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Introduccién

Los informes sobre prevalencia de la hemofilia A (por
100 000 varones) varian considerablemente entre
paises. Por ejemplo, la prevalencia de la hemofilia

A informada a principios de los afios setenta para el
Reino Unido fue de aproximadamente 10 por 100 000
varones, en comparacion con aproximadamente 20
por 100 000 varones en Estados Unidos [1]. Treinta
afios después ocurre lo contrario: Se informé que la
prevalencia en Estados Unidos en 2006 fue de 8.0
por 100 000 varones, en comparacion con 20.7 por
100 000 varones en el Reino Unido [2]. La prevalencia
de la hemofilia A informada es el namero total de
casos de hemofilia A informados o identificados en
la poblacién en un momento determinado, divididos
entre el niimero total de varones de dicha poblacién.
Las practicas de informacion de datos inexactos
generarian diferencias en los informes sobre
prevalencia, mientras que la escasa disponibilidad
de tratamiento con factor, la cual conduce a la
muerte, provocaria diferencias en la prevalencia
real. Los informes sobre prevalencia de la hemofilia
A calculan de manera exacta la prevalencia real
cuando cuentan a todas las personas con hemofilia
A (son colectivamente exhaustivos) y cuando cada
persona con hemofilia A es contada solo una vez (son
mutuamente excluyentes).

La prevalencia de la hemofilia A informada en paises
de ingresos bajos es a menudo considerablemente
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menor que la informada en paises de ingresos
elevados, y menor a la esperada con base en la
incidencia internacional promedio. La literatura [3-7]
sugiere que 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 [8, 9]. Por ejemplo, las personas con
hemofilia registradas en la Federacién de Hemofilia
de India representan solamente cerca del 10% de

lo que se espera, y datos de censos o padrones en
Malasia y Sudéfrica dan cuenta de menos del 50% de
los casos esperados [10]. Nathwani y Tuddenham [6]
informaron datos sobre la prevalencia de la hemofilia
A para varios paises de ingresos bajos y encontraron
que solamente 5 de 11 paises en Africa informaron
datos sobre el nimero de personas con hemofilia A,
con una prevalencia de 1.7 a 6.5 por 100 000 varones;
solo cuatro de nueve paises de América del Sur
informaron datos en los que la prevalencia abarcé de
3.0 a 9.3 por 100 000 varones; y solo 3 de 10 paises en
Asia informaron datos con prevalencia en el rango
de 2.9 a 3.6 por 100 000 varones.

Existen muchas razones posibles para el informe de
un menor namero de casos de hemofilia A. Aledort
[11] observé que la mayoria de los hemofilicos del
mundo: (1) no han sido identificados debido a una
falta de capacidad diagnéstica, (2) no tienen acceso
a la atencién, (3) no tienen recursos econémicos, y
(4) tienen poca o nula disponibilidad de terapia de
reemplazo de factor VIII (FVIII). Sin tratamiento,
las personas que padecen hemofilia severa con
frecuencia mueren durante la infancia o la vida
adulta temprana [12-15] lo que da por resultado
una menor prevalencia en relacién con el ntimero
de casos nacidos. Ademas, los procedimientos

de informacién de datos de muchos paises no
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identifican de manera precisa a personas con
hemofilia A. Paises con economias marginales
generalmente no proporcionan recursos (ni
personal ni productos de tratamiento) para la
atencion de trastornos poco comunes, cronicos

y costosos (como la hemofilia) debido a que
orientan sus limitados recursos a aspectos de
salud publica que afectan a mayores segmentos
de la poblacién, tales como falta de servicios de
sanidad, desnutricion, combate de enfermedades
infecciosas [4, 5, 7, 10, 16-22]. Ademas del
desarrollo inadecuado de recursos de tratamiento,
también ha existido una falta de abastecimiento
de concentrados de FVIII disponibles [23, 24] lo
cual es probable que se deba principalmente a
falta de recursos econémicos, pero también a los
problemas para pronosticar la demanda [25]. Los
escasos datos sobre morbilidad y mortalidad en
la hemofilia han dificultado la planificaciéon de la
atencion de la salud [5, 18, 26].

Los principales objetivos de esta investigacion fueron
estudiar, pais por pais, los informes de prevalencia
de la hemofilia A y determinar si hubo variaciones
en la prevalencia entre las diferentes economias
nacionales.

Materiales y métodos

Clasificacion econémica

Utilizamos la clasificaciéon econémica del Banco
Mundial para describir las economias nacionales
de cada pais. Estas clasificaciones se basan en las
categorias de préstamos del Banco Mundial, las
cuales se establecieron hace tres décadas y se han
actualizado anualmente a fin de incorporar el
efecto de la inflacién internacional [27]. Para evitar
los cambios de paises de una categoria econémica
a otra que pudieran ocurrir en diferentes afios y
con el fin de facilitar la observaciéon de tendencias
en grupos consistentes de paises a lo largo del
tiempo, aplicamos la clasificacién econémica el
Banco Mundial para el afio 2006 a todos los afios.
Las economias se clasifican segtin el ingreso
nacional bruto (INB, indicado siempre en ddlares
estadounidenses) por cépita en 2006, calculado
usando el método del Atlas del Banco Mundial
[27]: ingresos bajos: $905 o menos; ingresos
medios bajos: $906-$3 595; ingresos medios altos:
$3 596-$11 115; e ingresos altos: $11 116 o mas. Se
hace una distinciéon adicional entre las economias
con ingresos altos, ya sea que el pais sea miembro

© 2009 Blackwell Publishing Ltd

o no de la Organizacién para la Cooperacion y el
Desarrollo Econémicos (OCDE) [28].

Prevalencia de la hemofilia A

La informacioén sobre el ntimero informado de
personas con hemofilia A se obtuvo de los sondeos
anuales de la Federacién Mundial de Hemofilia
(FMH). A través de sus ocho sondeos, la FMH

ha informado sobre datos de prevalencia de la
hemofilia en 106 paises, de 1998 a 2006 [2, 29-35]. La
participacién en el sondeo es voluntaria y no todos
los paises han proporcionado a la FMH datos sobre
prevalencia cada afio. Las organizaciones nacionales
miembros (ONM) de la FMH son las que recopilan
la informacién en cada patis, en colaboraciéon con
médicos y, en algunos casos, funcionarios del
ministerio de salud. Los paises utilizan tres fuentes
de datos -censos o padrones, sondeos de los centros
de tratamiento de hemofilia (CTH) y otros métodos-
para recopilar, registrar e informar a la FMH datos
sobre prevalencia de la hemofilia. Un censo o padrén
nacional de pacientes es una base de datos o un
conjunto de registros de personas con hemofilia

