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RESUMEN

La hemofilia A es més frecuente que la B en una
proporcion de 5 a 1. Se clasifican en grave, mo-
derada o leve, en funcion del nivel de deficiencia
del factor de coagulacion. Las manifestaciones
clinicas mas importantes son las hemorragias,
siendo las cerebrales las de mayor riesgo y las
lesiones musculo-esqueléticas las que se compor-
tan con mayores secuelas”. Un tratamiento pre-
ventivo reduce cinco veces los sangrados en las
personas que padecen de hemofilia, se vuelven
menos vulnerables a las hemorragias traumaticas
o a las caidas que puedan tener. Sin embargo,

actualmente el 66% de los pacientes con hemofi-
lia no estan recibiendo el tratamiento oportuno, a
nivel hospitalario de América Latina®. La estre-
cha colaboracion en la atencion integral que debe
existir entre los cirujanos ortopédicos, hematdlo-
gos, médicos rehabilitadores, fisioterapeutas y
demas colaboradores del equipo es fundamental
para el tratamiento ortopédico del paciente he-
mofilico.

PALABRAS CLAVE

Hemofilia. Artropatia. Ejercicio fisico. Deporte.
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ABSTRACT

Haemophilia A is more common than B in a ratio
of 5 to 1, and in turn is classified as severe, mod-
erate or mild, depending on the level of coagula-
tion factor deficiency. The major clinical mani-
festation is hemorrhage, being the brain at most
risk and musculoskeletal injuries with greater
consequences“). A preventive treatment reduces
five times bleeding in people with haemophilia,
and become less vulnerable to bleeding with
blows or falls. However, 66% of patients with
haemophilia in Latin American hospitals are not
currently receiving timely treatment®. Close
cooperation in the comprehensive care that must
exist among orthopedic surgeons, hematologists,
rehabilitation physicians, physical therapists and
other employees of the team is critical to the
haemophiliac patient orthopedic treatment.

KEY WORDS

Hemophilia. Arthropathy. Physical exertion.
Sport.

DISCUSION

La Hemofilia es una enfermedad que afecta a la
coagulacion de la sangre debido a la deficiencia
de factor VIII en la Hemofilia A y de factor IX
en la Hemofilia B. La frecuencia de esta enfer-
medad es baja, por lo que se la considera una
enfermedad rara, ya que se produce en 1 de cada
6.000 nacidos vivos en Hemofilia A y en 1 de
cada 30.000 en Hemofilia B. Ambas se caracteri-
zan por presentar manifestaciones de episodios
hemorragicos y dafio articular y se pueden pre-
sentar en distintos fenotipos en funcién de su
gravedad®.

Debido al patron genético de herencia, el tras-
torno generalmente afecta so6lo a los hombres.
Aproximadamente un tercio de los casos ocurre
sin historia familiar previa o sin antecedentes
heredo familiares. Las mujeres con un gen de
hemofilia se conocen como portadoras. Cada hija
de una madre portadora tiene una probabilidad
del 50% de ser portadora. Cada hijo tiene una
probabilidad del 50% de padecer hemofilia™.

Segun las encuestas mundiales que realiza la

Federacion Mundial de Hemofilia cada afo, la
cantidad de personas con hemofilia en el mundo
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es de aproximadamente 400.000 individuos®. Se
estima que en Estados Unidos hay alrededor de
18.000 hemofilicos, de los cuales 60% estan
severamente afectados®. Segun datos del Centro
Nacional de Hemofilia de Costa Rica, en el 2013
se contabilizan 202 hemofilicos, de los cuales
171 son del tipo A, para un 87%, mientras que 31
son tipo B, para un 14%'©.

La esperanza de vida de los hemofilicos ha au-
mentado significativamente en las ultimas déca-
das. Los avances en el tratamiento y el mejor
entendimiento de los procesos fisiopatologicos
asociados, ha mejorado la calidad de vida de
dicha poblacion”. Sin embargo, el aumento de la
esperanza de vida ha hecho que los estos pacien-
tes presenten otras patologias similares a la po-
blacion general de la misma edad, incluyendo la
hipertension arterial, la diabetes, la dislipidemia,
la obesidad y las enfermedades cardiovasculares,

entre otros(g).

Se hizo una revision general de las Guias Inter-
nacionales y Nacionales de Hemofilia mediante
la busqueda de este tema, con el fin de realizar
una revision de las generalidades y manejo que
se les brinda a los pacientes con artropatia hemo-
filica.

