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Introduccién

Para la planificacién de la atencion de la salud es indis-
pensable contar con informacion confiable sobre la
prevalencia de la hemofilia B (HB). Muchos paises

de ingresos bajos hacen caso omiso del tratamiento
actual y los gastos médicos de la hemofilia, y orien-
tan sus limitados recursos a trastornos agudos que
tienen mayor impacto en la salud publica, tales como
desnutricion, falta de servicios sanitarios, combate

de enfermedades infecciosas, mortalidad infantil, etc.
Perfeccionando la recoleccién de datos es posible des-
tacar las necesidades y lograr un mejor manejo y
asignacion de los recursos para la atencién de la salud.

Materiales y métodos

Recolectamos datos sobre prevalencia de HB de los son-
deos anuales de la Federaciéon Mundial de Hemofilia
(FMH). La prevalencia de HB (por 100 000 varones) en
una poblacién se obtiene dividiendo el namero total
de casos en un momento determinado entre el ntimero
total de varones. De 1998 a 2006, la FMH ha informado
sobre el ntimero de personas con HB en 105 paises
[1-8]. Calculamos la prevalencia de la HB dividiendo
el namero de personas con HB entre la poblacién de
varones, en el afio correspondiente [9]. La participa-
cién en el sondeo anual de la FMH es voluntaria y
requiere colaboracion entre organizaciones nacionales.
No todos los paises han proporcionado datos a la FMH
cada afio. También investigamos la calidad de los datos
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de los informes sobre prevalencia de la HB de los son-
deos anuales de la FMH comparéandolos con los datos
sobre prevalencia para paises de ingresos elevados
encontrados en la literatura. Utilizamos la clasificacion
econdmica del Banco Mundial, como se defini6é en nues-
tro articulo previo [10], para describir las economias
nacionales.

Se utilizo la estadistica descriptiva para analizar los
datos sobre prevalencia. Utilizamos media, desvia-
cién estandar (SD) y coeficiente de variacién (CV) para
describir la distribucién de los datos sobre prevalen-
cia de cada pais o de cada clasificacién econémica.
Mediante un andlisis de varianza (anova, en inglés)
comparamos las medias de los datos sobre prevalen-
cia de la HB informados anualmente por la FMH entre
clasificaciones econémicas, y con datos sobre preva-
lencia para paises de ingresos elevados miembros de
la Organizacién para la Cooperacién y el Desarrollo
Econdémicos (OCDE) publicados en la literatura.

Un valor P de < 0.05 se considera estadisticamente
importante.

Resultados

El Cuadro 1 presenta el célculo de la prevalencia de

la HB a partir de datos de la FMH correspondientes a
los afios 1998-2006 [1-8]. Para cada pais del Cuadro 1
hubo nueve observaciones posibles sobre prevalencia,
correspondientes a los afios 1998-2006, inclusive. La
media de la prevalencia entre paises de ingresos eleva-
dos miembros de la OCDE abarcé de 0.47 por 100 000
varones en Luxemburgo a 8.07 por 100 000 varones en
Irlanda; entre paises de ingresos elevados no miembros
de la OCDE abarcé de 0.30 en Arabia Saudita a 6.39 en
Chipre; en los paises de ingresos medios elevados el
rango fue de 0.58 en México a 4.23 en Hungria; en pai-
ses de ingresos medios bajos fue de 0.02 en Indonesia
a 6.41 en Macedonia; y en paises de ingresos bajos
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Cuadro 1. La prevalencia de hemofilia B informada (por 100 000 varones) de 1998 a 2006 se determiné a partir del nimero
de pacientes con hemofilia B en un pais informado a la Federacion Mundial de Hemofilia [1-8], dividido entre su poblacién de
varones, para el afio relevante [9].