Ay B (PCH), que incluye informacién personal

(por ejemplo, edad, sexo, tipo de trastorno de la
coagulacién, gravedad), diagnéstico, tratamiento

y complicaciones [2]. EL CTH es un centro médico
especializado que proporciona diagnéstico,
tratamiento y atencion a PCH [2]. En una reuniéon
celebrada en 1997 entre la Organizacién Mundial de
la Salud y la FMH, el censo nacional de pacientes

se recomendé como un paso esencial para mejorar
la atencién y las vidas de las PCH en paises en

vias de desarrollo [36]. No obstante, la calidad

de la informacién de los censos nacionales puede
ser deficiente cuando el censo no se implementa
adecuadamente. Con el propésito de mejorar los
datos obtenidos de censos nacionales de pacientes,
la FMH elaboré una guia para el establecimiento y
mantenimiento de un censo nacional de pacientes
eficaz, mediante la colaboracién entre organizaciones
nacionales de pacientes, profesionales de la salud,
centros de tratamiento y ministerios de salud [37].
La FMH también arrancé en 2003 el proyecto de

la Alianza Mundial para el Progreso (AMP) en la
atencién de la hemofilia a fin de cerrar la brecha
existente entre el nimero contado y el ntiimero real
de PCH [38].

Investigamos la calidad de los datos sobre
prevalencia informados en los sondeos anuales de
la FMH. Como validacién externa de la calidad,
comparamos dichos datos con los datos sobre

Haemophilia (2010), 16, 20-32
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prevalencia para paises de ingresos elevados y
miembros de la OCDE encontrados en la literatura.
Como validacion interna de la calidad, usamos
informacién de los sondeos mundiales anuales de
la FMH. En los sondeos de 2003 a 2006 [2, 33-35] se
solicité a las ONM clasificar sus fuentes de datos
(censo nacional de pacientes, sondeo de los CTH

y otros métodos). Comparamos los datos sobre
prevalencia informados de las diferentes fuentes
de datos. En el sondeo de 2006 [2] se solicit6 a las
ONM que calcularan el porcentaje (0-25%, 25-50%,
50-75% y 75-100%) de la poblacion de PCH de su
pais que comprendian las cifras que informaban.
Comparamos estos calculos entre las fuentes

de datos. En los sondeos de 2005-2006 [2, 35] se
solicité a las ONM que calcularan la distribucién
por edades de las PCH (0-13 afios, 14-18 afios y 19
afios o mayores). Determinamos el porcentaje de
PCH en el grupo etario de 0-18 afios por fuente de
datos y lo comparamos con la poblacién de varones
de Estados Unidos.

Los datos sobre prevalencia e incidencia de la
hemofilia A informados para paises de ingresos
elevados y miembros de la OCDE se obtuvieron de
la literatura, incluyendo los del Censo de Hemofilia
Canadiense y los de la base de datos nacional de la
Organizaciéon de Médicos de Centros de Hemofilia
del Reino Unido (UKHCDO, por sus siglas en
inglés). Hicimos btisquedas en la literatura
usando los siguientes términos clave: hemofilia,
prevalencia y epidemiologia. Para nuestro anélisis
utilizamos Medline, Cochrane Database of Systematic
Reviews y Web of Science - Science Citation Index.
También hicimos btisquedas en las siguientes
publicaciones: Acta Haematologica, American
Journal of Hematology, Annals of Internal Medicine,
Blood, Blood Coagulation and Fibrinolysis, British
Journal of Haematology, British Medical Journal,
Haemophilia, Haematologica, Journal of the American
Medical Association, Journal of Clinical Epidemiology,
Journal of Thrombosis and Haemostasis, Seminars in
Hematology, Seminars in Thrombosis and Hemostasis,
The American Journal of Pediatric Hematology/
Oncology, The Lancet, The New England Journal of
Medicine, Thrombosis and Haemostasis, Transfusion y
Vox Sanguinis. Cada articulo encontrado se analiz6
para determinar su relevancia. La prevalencia se
inform¢ directamente o fue necesario calcularla.
Cuando se inform¢ directamente, la registramos
de la misma manera. Cuando se informé el
numero de personas con hemofilia A, calculamos
la prevalencia para el pais dividiendo este ntimero

© 2009 Blackwell Publishing Ltd

entre la poblacién de varones de dicho pais, en el
ano relevante [39, 40].

Analisis estadistico

Utilizamos media, desviacion estandar (SD) y
coeficiente de variacion (CV) para describir la
distribucién de los datos sobre prevalencia de cada
pais. EI CV es la SD expresada como porcentaje

de la media, y es ttil para comparar el grado

de variacién en conjuntos de datos desiguales.
Mediante un analisis de varianza (ANOVA, en
inglés) comparamos las medias de los datos

sobre prevalencia de la hemofilia A informados
anualmente por la FMH (1) entre clasificaciones
econdmicas, (2) entre fuentes de datos, (3) entre
categorias de proporcion, y (4) con la literatura.
Usamos una serie de datos cronolégicos de la

FMH para determinar si paises de ingresos bajos
informaban de una menor prevalencia que paises
de ingresos elevados, comparando el namero de
veces que un pais informo sus datos de prevalencia
a la FMH y correlacionando esta cifra con el INB
per cépita del pais [27]. Analizamos la correlacién
entre la prevalencia de la hemofilia A informada y el
porcentaje de PCH en el grupo etario de 0-18 afios.
También analizamos la solidez de la relacién entre
los datos de prevalencia de Canada, los Paises Bajos
y el Reino Unido a través del tiempo. Un valor P de
< 0.05 se considera estadisticamente importante.

Resultados

Federacién Mundial de Hemofilia

El Cuadro 1 presenta una serie de datos cronolégicos
de 1998 a 2006 sobre la prevalencia de la hemofilia
A en paises que proporcionan esta informacion

a la FMH. Para cada pais del Cuadro 1 hubo

nueve observaciones posibles sobre prevalencia,
correspondientes a los afios 1998-2006, inclusive.
Media, SD y CV se calcularon a partir de estas
observaciones. La media de la prevalencia entre
paises de ingresos elevados miembros de la OCDE
abarcé de 5.3 por 100 000 varones en corea a 38.6
por 100 000 varones en Islandia, mientras que la
prevalencia de hemofilia A (por 100 000 varones)
para paises de ingresos elevados no miembros de

la OCDE fue de 1.0 En Arabia Saudita a 16.3 en
Eslovenia; en los paises de ingresos medios elevados
el rango fue de 2.9 en Libano a 17.5 en Hungria;

en paises de ingresos medios bajos fue de 0.1 en
Indonesia a 16.2 en Macedonia, y en paises de
ingresos bajos se extendi6 de 0.04 en Togo a 6.0 en

Haemophilia (2010), 16, 20-32
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Cuadro 1. La prevalencia de hemofilia A informada (por 100 000 varones) se determiné a partir del numero de
pacientes con hemofilia A informado en un pais en el periodo 1998—-2006 [2, 29-35], dividido entre su poblacion
de varones, para el afio relevante [39].