Cuadro clinico general de la
hemofilia y la artropatia hemofilica

Las hemorragias articulares y musculo-
esqueléticas, equimosis, edemas, deformidades
axiales y la artropatia, acompafadas de dolor,
son las manifestaciones mas comunes que pre-
sentan un paciente hemofilico durante el trans-
curso 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, segun cada
caso individual®.

La artropatia hemofilica es la secuela mas impor-
tante, el diagnodstico oportuno depende de que se
den las pautas de tratamiento especifico y de que
se logre un plan de ejercicios que pueda evitar
una recidiva hemorragica, lo cual presenta un
alto riesgo de secuelas que limiten la funcionali-
dad de manera temprana.

Las articulaciones comprometidas con mayor
frecuencia son las rodillas, codos, tobillos y con
menor frecuencia las caderas, hombros y mufie-
cas®. Por otro lado, se menciona que el sangrado
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en tobillos es la manifestacion mas frecuente en
niflos, mientras que la afectacion en rodillas y
codos es mas frecuente en adolescentes y pacien-

tes adultos®.

La artropatia hemofilica es resultado de los san-
grados repetitivos, pero intervienen también
otros factores que contribuyen a la destruccion
articular que se detallan a continuacion: la facili-
dad para la repeticion de hemorragias, por el
defecto de coagulacion inherente, origina una
hipertrofia sinovial, que es, a su vez, una fuente
de hemorragias por la facilidad de dafiarse debi-
do a su gran tamafio y a su rica vascularizacion.

También contribuye la fibrindlisis exaltada en la
articulacion, a causa de la activacion del plasmi-
noégeno de la sangre intraarticular. El hierro ade-
mas estimula la produccion de citoquinas infla-
matorias como las citoquinas I1-6, Il-1, FNT-a y
gama interferon, que conllevan a la destruccion
del cartilago articular'®.

En una rodilla normal en reposo la presion intra-
articular es igual a la atmosférica y si se contrae
el cuadriceps, dicha presién se hace negativa.
Cuando hay hemorragia intraarticular, la presion
no se negativiza e incluso si la efusion es muy
abundante se positiviza. Si ocurre una hemartro-
sis con elevacion de la presidon intraarticular, se
produce una compresion de los vasos que irrigan
el tejido 6seo epifisario subcondral y con ello
una isquemia y necrosis del mismo. Por consi-
guiente, se da el hundimiento del cartilago por
falta de su base de sustentacion.

Lo anterior explica por qué la artropatia hemofi-
lica se produce en edades tempranas y por qué la
mayoria de los enfermos presentan al menos una
artropatia antes de que se cierren los cartilagos
de crecimiento"”.

Exploracion
fisica

Para realizar la evaluacion de una articulacion

con artropatia por hemofilica se debe considerar
o . 11

los siguientes parametros( ).

¢ Derrame: se valoran dos aspectos a sa-
ber la duracion del derrame y su severi-
dad, en funcion de la facilidad para vi-
sualizar los bordes 6seos bajo la piel o
la existencia de liquido en cantidad no-
table o a tension.
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e Atrofia muscular: es importante hacer
las medidas con referencias anatomicas
claras y reproducibles.

e Crepitacion: puede ser palpada o escu-
chada y para ser significativa se consi-
dera que debe persistir tras movilizar la
articulacion en repetidas ocasiones.

e Contractura articular.

e Dolor.

*  Fuerza muscular.

e Marcha, evaluando su correccidon en 4
modalidades (caminar, subir escaleras,
correr y saltar)

* Alineacion axial.

Diagnéostico de la
artropatia hemofilica

Varias clasificaciones han sido desarrolladas
para monitorizar los cambios que surgen en la
articulacion a través de la clinica y la radiologia.
Existen escalas especificas para la evaluacion de
la artropatia hemofilica, como la escala de Ar-
nold y Hilgartner que es una escala progresiva y
se basa en criterios tanto clinicos como radiolo-
gicos, ademas estratifica la evolucién en esta-
dios"'?.

Cuadro 1. Escala radiolégica de Arnold y Hilgart-
ner.

Estadio Caracteristicas
1 Aumento de partes blandas
1I Osteoporosis ¢ hipertrofia de las epifisis

Lesiones 0seas. Erosiones 6seas acompaiiadas
de quistes subcondrales. En la rodilla aumen-

Ll to de la escotadura intercondilea y rétula en
escuadra
Destruccion del cartilago. Estrechamiento del

v espacio articular acompafiado de anormalida-
des oOseas

v Desorganizacion articular. Anormalidades

oOseas y cartilaginosas

hemofilica

www.revistaclinicahsjd.ucr.ac.cr

Fuente: New York Hospital - Cornell Medical Center, 1987.