Pais 1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 Media SD CV (%) Econ
Albania 2.33 1.82 1.83 2.74 NA 1.87 2.24 1.27 1.90 2.00 0.44 22 4
Alemania NA 1.93 1.58 1.62 NA 1.75 1.85 1.84 1.84 1.77 0.13 7 1
Arabia Saudita NA NA NA NA NA 0.30 0.30 NA NA 0.30 0.004 0 2
Argelia 0.67 NA NA 0.81 0.79 NA 1.00 NA 1.13 0.88 0.18 21 4
Argentina 0.93 1.15 0.91 0.93 NA 0.97 1.20 1.35 1.22 1.08 0.17 16 3
Armenia NA NA 0.41 0.49 NA 0.35 0.35 NA NA 0.40 0.06 16 4
Australia 2.15 3.19 2.1 2.08 NA NA 1.87 3.06 3.21 2.53 0.60 24 1
Austria NA 1.34 1.34 NA NA 1.32 1.31 NA NA 1.33 0.02 1 1
Azerbaiyan NA 0.18 0.28 NA NA NA 0.50 NA NA 0.32 0.16 51 4
Bangladesh 0.003 0.02 0.02 0.02 NA 0.03 0.04 0.05 0.06 0.03 0.02 64 5
Bélgica 2.16 2.43 2.53 2.92 2.90 2.89 NA NA NA 2.64 0.32 12 1
Belice NA NA 242 2.36 NA 2.26 2.21 NA NA 2.31 0.10 4 3
Bielorrusia NA NA NA 1.54 NA 1.56 1.52 NA 212 1.68 0.29 17 4
Bolivia NA NA NA 0.09 0.09 0.09 NA NA NA 0.09 0.002 2 4
Bosnia-Herzegovina NA NA 0.54 0.53 NA 0.53 0.53 NA 0.52 0.53 0.01 1 4
Brasil NA 1.14 1.03 1.01 NA 0.99 0.97 0.96 1.37 1.07 0.15 14 3
Bulgaria 1.34 1.58 1.51 1.52 NA 1.55 1.56 1.60 1.74 1.55 0.1 7 3
Canada 3.07 2.57 3.25 3.22 3.19 NA 3.48 3.54 3.55 3.23 0.32 10 1
Chile 1.36 1.54 1.69 1.67 1.65 1.63 NA NA NA 1.59 0.13 8 3
China 0.06 0.10 NA NA NA NA 0.04 NA NA 0.07 0.03 44 4
Chipre 3.69 4.96 4.91 4.86 NA 4.76 15.14 NA NA 6.39 4.31 68 2
Colombia 0.49 0.56 0.68 0.71 NA 1.04 0.85 1.06 1.10 0.81 0.24 29 4
Corea 0.78 0.84 0.88 0.93 0.93 NA 1.06 1.20 1.25 0.99 0.17 17 1
Costa Rica 1.15 1.38 NA 1.32 NA 1.32 1.30 1.27 NA 1.29 0.08 6 3
Croacia NA NA NA 3.05 3.04 3.03 NA 3.47 3.65 3.25 0.29 9 3
Cuba NA NA 0.74 0.81 NA 1.03 1.12 1.12 1.08 0.98 0.17 17 4
Dinamarca 2.68 2.70 3.1 3.06 NA 3.04 3.78 3.47 NA 3.12 0.40 13 1
Ecuador NA NA NA NA NA NA NA 0.49 0.51 0.50 0.02 4 4
Egipto NA 1.89 1.89 1.80 1.77 NA 1.81 2.07 2.16 1.91 0.15 8 4
El Salvador 0.48 NA 0.33 0.74 NA 0.75 0.77 NA NA 0.62 0.20 33 4
Eritrea NA NA NA NA NA NA 0.05 NA 0.22 0.13 0.12 91 5
Eslovenia NA NA NA NA NA 1.64 1.64 NA NA 1.64 0.001 0 2
Espafia 1.74 1.53 1.51 1.88 NA 1.82 1.25 1.25 1.27 1.53 0.26 17 1
Estados Unidos 2.26 2.23 2.40 242 NA 2.37 2.38 242 2.47 2.37 0.08 1
Estonia NA 0.47 0.47 0.48 0.48 0.48 NA NA NA 0.48 0.004 1 2
Filipinas 0.07 NA 0.18 0.22 NA 0.23 0.25 NA 0.28 0.20 0.07 36 4
Finlandia NA NA NA NA NA 2.39 NA 2.53 2.48 2.47 0.07 3 1
Francia 2.34 2.44 2.60 NA NA NA NA 2.04 242 237 0.21 9 1
Georgia NA 0.57 0.58 0.72 NA 1.02 1.45 1.66 NA 1.00 0.46 46 4
Grecia 1.86 1.87 2.12 2.15 NA 2.27 2.28 2.31 2.31 2.15 0.19 9 1
Guatemala NA NA NA NA NA NA 0.15 0.15 NA 0.15 0.003 2 4
Honduras 0.34 0.30 NA NA NA 0.12 0.42 0.44 0.43 0.34 0.12 36 4
Hungria 3.77 3.87 3.96 4.59 4.60 NA 4.54 4.56 3.90 4.23 0.38 9 3
India NA NA NA 0.09 NA 0.09 0.16 0.29 0.30 0.19 0.10 56 5
Indonesia 0.01 0.01 0.01 0.01 NA 0.02 0.02 0.02 0.03 0.02 0.01 45 4
Irén 1.84 1.89 1.76 1.75 NA 1.72 2.00 2.32 2.37 1.96 0.26 13 4
Irak NA NA NA NA NA NA 0.86 1.18 1.21 1.09 0.19 18 4
Irlanda 4.83 7.35 7.51 8.22 NA 8.30 9.13 10.12 9.12 8.07 1.59 20 1
Islandia 1.45 NA NA 1.41 NA 1.38 1.36 1.35 NA 1.39 0.04 3 1
Israel NA NA NA NA NA NA 1.85 2.14 NA 1.99 0.21 1 2
Italia 1.79 2.24 NA NA NA NA 2.29 2.28 2.01 212 0.22 10 1
Jamaica 0.64 0.63 0.63 0.70 NA 0.61 0.61 NA NA 0.64 0.03 5 4
Japon 1.13 1.17 NA 1.26 NA 1.35 NA 1.40 1.43 1.29 0.12 10 1
Jordania NA NA 1.41 NA NA NA NA NA 1.56 1.49 0.1 7 4
Kenia 0.22 0.29 0.28 0.26 0.25 NA 0.27 NA 0.24 0.26 0.02 9 5