Pais 1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 Media SD CV Econ
Albania 16.3 149 151 16.1 NA 149 152 157 152 154 05 4% 4
Alemania NA 132 9.6 9.8 NA 10.0 10.0 10.0 10.0 104 13 12% 1
Arabia Saudita NA NA NA NA NA 1.0 1.0 NA NA 1.0 00 3% 2
Argelia 3.0 NA NA 3.6 3.5 NA 5.0 NA 5.6 4.1 1.1 26% 4
Argentina 7.5 8.1 8.5 8.8 NA 8.9 9.1 9.1 8.9 86 06 7% 3
Armenia NA NA 8.1 9.7 NA 11.0 1.1 NA NA 100 14 14% 4
Australia 108 106 105 104 NA NA 88 128 135 11.1 1.6 14% 1
Austria NA 8.4 8.4 NA NA 8.7 8.7 NA NA 85 02 2% 1
Azerbaiyan NA NA 122 NA NA NA  19.6 NA NA 159 52 33% 4
Bangladesh 0.2 0.2 0.2 0.2 NA 0.2 0.3 0.3 0.4 02 01 29% 5
Bélgica 10.5 1.8 121 124 124 123 NA NA NA 19 07 6% 1
Belice NA NA 1.6 24 NA 53 8.1 NA NA 43 3.0 68% 3
Bielorrusia NA NA NA  10.0 NA 102 104 NA  10.2 102 02 2% 4
Bolivia NA NA NA 0.2 0.2 0.2 NA NA NA 02 00 2% 4
Bosnia-Herzegovina NA NA 6.5 5.3 NA 5.3 5.3 NA 5.2 55 05 10% 4
Brasil NA 6.8 6.3 6.2 NA 6.0 5.9 5.9 7.4 64 05 9% 3
Bulgaria 14 124 131 13.2 NA 134 135 135 136 13.0 08 6% 3
Canada 1.9 131 126 125 124 NA 140 143 146 132 10 8% 1
Chile 8.2 98 105 116 1.5 1.4 NA NA NA 105 1.3 13% 3
China 0.3 0.5 NA NA NA NA 0.4 NA NA 04 01 31% 4
Chipre 6.1 1.0 106 11.0 NA 108 129 NA NA 104 23 22% 2
Colombia 2.7 29 3.1 24 NA 4.5 5.0 4.6 5.2 38 1.1 30% 4
Corea 4.7 5.0 5.2 5.3 5.3 NA 55 58 5.9 53 04 7% 1
Costa Rica 4.2 5.7 NA 6.3 NA 6.4 6.2 6.3 NA 59 08 14% 3
Croacia NA NA NA 149 148 1438 NA 202 171 16.3 23 14% 3
Cuba NA NA 3.9 4.0 NA 4.8 52 53 54 48 06 13% 4
Dinamarca 11.8 1.8 125 124 NA 126 121 13.1 NA 123 05 4% 1
Ecuador NA NA NA NA NA NA NA 4.7 4.9 48 01 3% 4
Egipto NA 7.5 75 104 102 NA 8.1 8.8 8.7 87 12 13% 4
El Salvador 3.7 NA 6.1 6.1 NA 6.4 71 NA NA 59 13 22% 4
Eritrea NA NA NA NA NA NA 1.0 NA 1.3 1.2 02 19% 5
Eslovenia NA NA NA NA NA 163 163 NA NA 163 00 0% 2
Esparia 10.9 8.5 85 10.0 NA 9.7 7.6 7.6 7.6 88 1.3 14% 1
Estados Unidos 7.6 7.5 7.7 7.8 NA 7.6 7.8 7.9 8.0 78 01 2% 1
Estonia NA 5.3 54 5.7 5.8 5.8 NA NA NA 56 02 4% 2
Filipinas 0.3 NA 0.8 1.1 NA 1.3 1.6 NA 1.8 1.2 0.6 49% 4
Finlandia NA NA NA NA NA 8.6 NA 9.0 9.1 89 03 3% 1
Francia 127 127 1438 NA NA NA NA 9.8 11.0 122 19 15% 1
Georgia NA 124 8.2 8.8 NA 6.5 8.2 8.8 NA 88 1.9 22% 4
Grecia 10.7 108 122 124 NA 124 128 13.0 13.0 122 09 7% 1
Guatemala NA NA NA NA NA NA 1.9 1.8 NA 19 00 2% 4
Honduras 1.7 1.3 NA NA NA 23 3.5 3.9 52 30 15 50% 4
Hungria 15.1 1563 156 20.7 20.7 NA 182 182 16.5 175 23 13% 3
India NA NA NA 0.6 NA 0.5 0.9 1.6 1.7 1.1 06 52% 5
Indonesia 0.2 0.1 0.1 0.1 NA 0.1 0.2 0.2 0.2 0.1 0.0 23% 4
Irak NA NA NA NA NA NA 3.6 3.6 3.6 36 00 1% 4
Iréan 8.6 9.1 8.5 8.5 NA 8.3 9.7 1.1 11.2 94 12 12% 4
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Cuadro 1 (viene)