Sin embargo, actualmente se debe complementar
la clinica y las imagenes radiolégicas con las
imagenes ultrasonograficas. A través del ultraso-

nido musculo-esquelético se puede determinar el

dafio musculo-esquelético, incluso en pacientes
con exploracion fisica y estudio radiografico

normales, por lo que es una herramienta util en la

evaluacion inicial de los pacientes con artropatia
14
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Protocolo de
atencion integral

El concepto de atencion integral constituye un
enfoque de vanguardia en el tratamiento de la
hemofilia. En este marco, el paciente es evaluado
por un equipo interdisciplinario que por lo gene-
ral esta formado por un hematologo, un ortope-
dista, un fisiatra, un enfermero, un trabajador
social y un fisioterapeuta fisico y ocupacional,
entre otros.

La comunicacion entre el equipo es esencial para
lograr un tratamiento 6ptimo y asi cumplir con
. 15

las metas previamente propuestas( ),

Cada uno de los integrantes debe conocer la
fisiopatologia y complicaciones asociadas a la
enfermedad y las funciones de cada uno de los
miembros del programa de cuidados integrales,
con el fin de mejorar la calidad de vida del pa-
ciente hemofilico. Se deberan abordar los si-
guientes aspectos(lé):

e Valoracion hematolégica (médico he-
mato6logo y enfermera).

e Valoracion musculo-esquelética (médi-
co rehabilitador y fisioterapeuta).

e Evaluacién radiolégica (médico rehabi-
litador, médico traumatélogo y/o médi-
co radi6logo).

e Revision odontologica (odontdlogo).

e Estudio psicosocial (trabajador social y
psicologo).

Conforme a la Federacion Mundial de Hemofilia,
muchos paises han empezado a establecer proto-
colos estandar que les permitan garantizar el
tratamiento adecuado de este padecimiento. Se
han ampliado diversos programas a fin de mejo-
rar los cuidados para personas con hemofilia en
todo el mundo, cada vez ha sido mayor la solici-
tud de directrices estandar adecuadas para paises
en donde los recursos econémicos son limitados,
con el fin de garantizar un nivel basico de aten-
cion.

Dentro de estos protocolos de atencion para
paises en vias de desarrollo se incluye al ejerci-
cio terapéutico como parte del manejo de la
hemartrosis, cuyos objetivos primordiales son
disminuir el dolor y mejorar la movilidad articu-
lar, para asi evitar la restriccion funcional, como

complemento de la terapéutica farmacologica'®.
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Evaluacion de la
Calidad de Vida en Hemofilia

El tratamiento integral de la hemofilia, como
otras enfermedades crdnicas, ha experimentado
en los ultimos afios importantes avances relacio-
nados con la disponibilidad de productos hemo-
derivados mas seguros y eficaces, la posibilidad
de realizar el tratamiento a domicilio, la atencion
integral del paciente por equipos interdisciplina-
rios y los avances en cirugia ortopédica y la
rehabilitacion oportuna. Lo anterior le permite al
paciente hemofilico y a su familia contar con una
mejor atencién que sea oportuna®™.

En otras palabras se ha observado un aumento en
la expectativa de vida, una disminucion de las
visitas hospitalarias y el ausentismo escolar y/o
laboral, pues se establece una disminucion de la
artropatia hemofilica y un mayor control de las
enfermedades infecciosas agregadas como com-
plicaciones"®'”.

Tratamiento de la
artropatia hemofilica

Existen dos modalidades de tratamiento sustitu-
tivo del factor deficiente: a demanda y profilécti-
co.

El tratamiento a demanda se administra unica-
mente después de un episodio hemorragico con
el fin de resolverlo, mientras que el tratamiento
profilactico, se administra aunque no exista san-
grado y su objetivo es mantener los niveles
plasmaticos del factor deficitario, lo cual permite
una actividad fisica normal, incluyendo la practi-
ca de deportes con el menor riesgo de sangrado
posible®”. Por lo tanto, el objetivo fundamental
del tratamiento sustitutivo no es s6lo detener los
episodios hemorragicos, sino el de prevenir su
aparicion.

Ahora bien, el tratamiento en rehabilitacion se
puede clasificar en dos etapas, una la etapa aguda
y subaguda que se presenta inmediatamente
después de una hemorragia articular y la segunda
cuando existe un proceso cronico, en el cual han
existido hemorragias a repeticion que han provo-
cado la presencia de una artropatia por hemofilia.
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Pauta Terapéutica
en fase aguda

Dentro de los objetivos del tratamiento del epi-

sodio agudo articular debemos tomar en cuen-
0.
ta”

e Evitar el dolor y la recidiva.

e Recuperar la amplitud articular previa a
la hemartrosis y evitar el flexo.

