todo
ello de manera coordinada con el resto de los miembros del equipo
multidisciplinar y segtn los recursos y organizacién asistencial de cada
centro.

Asi, este documento contribuye a identificar iniciativas y actuaciones
potencialmente implantables en los centros en los que se atiende la
hemofilia en Espafia, desde el momento actual y dentro del contexto
de cada regi6n y centro.

Aportacion a la literatura cientifica

Se identifican las areas de coordinacién entre los profesionales de
farmacia hospitalaria, hematologia y enfermeria en la atencién del
paciente con hemofilia.

Las recomendaciones consensuadas pueden implantarse en los
centros que atienden pacientes con hemofilia para mejorar la calidad
asistencial.
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Anexo A. Material Adicional

Se puede consultar material adicional a este articulo en su version
electrénica disponible en https://doi.org/10.1016/j.vacun.2022.04.005.
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