Pais 1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 Media SD CV Econ
Irlanda 125 165 175 167 NA 16.6 178 189 183 16.8 2.0 12% 1
Islandia 37.7 NA NA 394 NA 393  38.1 38.5 NA 386 08 2% 1
Israel NA NA NA NA NA NA 105 1.2 NA 108 05 5% 2
Italia 9.0 12.3 NA NA NA NA 138 138 9.4 1.7 23 20% 1
Jamaica 6.1 6.9 7.0 7.7 NA 7.7 7.7 NA NA 72 06 9% 4
Japon 5.3 55 NA 5.9 NA 6.2 NA 6.3 6.5 59 05 8% 1
Jordania NA NA 5.8 NA NA NA NA NA 6.9 64 07 1% 4
Kenia 1.0 2.5 24 24 24 NA 2.2 NA 21 21 05 24% 5
Lesoto 0.7 NA NA NA NA NA NA NA 1.7 1.2 07 59% 4
Letonia 4.4 6.1 6.4 6.9 NA 7.8 8.2 8.6 9.8 7.3 1.7 23% 3
Libano NA NA NA 2.0 21 NA 4.5 NA NA 2.9 1.4 50% 3
Lituania 5.6 5.8 6.9 6.8 NA 6.9 NA 8.0 8.1 6.9 09 14% 3
Luxemburgo 10.0 9.0 13.5 NA NA NA NA NA NA 108 24 22% 1
Macedonia NA 16.6 164 168 16.7 NA 147 NA NA 162 09 5% 4
Malasia 5.6 5.8 5.8 5.8 NA 57 5.8 6.5 6.6 59 04 7% 3
Malta 7.9 NA NA 6.2 6.1 6.1 NA NA NA 66 09 13% 2
Marruecos 1.9 NA NA NA NA NA NA NA NA 1.9 NA  NA 4
Meéxico NA 5.4 NA 3.0 NA 3.3 3.8 5.2 5.6 4.4 1.2 26% 3
Moldavia NA NA NA NA NA 9.5 NA NA NA 9.5 NA NA 4
Mongolia NA NA 1.5 22 NA 23 27 NA 2.7 23 05 21% 5
Nepal 0.3 0.4 0.5 0.5 0.5 0.5 NA 1.0 1.2 06 03 49% 5
Nicaragua 5.0 6.6 4.7 4.6 4.5 4.5 NA NA 7.4 5.3 1.2 22% 4
Nigeria NA NA NA NA NA NA NA  0.05 NA 0.05 NA  NA 5
Noruega 11.6 1.5 11.6 NA NA 119 NA 123 12.2 19 03 3% 1
Nueva Zelanda 185 170 167 216 NA 178 1.7 123 219 172 37 22% 1
Paises Bajos 153 16.0 159 177 NA 175 186 18.0 18.5 17.2 13 8% 1
Palestina NA NA 8.6 NA NA NA 54 NA 5.3 6.4 1.9 29% 4
Panama 10.5 11.8 1.7 11.5 NA 131 135 124 131 12.2 1.0 8% 3
Paquistan NA 1.5 NA NA NA 0.5 0.5 0.8 1.6 1.0 05 53% 5
Paraguay NA 23 NA NA NA NA NA NA NA 23 NA  NA 4
Peru NA NA 11 NA NA NA 1.8 2.5 3.2 22 09 41% 4
Polonia 9.7 10.0 101 10.4 NA 103 NA 116 1.2 105 07 7% 3
Portugal 8.7 8.7 8.7 8.6 NA 103 9.6 9.6 9.7 92 07 7% 1
Qatar NA NA NA NA NA NA NA NA 158 15.8 NA  NA 2
Reino Unido 19.0 194 174 176 NA 172 NA 226 207 19.1 20 1% 1
Republica Checa 12.2 122 122 NA NA NA NA NA NA 122 00 0% 1
Republica Dominicana NA NA 2.8 3.9 3.9 3.8 NA NA NA 36 05 15% 4
Republica Eslovaca 171 172 162 161 NA 16.7 16.7 NA 172 16.7 05 3% 3
Rumania NA 114 1.4 1.5 NA 118 NA 121 12.7 1.8 05 4% 3
Rusia 1.6 3.9 9.2 9.3 NA 111 9.5 5.9 6.6 7.1 3.2 45% 3
Senegal NA 2.0 NA NA NA NA 24 NA 1.6 20 04 19% 5
Serbia* 9.4 9.8 8.2 8.0 NA 7.8 8.1 8.2 7.5 84 08 10% 3
Sierra Leona 0.2 NA NA NA NA NA NA NA NA 0.2 NA  NA 5
Singapur NA NA 7.9 7.7 7.5 NA NA 7.9 8.0 78 02 3% 2
Sri Lanka NA NA NA NA NA NA 1.2 NA NA 1.2 NA NA 4
Sudafrica NA 5.3 5.3 5.4 NA 5.3 5.7 5.8 6.0 55 03 5% 3
Sudan NA NA NA NA NA NA 1.4 NA 1.7 16 02 14% 5
Suecia 155 16.2 14.9 NA NA 149 15.0 NA NA 153 05 4% 1
Suiza 145 133 14.6 1.9 NA 121 13.2 12.7 14.2 13.3 1.0 8% 1
Tailandia 0.6 0.6 0.7 0.6 NA 0.7 0.9 1.3 3.6 1.1 1.0 91% 4
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Cuadro 1 (viene)

Pais 1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 Media SD CV Econ
Togo 0.04 NA NA NA NA NA NA NA NA 0.04 NA  NA 5
Tunez NA NA 2.6 5.1 NA 4.7 NA NA 4.3 4.2 1.1 27% 4
Turquia 0.7 1.0 1.1 22 NA 2.9 4.4 5.5 6.1 30 21 71% 3
Ucrania 1.0 0.4 NA NA NA NA NA NA NA 0.7 04 55% 4
Uruguay 9.6 10.6 9.5 9.4 NA 9.5 9.5 NA NA 97 05 5% 3
Uzbequistan NA NA NA 5.6 NA NA 4.8 6.0 7.6 6.0 1.2 20% 5
Venezuela 6.4 7.2 7.4 7.5 NA 8.0 8.6 9.4 9.8 8.0 1.2 14% 3
Vietnam NA NA 0.5 NA NA NA 0.4 1.7 2.0 12 08 68% 5
Zimbabue 3.3 NA NA 4.8 4.7 NA 4.6 NA 4.6 44 06 15% 5

*En 1992, Yugoslavia era una federacion formada por Serbia y Montenegro. En 2003, su nombre cambié a Unién de los Estados de Serbia 'y
Montenegro, y se aboli6 oficialmente el nombre de Yugoslavia. En 2006, Serbia y Montenegro declararon su independencia.

SD: desviacion estandar; CV: coeficiente de variacion; NA: no disponible, no se proporcionaron datos; Econ: clasificacion econémica [27]: 1:
Ingresos elevados y miembros de la Organizacion para la Cooperacion y el Desarrollo Econémicos (OCDE) [28]; 2: Ingresos elevados y no
miembros a la OCDE; 3: Ingresos medios elevados; 4: Ingresos medios bajos; 5: Ingresos bajos.

Uzbequistan. La Figura 1 es un histograma de la
media de la prevalencia de hemofilia A de cada pais
(Cuadro 1). Cerca del 70% de los paises informan
una prevalencia (por 100 000 varones) de 10 o
menor. Algunos paises tuvieron una prevalencia
inusualmente elevada en comparacién con paises de
su misma clasificacion econémica (Figura 2).

Los informes sobre prevalencia de la hemofilia

A tuvieron una considerable variacién a través

de las clasificaciones econémicas (Cuadro 2).

La media de la prevalencia de la hemofilia A

fue considerablemente diferente para todas las
clasificaciones econémicas, excepto la comparaciéon
entre paises de ingresos elevados no miembros

de la OCDE y paises de ingresos medios elevados
(P = 0.524). En un andlisis pais por pais, la media
de la prevalencia se correlacion6 moderadamente
(R =10.53) con el INB per capita [27]. El nimero de
paises que informaron utilizar un censo nacional de
pacientes [2, 33-35] se ha incrementado cada afo:
39 en 2003, 40 en 2004, 49 en 2005 y 57 en 2006, a

la vez que el ntimero de paises que no informaron
fuente de datos disminuy6 de 31 en 2003 a 14 in
2006. De 2003 a 2006, 44% de los paises informaron
usar un censo, mientras que 26% de ellos informé6
encuestar a los CTH, 11% us6 otros métodos y 19%
no informoé su fuente de datos a la FMH.