© 2011 Blackwell Publishing Ltd Haemophilia (2011), 1-4
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Cuadro 1. (viene)

Pais 1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 Media SD CV (%) Econ
Letonia 1.17 1.54 1.37 1.57 NA 1.49 1.50 1.60 1.90 1.62 0.21 14 3
Libano NA NA NA 0.43 0.42 NA 1.13 NA NA 0.66 0.41 62 3
Lituania 1.02 0.97 1.10 1.1 NA 1.24 NA 1.25 1.32 1.14 0.13 1" 3
Luxemburgo 0.48 0.47 0.47 NA NA NA NA NA NA 0.47 0.01 1 1
Macedonia NA 6.49 6.47 6.65 6.63 NA 5.82 NA NA 6.41 0.34 5 4
Malasia 0.90 0.92 0.94 0.94 NA 0.93 1.00 1.17 1.18 1.00 0.1 1 3
Malta 1.57 NA NA 1.55 1.53 1.52 NA NA NA 1.54 0.02 1 2
Marruecos 0.40 NA NA NA NA NA NA NA NA 0.40 NA NA 4
México NA 0.41 NA 0.40 NA 0.45 0.57 0.77 0.87 0.58 0.20 35 3
Moldavia NA NA NA NA NA 0.74 NA NA NA 0.74 NA NA 4
Mongolia NA NA 0.16 0.24 NA 0.32 0.39 NA 0.38 0.30 0.10 33 5
Nepal 0.10 0.10 0.10 0.10 0.09 NA NA 0.20 0.22 0.13 0.05 42 5
Nicaragua 0.28 0.60 0.43 0.85 0.84 0.83 NA NA 0.80 0.66 0.23 35 4
Nigeria NA NA NA NA NA NA NA 0.01 NA 0.01 NA NA 5
Noruega 3.74 3.67 4.00 NA NA 4.01 NA 4.17 4.14 3.95 0.21 5 1
Nueva Zelanda 4.30 2.67 4.18 4.96 NA 4.58 2.31 2.58 4.12 3.71 1.03 28 1
Paises Bajos 2.70 3.19 3.17 3.16 NA 1.25 1.24 0.62 1.23 2.07 1.08 52 1
Palestina NA NA 2.31 NA NA NA 1.35 NA 1.37 1.68 0.55 33 4
Panama 0.77 0.68 1.07 1.05 NA 1.33 1.37 1.83 1.51 1.17 0.32 28 3
Paquistan NA 0.30 2.02 NA NA 0.06 0.18 0.15 0.16 0.48 0.76 160 5
Paraguay NA 0.75 NA NA NA NA NA NA NA 0.75 NA NA 4
Pera NA 0.98 0.16 NA NA NA 0.33 0.38 0.53 0.48 0.31 65 4
Polonia 1.53 1.60 1.65 1.70 NA 1.67 NA 1.83 1.92 1.70 0.13 8 3
Portugal 1.76 1.77 1.70 1.75 NA 1.87 2.02 1.97 2.01 1.86 0.13 7 1
Qatar NA NA NA NA NA NA NA NA 4.53 4.53 NA NA 2
Reino Unido 3.98 4.23 3.83 3.88 NA 3.78 NA 5.02 4.36 4.16 0.44 10 1
Republica Checa 2.08 2.03 2.15 NA NA NA NA NA NA 2.09 0.06 3 1
Rep. Dominicana NA NA 0.59 0.25 0.24 0.24 NA NA NA 0.33 0.17 53 4
Republica Eslovaca 2.67 2.67 2.48 2.48 NA 249 2.45 NA 2.68 2.56 0.1 4 3
Rumania NA 1.46 1.49 1.51 NA 1.49 NA 1.53 1.62 1.52 0.06 3
Rusia 0.33 0.56 2.20 2.21 NA 2.22 2.26 0.92 1.02 1.46 0.83 57 3
Senegal NA NA NA NA NA NA NA NA 0.08 0.08 NA NA 5
Serbia’ 1.87 1.92 1.26 1.26 NA 1.28 1.29 1.33 1.22 1.43 0.29 20 3
Sierra Leona 0.09 NA NA NA NA NA NA NA NA 0.09 NA NA 5
Singapur NA NA 1.09 0.97 0.95 NA NA 1.15 1.27 1.09 0.13 12 2
Sri Lanka NA NA NA NA NA NA 0.13 NA NA 0.13 NA NA 4