*  Potenciar la musculatura.

e Reintegracion progresiva del paciente a
la actividad fisica habitual.

Artrocentesis

Se trata de aspirar la sangre intra-articular y esta
indicada en hemartrosis graves a tension y en un
tiempo de evolucion inferior a 48 horas. Es un
procedimiento terapéutico de uso restringido, que
requiere una valoracion conjunta con el hematd-
logo y precisa ineludiblemente la infusion previa
con concentrados del factor deficitario. Es mas
efectiva y presenta un menor riesgo cuanto mas
proxima se realice la aspiracion al tratamiento
hematologico. Son indispensables, para su co-
rrecta realizacion, una serie de requerimientos":

e Tiempo de evolucion de la hemartrosis
inferior a 48 horas.

e Tratamiento sustitutivo previo.

e Maximo cuidado y especializacion de la
ejecucion.

¢ Corticoterapia segun la evaluacion.

¢ Inmovilizacion articular durante 24 a 48
horas con vendaje.

e Ejercicios isométricos de comienzo pre-
coz (sin dolor).

¢ Control evolutivo segun cada caso.

Ortesis

Las articulaciones que han sufrido hemartrosis
pueden beneficiarse de determinadas ayudas
ortésicas que impiden y/o facilitan una movilidad
o carga controlada®?Y. Es recomendable la
utilizacion de férulas en hemartrosis graves y
vendaje compresivo almohadillado en hemartro-
sis moderadas o leves, durante 24 a 48 horas,
evitando una posicion antidlgica de flexion. Se
debe evaluar y modificar la posicion cada 24
horas, con el fin de adoptar la situacién funcional
lo antes posible. La inmovilizacion articular
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favorece la reabsorcion, contribuyendo a mejorar

el dolor y la inflamacion y asi evitar recidivas®.

El comienzo precoz con ejercicios isométricos,
cuya realizacion no provoque dolor; permite
respetar el reposo articular y son efectivos para
frenar la amiotrofia refleja que provoca el derra-
me y la inmovilizacion. Estan indicados en pe-
riodos cortos de tiempo y repeticiones seriadas a
lo largo del dia.

Crioterapia

La utilizacion del frio (bolsas de hielo) esta justi-
ficada especialmente durante el inicio de las
lesiones agudas musculo-esqueléticas, en perio-
dos cortos de tiempo y no en contacto directo
con la piel. Tiene efecto antiinflamatorio y anal-

Cinesiterapia

Entre el quinto y el octavo dia se inician los
ejercicios activos asistidos a nivel de la articula-
cion afectada por el proceso hemorragico, asi
como en la articulacion proximal y distal a la
afectada.

Las férulas posturales se mantienen durante la
noche para evitar movimientos incontrolados que
puedan provocar molestias o resangrado. En este
periodo esta indicada la hidrocinesiterapia (ejer-
cicios especificos para cada articulacion dentro
del agua). De forma progresiva se realizan ejer-
cicios de resistencia moderada iniciando la mar-
cha en descarga y posteriormente con carga par-
cial cuando el cuadriceps pueda superar la resis-
tencia a la fuerza de la gravedad®?.

Pauta Terapéutica en
fase cronica o de mantenimiento

Es aquella que se lleva a cabo en pacientes con
una avanzada lesion articular, en los cuales es
fundamental mantener la movilidad de la articu-
lacion y evitar la atrofia muscular, debido al
circulo vicioso que se establece entre la artropa-
tia y la recidiva hemorragica.

Los objetivos del tratamiento son mejorar la
funcién articular, mitigar el dolor y ayudar al
paciente para retomar las actividades normales
de la vida cotidiana. Las opciones de tratamiento
para la artropatia hemofilica crénica dependen de
la etapa de la condicion; los sintomas del pacien-
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te; el impacto en su estilo de vida y habilidades
funcionales y los recursos disponibles.

El dolor debe controlarse con analgésicos ade-
cuados. Pueden usarse ciertos inhibidores COX-2

para mitigar el dolor de la artritis®®.

La fisioterapia supervisada y enfocada a preser-
var la fortaleza muscular y la habilidad funcional
constituye una parte muy importante del trata-
miento en esta etapa. Podria ser necesaria la
profilaxis secundaria si aparecen hemorragias

recurrentes como resultado de la fisioterapia®®.

Otras técnicas de tratamiento conservadoras
incluyen series de yesos a fin de ayudar a corre-
gir las deformidades, ortesis y aparatos ortopédi-
cos para apoyar articulaciones inestables y dolo-
rosas, soportes para caminar 0 moverse para
disminuir el esfuerzo en las articulaciones que
llevan peso; adaptaciones en la casa, escuela o
trabajo para permitir la participacion en las acti-
vidades de la comunidad y facilitar las activida-
des de la vida diaria.