La media de la prevalencia de los datos provenientes
de censos fue considerablemente mayor que la media
de la prevalencia de los datos obtenidos mediante
encuestas a los CTH (Cuadro 3). Tanto en el caso

de los censos como en el de las encuestas a CTH,

la media de la prevalencia se increment6 conforme
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aumento la capacidad econémica de los paises. En el
caso de los datos obtenidos de censos, la media de la
prevalencia de la hemofilia A fue considerablemente
diferente para todas las clasificaciones econémicas,
excepto las comparaciones entre paises de ingresos
elevados miembros de la OCDE y paises de ingresos
elevados no miembros de la OCDE (P = 0.624), y
entre paises de ingresos elevados no pertenecientes
ala OCDE y paises de ingresos medios elevados

(P =0.128). La media de los datos sobre prevalencia
para la proporcién de PCH incluida en los datos
sobre prevalencia fue considerablemente mayor
para la categoria de 75-100% en comparacién con las
demas categorias de proporcion (Cuadro 4).

El porcentaje general de PCH fue de 44% para el
grupo etario de 0-18 afios (lo que implica que el 56%
de las PCH tuvo mas de 18 afios) [2, 35], mientras
que entre la poblacion de varones de Estados
Unidos la proporcién fue de 28% para el grupo
etario de 0-18 afios [39]. Los porcentajes de PCH

en el grupo etario de 0-18 afios se correlacionaron
moderadamente (R = 0.60, P < 0.001) con los datos
sobre prevalencia [2, 35]. En un analisis pais por
pais, el porcentaje de PCH en el grupo etario de 0-18
anos [2, 35] tuvo una correlacion moderadamente
negativa (R = 0.52, P < 0.001) con el INB per capita
[27] 1o que sugiere que en paises con un menor INB
es menor el nimero de PCH que sobreviven hasta la
edad adulta.

No hubo una relacién clara entre la frecuencia con
la que un pais informé sus datos sobre prevalencia
y su capacidad econémica. Esperabamos que
paises de ingresos bajos informaran datos sobre
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Figura 1. Histograma de la media de prevalencia
de la hemofilia A (por 100 000 varones) para cada
uno de los 106 paises que informaron datos sobre
prevalencia a la Federacion Mundial de Hemofilia
(Cuadro 1). Las cifras encima de cada barra
representan el numero (frecuencia) de paises con
una media de prevalencia dentro del rango indicado
en el eje de abscisas.
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Figura 2. Plano de distribucion con la clasificacion
econdmica en el eje de abscisas y los valores para
la prevalencia de hemofilia A (por 100 000 varones)
en el eje de ordenadas. Los valores de prevalencia
representan la media de prevalencia para cada uno
de los 106 paises que proporcionaron datos sobre
prevalencia a la Federacion Mundial de Hemofilia
(Cuadro 1). La clasificacion econdmica [27] es la
siguiente: 1: Ingresos elevados y miembros de la
Organizacion para la Cooperacion y el Desarrollo
Econdmicos (OCDE) [28]; 2: Ingresos elevados y no
miembros de la OCDE; 3: Ingresos medios elevados;
4: Ingresos medios bajos; 5: Ingresos bajos.
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prevalencia con menor frecuencia que paises de
ingresos elevados. El nimero de veces que un pais
proporcioné datos sobre prevalencia a la FMH
presenté una débil correlacion (R = 0.16) con el
INB per capita [27]. Los resultados no variaron
considerablemente cuando comparamos la
frecuencia del informe de datos sobre prevalencia
entre fuentes de datos. La experiencia de la FMH
indica que el nivel de recursos disponibles para

la recolecciéon de datos de cada ONM desempena
un papel tan importante como la sofisticacién
econdmica para determinar la frecuencia con la que
se informan los datos.

Literatura (paises de ingresos elevados
miembros la OCDE)

La prevalencia varié considerablemente por pais

y por afio. El Cuadro 5 presenta la prevalencia e
incidencia en la literatura para paises de ingresos
elevados miembros de la OCDE. Para la mayoria

de los paises, los datos se obtuvieron de manera
infrecuente, con excepcién de Canadd, los Paises
Bajos y el Reino Unido. Hubo una fuerte tendencia
en el incremento de la prevalencia de la hemofilia A
a través del tiempo en los casos de Canadé (R = 0.94
y P <0.001), los Paises Bajos (R =0.85y P =0.004) y
el Reino Unido (R =0.94y P <0.001) (Figuras 3-5).
La prevalencia (por 100 000 varones) para Canada
fue de 12.9 + 1.5 (media £ SD); de 9.8 £ 2.2 para los
Paises Bajos; y de 16.8 + 2.9 para el Reino Unido.
Hubo también una fuerte tendencia en el incremento
de la prevalencia de la hemofilia A severa en Canada
(R=0.89, P =0.003) que no se observ6 en el Reino
Unido (R = 0.64, P = 0.048). Durante el periodo
analizado, la prevalencia de hemofilia A severa (por
100 000 varones) para Canada fue de 4.0 £ 0.3 (media
+ SD), en contraste con 6.7 = 0.9 para el Reino Unido.
La proporcion de pacientes con hemofilia severa
promedi6 31% para Canadé y 34% para el Reino
Unido. Esperdbamos que hubiera menos variabilidad
en la prevalencia de la hemofilia A severa en
comparacién con la prevalencia general debido a que
los casos leves subdiagnosticados afectarian a estos
altimos y no a la primera. Asi ocurrié en el caso de
Canada, pero no del Reino Unido.

Comparacién de los datos sobre prevalencia de
los sondeos anuales de la FMH con los datos
de prevalencia de la literatura

Comparamos los datos sobre prevalencia informados
cada afio a la FMH para paises de ingresos elevados
miembros de la OCDE (Cuadro 1) y los datos de

la literatura (Cuadro 5). Hubo 14 comparaciones.
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Cuadro 2. Andlisis estadistico de la prevalencia de hemofilia A informada (por 100 000 varones) por clasificacion
economica [27] para los datos sobre prevalencia anual del Cuadro 1.