Sudéafrica NA 1.01 1.00 1.03 NA 1.01 1.09 1.10 1.1 1.05 0.05 5 3
Sudan NA NA NA NA NA NA 0.32 NA 0.14 0.23 0.12 54 5
Suecia 3.68 3.68 3.63 3.71 NA 3.76 3.72 NA NA 3.70 0.05 1 1
Suiza 2.75 2.40 2.82 2.75 NA 2.73 2.83 2.79 2.92 2.75 0.15 6 1
Tailandia 0.12 0.09 0.1 0.09 NA 0.1 0.17 0.22 0.46 0.17 0.12 73 4
Togo 0.04 NA NA NA NA NA NA NA NA 0.04 NA NA 5
Tunez NA NA 0.46 0.76 NA 0.74 NA NA 0.99 0.74 0.22 30 4
Turquia 0.09 0.17 0.18 0.49 NA 0.64 0.93 1.13 1.31 0.62 0.47 76 3
Ucrania 0.01 0.03 NA NA NA NA NA NA NA 0.02 0.01 48 4
Uruguay 0.63 0.75 0.75 0.81 NA 0.81 0.56 NA NA 0.72 0.10 14 3
Uzbequistan NA NA NA 0.34 NA NA 0.25 0.83 0.86 0.57 0.32 57 5
Venezuela 1.82 2.08 213 2.23 NA 2.40 2.64 2.67 279 2.35 0.34 14 3
Vietnam NA NA 0.18 NA NA NA 0.09 0.43 0.42 0.28 0.17 61 5
Zimbabue 0.41 NA NA 0.79 0.79 NA 0.77 NA 0.76 0.70 0.17 24 5

1En 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 abolié 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 econdmica segun el
Banco Mundial: 1: Ingresos elevados y miembros de la Organizacién para la Cooperacion y el Desarrollo Econémicos (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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se extendi6 de 0.01 en Nigeria a0.70 en Zimbabue.

Tres paises del Cuadro 1 presentaron una prevalencia
inusualmente elevada, en comparacién con su clasifica-
ciéon econémica (Figura 1): Irlanda y Macedonia (tres
SD), y Hungria (dos SD).

Los informes sobre prevalencia de la HB variaron
considerablemente entre clasificaciones econdmicas,
incrementandose a medida que la capacidad econé-
mica aumentaba. La prevalencia (por 100 000 varones)
para paises de ingresos elevados miembros de la OCDE
fue de 2.69 + 1.61 (media * SD), mientras que la pre-
valencia para paises de ingresos elevados no miembros
de la OCDE fue de 2.40 + 3.00 (media * SD); para pai-
ses de ingresos medios elevados fue 1.56 + 0.90 (media
+ SD); para paises de ingresos medios bajos fue 0.99

* 1.20 (media + SD), y para paises de ingresos bajos
fue 0.27 % 0.32 (media #* SD). La media de prevalencia
de la HB fue considerablemente diferente entre todas
las clasificaciones econémicas, excepto la comparacion
entre paises de ingresos elevados miembros y no miem-
bros de la OCDE (P = 0.455). En un analisis pais por
pais, la media de la prevalencia se correlacioné mode-
radamente (R = 0.56, P < 0.001) con el ingreso nacional
bruto per capita.