Manejo
quirurgico

Los pacientes hemofilicos luego de sufrir hemar-
trosis a repeticion a lo largo de su vida pueden
desarrollar la artropatia hemofilica, principal-
mente aquellos que no han contado con un mane-
jo integral de tratamiento en la fase aguda y de
mantenimiento. Dicha artropatia puede ocasionar
limitacion para tener una adecuada calidad de
vida, tanto por el dolor como por la alteracion
funcional que ocasiona.

En muchas ocasiones el manejo conservador no

es suficiente y se requiere de técnicas quirurgicas.

Los procedimientos quirtirgicos mas comunes en
el paciente hemofilico mayor de 14 afios de edad
son: las punciones articulares, las sinovectomias,
los alargamientos tendinosos, los desbridamien-
tos articulares, las osteotomias, las artrodesis, las
artroplastias y las osteosintesis®®.

Dentro de los procedimientos mas comunes a
realizar se encuentran®”:

e Liberacion de tejido blando extra-
articular para el tratamiento de contrac-
turas.

e Artroscopia para liberar adhesiones in-
tra-articulares y corregir la compresion.
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e Osteotomia para corregir una deformi-
dad angular.

*  Protesis articulares de reemplazo, en ca-
sos graves que afectan una articulacion
grande (rodilla, cadera, hombro, codo).

¢ Sinoviectomia del codo con escision de
la cabeza radial.

e Artrodesis del tobillo, con resultados
excelentes para mitigar el dolor y corre-
gir la deformidad. Mejora notablemente
la funcién. Los recientes avances en la
cirugia de reemplazo del tobillo podrian
ofrecer en el futuro una alternativa para
personas con hemofilia.

Actividad fisica y
deportiva en pacientes en profilaxis

Las personas con hemofilia pueden realizar dife-
rentes practicas deportivas o recreacionales en
general, en funcidon de distintos condicionantes o
circunstancias™**”;

¢ Tipo de ejercicio o deporte.
* Peso del paciente.

e Edad del paciente.

*  Antecedente de lesiones.

* Practica de ejercicio previo.

Es necesaria y recomendable, para todos los
pacientes, la practica de ejercicio fisico y de
deportes adecuados, pues no sélo influye en el
bienestar fisico, sino también en el bienestar
psicolégico y emocional. Conseguir una masa
muscular libre de grasa, un fortalecimiento mus-
cular y articular aceptable y un incremento en los
niveles de lipoproteinas de alta densidad, son
algunos de los beneficios que brinda la practica
deportiva®.

Se debe lograr una buena técnica en aquel depor-
te que se vaya a practicar. Si se realiza un esfuer-
zo con mala técnica, facilmente se puede produ-
cir lesiones que generen sangrado. A continua-
cién se indican las recomendaciones brindadas
por la Federacion Mundial de Hemofilia para
algunos deportes que son recomendados y aque-

llos que conllevan cierto riesgo™.

*  Deportes recomendados: Natacion es
recomendado en un 100% para pacien-
tes con hemofilia. También se reco-
mienda tenis de mesa, caminatas, pesca,
baile, golf, ciclismo y yoga.
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*  Deportes que conllevan algun riesgo:
Estos deportes deben practicarse Unica-
mente, bajo una supervision adecuada y
tener una condicion fisica idénea. No
todos los pacientes los pueden realizar.
Por ejemplo: baloncesto, béisbol, ci-
clismo de montafia, patines, patineta y
fatbol.

Deportes mas riesgosos

Estos son los deportes que no deben practicarse
de ninguna manera por una persona con hemofi-
lia: boxeo, futbol americano, karate, lucha libre,
motociclismo, hockey y cualquier tipo de artes
marciales

CONCLUSION

El objetivo principal de este estudio fue conocer
la descripcion del cuadro clinico, el diagnéstico y
los hallazgos radioldgicos de la artropatia
hemofilica. Es necesario conocer la correlacion y
el grado de concordancia entre la hemofilia y el
grado de severidad de ella misma,
principalmente para la artropatia hemofilica
como secuela que provoca limitacion en la
calidad de vida de esos pacientes.

Las secuelas que puede llegar a producir la artro-
patia hemofilica incluyen una limitacion articular
y dolor, y pueden ser evitadas mediante la pre-
vencion oportuna las hemorragias articulares y el
ejercicio terapéutico, lo cual se logra a través de
una atencion integral del paciente hemofilico.
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