P compara clasificaciones
econdémicas

Clasificacién econémica Media SD cv n N (2) (3) (4) (5)
Paises de ingresos elevados OCDE (1) 12.8 6.0 47% 159 25 <0.001 <0.001 <0.001 <0.001
Paises de ingresos elevados no OCDE(2) 8.4 4.0 47% 27 8 0.524 0.005 <0.001
Paises de ingresos medios elevados (3) 9.0 4.2 47% 157 23 <0.001 <0.001
Paises de ingresos medios bajos (4) 5.8 4.6 79% 152 35 <0.001
Paises de ingresos bajos (5) 1.7 1.7 96% 61 15

Paises en (2)-(5) 6.6 4.8 72% 397 81

Paises del G7 8.4 5.9 73% 556 106

P compara la media de uso de FVIII para las clasificaciones econodmicas, usando un analisis de varianza (ANOVA).
OCDE: Organizacion para la Cooperacion y el Desarrollo Econémicos [32]; SD: desviacién estandar; CV: coeficiente de variacion; n: nimero de
observaciones anuales de uso de FVIIl en el Cuadro 1 para cada clasificacion econémica; N: nimero de paises en cada clasificacion econémica.

Cuadro 3. Andlisis estadistico de la prevalencia de hemofilia A informada (por 100 000 varones) por fuente de los
datos (censo, sondeo de CTH y otros métodos) y clasificacién econémica [27] para los datos sobre prevalencia
anual de 2003-2006 [2, 33-35].

P compara P compara la fuente de
la fuente de los datos y la clasificacion

los datos economica
Fuente de los datos Media SD CcvVv n ) (3) (ii) (iii) (iv) (v)
Censo (1) 9.3 6.8 73% 154 0.035 0.107
Censo e ingresos elevados y miembros de la OCDE (i) 14.7 8.1 55% 38 0.624 <0.001 <0.001 <0.001
89&1;2 e"ingresos elevados y no miembros de la 12.9 45 35% 5 0128 0007 <0.001
(il
Censo e ingresos medios elevados (iii) 9.8 4.3 44% 55 <0.001 <0.001
Censo e ingresos medios bajos (iv) 6.3 4.9 78% 38 <0.001
Censo e ingresos bajos (v) 1.7 1.7 100% 18
Sondeo de CTH (2) 7.4 4.6 62% 73 0.878
Sondeo de CTH e ingresos elevados y miembros
do 1 OODE 9 y 109 33  30% 23
Sondeo de CTH e ingresos elevados y no miembros
de la OCDE ? g 108 05 5% 2
Sondeo de CTH e ingresos medios elevados 9.0 2.4 26% 10
Sondeo de CTH e ingresos medios bajos 6.1 4.5 74% 25
Sondeo de CTH ingresos bajos 2.2 1.8 84% 13
Otro (3) 7.3 4.9 48% 33

Otro e ingresos elevados y miembros de la OCDE 1.4 5.2 45% 8
Otro e ingresos elevados y no miembros de la OCDE 6.4 6.3 99% 4

Otro e ingresos medios elevados 7.4 3.3 45% 10
Otro e ingresos medios bajos 6.3 3.7 58% 7
Otro e ingresos bajos 1.3 1.0 75% 4

P compara la media de la prevalencia de la hemofilia A para la fuente de los datos, usando un analisis de varianza (ANOVA).
P compara la media de la prevalencia de la hemofilia A para la fuente de los datos y la clasificacion econémica, usando un analisis de varianza
(ANOVA).
CTH: centros de tratamiento de hemofilia; OCDE: Organizacion para la Cooperacion y el Desarrollo Econémicos [28].
Pregunta B4 del sondeo: ¢ Cual es la fuente de las cifras proporcionadas arriba? Marque una:
Censo (padron) de hemofilia de personas con hemofilia (PCH) y otros trastornos de la coagulacion hereditarios en su pais.
Sondeo de los centros de tratamiento de hemofilia de su pais.
Otro (describir).
SD: desviacion estandar; CV: coeficiente de variacion; n: nimero de observaciones sobre la prevalencia de la hemofilia A sefialadas en el
Cuadro 1, para cada fuente de los datos, de 2003 a 2006.
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Cuadro 4. Analisis estadistico de la prevalencia de hemofilia A informada (por 100 000 varones) (Cuadro 1) para
la proporcion informada de la poblacién de pacientes de un pais que esta incluida en los datos sobre prevalencia
de 2006 [2].

P compara proporcion
de pacientes incluidos

Proporcion de pacientes incluidos Media SD Ccv N Censo CTH Otro 2) (3) (4)
75-100% (1) 11.2 49 44% 34 29 3 2 0.008 0.017 <0.001
50-75% (2) 6.7 1.9 29% 10 6 4 0 0.376 0.029
25-50% (3) 55 3.3 59% 5 1 2 2 0.321
0-25% (4) 3.4 4.2 125% 16 10 3 3

P compara la media de la prevalencia de la hemofilia A para la proporcién de la poblacién de pacientes incluida en los datos de prevalencia,
usando un andlisis de varianza (ANOVA).
Pregunta B5 del sondeo: Por favor evalte qué proporcion de la poblacion de pacientes de su pais esta incluida en las cifras de respuesta a las

preguntas B1-3.
0-25%
25-50%
50-75%
75-100%

SD: desviacion estandar; CV: coeficiente de variaciéon; N: nimero de paises en cada categoria de proporcion; CTH: centros de tratamiento de

hemofilia.

Los datos sobre prevalencia (por 100 000 varones)
informados a la FMH fueron de 16.0 £ 4.2 (media
+SD), y de 15.8 + 3.9 los datos sobre prevalencia
informados encontrados en la literatura, y las
medias no fueron estadisticamente importantes (P
= 0.880). La prevalencia informada por la FMH en
1998 para Estados Unidos [29] fue 36% menor que
la prevalencia informada en la literatura [79]. La
prevalencia informada por la FMH en 2001 para los
Paises Bajos [32] fue 34% mayor que la informada en
la literatura [59].

Discusion

El objetivo de esta investigacion es estudiar

los informes sobre prevalencia de la hemofilia

A alrededor del mundo y determinar si dicha
prevalencia varia a través de las economias
nacionales. Los sondeos mundiales anuales

de la FMH son actualmente la mejor fuente de
informacién disponible a este respecto. No obstante,
la calidad de los datos sobre prevalencia que los
paises proporcionan a la FMH puede ser variable [26,
38]. El problema radica en identificar cuales datos
son de alta calidad y cudles no lo son.