Comparamos los datos de los informes anuales sobre
prevalencia de la FMH (Cuadro 1) con los datos sobre
prevalencia encontrados en la literatura; hubo 11
comparaciones. La prevalencia (por 100 000 varo-
nes) a partir de los datos de los informes de la FMH
fue de 3.75 £ 0.71 (media * SD); la prevalencia a par-
tir de los datos publicados en la literatura fue de 3.55

£ 0.79 (media * SD), y las medias no fueron consi-
derablemente diferentes (P = 0.525). El error absoluto
promedio fue 13% y los errores relativos abarcaron de
-28% a 44%.

Discusion

Idealmente, los datos sobre prevalencia a escala
nacional deberian ser colectivamente exhaustivos y
mutuamente excluyentes [10]. Desafortunadamente,
pueden informarse datos inferiores a los reales cuando los
paises solo cuentan a pacientes atendidos en instalacio-
nes de atencién especializada y pueden informarse datos
superiores a los reales cuando los paises no eliminan
pacientes que han muerto o emigrado, o que reciben
tratamiento en mas de un centro de atencién. Nuestra
investigaciéon no muestra una diferencia considerable
entre los datos sobre prevalencia de la HB para paises
de ingresos elevados miembros de la OCDE obteni-
dos de los informes a la FMH y los de la literatura. Los
sondeos mundiales anuales de la FMH tienen ciertas
limitaciones pero constituyen el mejor recurso de datos
disponible a escala mundial.

© 2011 Blackwell Publishing Ltd
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Figura 1. Plano de distribucion con la clasificacion
economica en el eje de abscisas y los valores para la
prevalencia de hemofilia B (por 100 000 varones) en el eje
de ordenadas. Los valores de prevalencia representan la
media de prevalencia para cada uno de los 105 paises que
proporcionaron datos sobre prevalencia a la Federacion
Mundial de Hemofilia (Cuadro 1). La clasificacién
econdmica segun el Banco Mundial es la siguiente: 1:
Ingresos elevados y miembros de la Organizacion para

la Cooperacion y el Desarrollo Econémicos (OCDE); 2:
Ingresos elevados y no miembros de la OCDE; 3: ingresos
medios elevados; 4: Ingresos medios bajos; 5: Ingresos
bajos. *Un valor atipico se ubica fuera de dos desviaciones
estandar de la media.

Nuestros hallazgos en el caso de la HB generalmente
son los mismos que los de nuestro estudio sobre la
hemofilia A [10]. Los informes sobre prevalencia de la
HB son sumamente diferentes entre las diferentes eco-
nomias nacionales, aun entre los paises mas ricos. La
prevalencia de la HB en los paises de ingresos eleva-
dos miembros de la OCDE es considerablemente mayor
que en las otras clasificaciones econémicas. En un anali-
sis pais por pais basado en los informes de los sondeos
anuales de la FMH, la prevalencia de la HB se incre-
menta con el transcurso del tiempo en el 72% de los
paises. El incremento de la prevalencia a través del
tiempo podria reflejar mayores tasas de superviven-
cia, mejor diagnostico, mejor acceso a la atencién de la
hemofilia, emigracion de pacientes a paises con mejor
atencién y mejor recoleccién e informe de datos. Es pro-
bable que un efecto fundador contribuya a la elevada
prevalencia en el caso de Irlanda, pero los casos de
Hungria y Macedonia requieren mas investigacion.

Con los avances en el tratamiento y en los procedimien-
tos para la recoleccién e informe de datos, es probable

Haemophilia (2011), 1-4
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que continde el incremento general en el nimero de
casos reportados. Esta informacion epidemioldgica sera
importante para la planificacion de la atencién de la
salud y la asignacion de recursos. Dada la variabilidad
en los informes sobre prevalencia de la HB, es necesaria
mas investigacién a fin de determinar cuél es la “ver-
dadera’ prevalencia y si la incidencia es la misma para
todas las poblaciones.

Divulgaciones

PHBBM ha recibido apoyo de Baxter para participar en
reuniones internacionales en 2008 y 2010. Los demas
autores declararon no tener ningtn conflicto de interés.
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