La recoleccion de datos lleva tiempo y es costosa,
y su exactitud puede verse limitada por retrasos

o falta de acceso a la informacién. Puede haber
duplicacién de registros o falta de registro de
muertes y reubicaciones, lo que dard por resultado
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una prevalencia inflada. La falta de formularios,
definiciones y procedimientos estandarizados

para la recoleccién de datos puede afectar
considerablemente las comparaciones entre un pais y
otro. Algunos paises cuentan con censos sofisticados,
mientras que otros solo pueden recolectar datos
limitados de algunas areas geogréficas. Si bien un
padroén o censo nacional de pacientes constituye

una prioridad clave para mejorar la atencion de la
hemofilia, el tipo de censo que utilice un pafs, si

no se implementa adecuadamente, puede incidir

en la calidad de los datos sobre prevalencia que
informa [37, B. L. Evatt, com. personal]. Por ejemplo,
los censos de organizaciones de pacientes podrian
tener informacién limitada sobre el namero total de
pacientes y su diagnostico correcto, si la informacion
médica detallada no fuera compartida por los
médicos. De manera similar, los censos médicos
podrian estar restringidos a un tipo especifico de
pacientes o los gerentes de los padrones médicos
pudieran sentirse duenos de los datos. Los censos de
los ministerios de salud podrian estar limitados por
la falta de recursos asignados para la obtencién de
informacion, la incapacidad de verificar los datos y
leyes de privacidad que limitan la distribucién de la
informacioén sobre los pacientes.

La determinacién incompleta de casos, muestras
no representativas y falta de respuesta al sondeo
podrian dar por resultado el informe de un ntimero
inferior de personas con hemofilia A en todos

los estudios (Cuadros 1y 5). La determinacion
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Cuadro 5. Prevalencia de hemofilia A (por 100 000 varones) informada en la literatura para paises de ingresos
elevados y miembros de la Organizacion para la Cooperacién y el Desarrollo Econémicos [28].

Prevalencia
Pais Ano General Severa Incidencia  Nota Fuente
Canada 2008 14.3 4.3 NA C [41]
Canada 2007 14.0 4.3 NA C [42]
Canada 2006 13.7 41 NA C [43]
Canada 2005 13.6 4.1 NA C [44]
Canada 2004 13.3 4.1 NA C [45]
Canada 2003 13.2 3.9 NA C [46]
Canada 2001 14.2 NA NA C [47
Canada 1995 11.2 NA NA C [48]
Canada 1993 11.2 34 NA C [49]
Canada 1989 10.2 3.7 NA C [50]
Espafia 1974 5.3 NA NA C [64]
Estados Unidos 1998 10.4 4.4 NA C [79]
Estados Unidos 1994 10.5 NA 15.6 R [9]
Estados Unidos 1978 8.3 2.8 NA R [80]
Estados Unidos 1971 20.5 12.3 NA R [81]
Finlandia 1989 7.3 4.6 NA C [51, 52]
Finlandia 1979 NA 4.3 NA C [14]
Francia 2001 15.0 NA 18.5 R [53]
Grecia 1992 12.0 3.6 19.3 R [54]
Grecia 1975 7.4 NA NA C [55]
Italia 2006 9.5 4.8 NA R [56]
Italia 1991 8.2 NA NA R [57]
Italia 1987 NA NA 15.0 R [57]
Italia 1981 NA NA 12.0 R [57]
Italia 1971 NA NA 12.5 R [57]
Italia 1961 NA NA 9.5 R [57]
Japon 1997 5.3 NA NA C [58]
Paises Bajos 2001 1.7 NA NA C [59]
Paises Bajos 1992 10.6 NA NA C [60]
Paises Bajos 1992 1.4 NA NA C [59]
Paises Bajos 1992 10.6 4.2 NA C [61]
Paises Bajos 1985 11.2 NA NA C [59]
Paises Bajos 1985 11.2 NA NA C [62]
Paises Bajos 1978 8.9 4.0 NA C [63]
Paises Bajos 1978 6.9 NA NA C [59]
Paises Bajos 1972 5.7 NA NA C [59]
Reino Unido 2008 21.5 71 NA C [L. Dewhurst, com. personal]
Reino Unido 2007 21.2 7.0 NA C [67]
Reino Unido 2006 21.6 7.5 NA C [68]
Reino Unido 2005 21.0 7.0 NA C [69 y L. Dewhurst, com. personal]
Reino Unido 2004 20.7 6.9 NA C [69 y L. Dewhurst, com. personal]
Reino Unido 2003 19.2 6.6 NA C [70]
Reino Unido 2002 19.2 7.6 NA C [71]
Reino Unido 2001 19.0 6.6 NA C [72]
Reino Unido 2000 18.8 6.5 NA C [72]
Reino Unido 1999 17.5 4.3 NA C [73]
Reino Unido 1998 17.5 NA NA C [74]
Reino Unido 1997 17.6 NA NA C [75]
Reino Unido 1996 17.1 NA NA C [76]
Reino Unido 1995 17.4 NA NA C [76]
Reino Unido 1994 17.7 NA NA C [76]
Reino Unido 1993 17.3 NA NA C [76]
Reino Unido 1992 17.2 NA NA C [76]
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Cuadro 5 (viene)

Prevalencia
Pais Ano General Severa Incidencia Nota Fuente
Reino Unido 1991 171 NA NA C [76]
Reino Unido 1990 17.0 NA NA C [76]
Reino Unido 1989 17.0 NA NA C [76]
Reino Unido 1988 16.8 NA NA C [76]
Reino Unido 1987 16.6 NA NA C [76]
Reino Unido 1986 16.3 NA NA C [76]
Reino Unido 1985 16.2 NA NA C [76]
Reino Unido 1984 15.9 NA NA C [76]
Reino Unido 1983 15.4 NA NA C [76]
Reino Unido 1982 14.9 NA NA C [76]
Reino Unido 1981 14.4 NA NA C [76]
Reino Unido 1980 15.8 NA NA C [77]
Reino Unido 1979 15.0 NA NA C [77
Reino Unido 1978 14.3 NA NA C [77]
Reino Unido 1977 12.9 NA NA C [77]
Reino Unido 1976 1.7 NA NA C [771
Reino Unido 1975 10.4 NA NA C [77]
Reino Unido 1974 9.3 NA NA C [78]
Suecia 1980 11.0 3.3 NA C [65]
Suecia 1974 10.7 3.6 NA C [66]

General: La prevalencia de hemofilia A (por 100,000 varones) incluye personas con hemofilia A severa, moderada y leve.
Severa: Hemofilia A severa (por 100,000 varones), nivel de actividad del factor de coagulaciéon <1% normal.

Incidencia: Incidencia de la hemofilia a o prevalencia al nacer (por 100,000 varones).
NA: no disponible; C: preferencia calculada, nimero de personas con hemofilia A informado en un pais (fuente), dividido entre su poblacién de
varones, en el afio relevante [39, 40]; R: se informé lo que se registré en la fuente.
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Figura 3. Analisis de tendencia (R = 0.94, P < 0.001)
de los datos del censo (padrén) para la prevalencia
de la hemofilia A en Canada (Cuadro 5).

incompleta de casos, particularmente de casos leves,

ocurre cuando los paises solo cuentan pacientes que
utilizan sus CTH u otras fuentes de atencion [2, 14,
29-35, 41-52, 55, 57, 58, 76, 78, 79]. Por ejemplo, los

datos de la FMH para Estados Unidos estan basados

Unicamente en pacientes que reciben atencién en
centros de tratamiento de hemofilia financiados

por el gobierno federal, los cuales constituyen

cerca del 70% de todos los pacientes identificados

en una muestra mas completa [9]. La muestra
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Figura 4. Analisis de tendencia (R = 0.85, P = 0.004)
de los datos del censo (padrén) para la prevalencia
de la hemofilia A en los Paises Bajos (Cuadro 5).

no representativa ocurre cuando los encuestados
de la muestra no coinciden con la poblacién

objetivo

deseada. Algunos paises muestrearon a

un subconjunto de su poblacién para calcular la
prevalencia [9, 53-55, 79, 81], mientras que otros
son estudios antiguos y la prevalencia informada

para los

afios setenta podria no ser la observada

en la actualidad [14, 55, 62-66, 77, 78, 80, 81]. La
falta de respuesta al sondeo ocurre cuando un
encuestado no responde a una solicitud del sondeo.
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Algunos estudios informaron de personas que no
respondieron [59-63, 65], o centros u hospitales que
tampoco lo hicieron [56, 57, 64, 67-75]. También hay
una considerable variacién en las distribuciones de
edades entre los paises, las cuales podrian contribuir
a variaciones en la prevalencia informada.

Si bien todavia hay desafios para la recolecciéon de
datos confiables sobre prevalencia, particularmente
en paises que no cuentan con herramientas de
recoleccién de datos, cada afio se han logrado
considerables avances tanto en la cantidad como en
la calidad de los datos sobre prevalencia informados
ala FMH [18, 26, 38, 82], asi como en los datos sobre
prevalencia informados en la literatura [9, 49, 56, 59,
76, 83, 84]. En el caso de paises de ingresos elevados
miembros de la OCDE, nuestra investigacion
demuestra que los datos sobre prevalencia
informados a la FMH se comparan positivamente
con los datos sobre prevalencia informados en la
literatura. Nuestra investigacion también demuestra
que los censos nacionales proporcionan datos

sobre prevalencia de mayor calidad que las otras
fuentes de informacién. Los datos sobre distribucion
de pacientes en los grupos etarios de 0-18 afios

de los censos son mas cercanos a los datos sobre
distribucion por edad de la poblacion general de
varones en Estados Unidos, cuando se comparan
con las otras fuentes de informacién. Una mayor
prevalencia esta relacionada con un menor porcentaje
de PCH en los grupos etarios de 0-18 afios conforme
mas PCH sobreviven hasta la edad adulta.

Los informes sobre prevalencia de la hemofilia

A son sumamente diferentes entre las diversas
economias nacionales, incluso entre los paises maés
ricos. La prevalencia de la hemofilia A informada
en paises de ingresos elevados miembros de la
OCDE es considerablemente mayor que en las
demas clasificaciones econémicas. De manera
similar, en el caso de datos de censos, la media de
la prevalencia se incrementa conforme aumenta la
capacidad econémica. En un anélisis pais por pais,
la prevalencia informada en los sondeos anuales de
la FMH demuestra un incremento en la prevalencia
con el transcurso del tiempo, en casi el 80% de los
paises. Por ejemplo, existe una fuerte tendencia

de increment6 de la prevalencia con el paso del
tiempo en Canada, los Paises Bajos y el Reino Unido.
Este incremento podria reflejar un aumento en la
supervivencia, un mejor diagnoéstico y clasificacion
logrados gracias a los avances mundiales en el
acceso a la atencién de la hemofilia, el efecto de la
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Figura 5. Analisis de tendencia (R = 0.94, P < 0.001)
de los datos del censo (padrén) para la prevalencia
de la hemofilia A en el Reino Unido (Cuadro 5).

migracién de pacientes de areas de escasa atencién

a otras con mejores cuidados, y el uso de un

censo nacional de pacientes en un mayor niimero

de paises. La calidad de los datos de los censos
constituye un avance en comparacién con las otras
fuentes de informacién, aunque todavia puede haber
deficiencias en los censos nacionales de pacientes.

Se necesitan mas estudios a fin de investigar las
fuentes de informacién utilizadas por los paises y

la calidad resultante de sus datos sobre prevalencia.
Por ejemplo, ;Incide el tipo de sistema de salud

en la calidad de los datos? Un pais con un sistema
de salud universal de vanguardia, ;identificara

mas PCH aunque estas no requieran tratamiento?
Dada la variabilidad de la prevalencia informada,
también serian necesarios otros estudios a fin de
investigar cudl es la prevalencia real y si la incidencia
es la misma para todas las poblaciones y grupos
raciales. ;Hay una explicacién biolégica para esta
variabilidad?

Algunos paises tienen una mayor prevalencia
cuando se les compara con paises de su misma
clasificacion econémica: Islandia, Hungria, Albania,
Azerbaiyan, Macedonia y Uzbequistan. Islandia -el
pais de ingresos elevados miembro de la OCDE
con el menor ntimero de habitantes- sobresale

por tener la prevalencia mas elevada. Esto puede
explicarse por un efecto fundador [85]. Los otros
paises -Hungria (ingresos medios elevados),
Albania, Azerbaiyan, Macedonia (ingresos medios
bajos) y Uzbequistan (ingresos bajos)- utilizaron
principalmente un censo como fuente de sus datos,
con una excepcién: Macedonia, que encuest6

CTH. Por dltimo, las epidemias transmitidas por
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la sangre que estan relacionadas con productos de
tratamiento de factor de coagulacion incidieron de
manera diferente en paises vecinos o con situaciones
econdmicas similares. Algunos paises tuvieron tasas
de infecciones més elevadas dependiendo de la
fuente de los concentrados de factor de coagulacién,
de la produccién doméstica y de la prevalencia de
infecciones en los grupos de donantes, asi como
cuando se introdujeron medidas de deteccién e
inactivacion.

Con los avances en el tratamiento y procedimientos
mejorados para el informe de datos, es probable
que haya un incremento general en el nimero de
casos de hemofilia A informados, en comparacién
con el observado actualmente. Esta informacién
epidemiolégica serd importante para que las
agencias nacionales encargadas de la atenciéon de

la salud determinen prioridades presupuestales
realistas en la planificacién para sus CTH y para
un mayor uso de concentrados de FVIII en el
tratamiento de la hemofilia [5, 82, 86, 87]. Esta
informacién también es importante para que las
empresas farmacéuticas fabricantes planifiquen la
produccién adecuada de concentrados de FVIII [25]
con el objeto de ayudar a evitar su escasez en el
futuro.
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