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RESUMEN

En el presente estudio, se analizaron los hallazgos clinices
y radiolbgicos, en una pequefia cohorte de pacientes hemofilicos,
para evaluar le prevalencis de artropatia hemofilica. Un: total
de 61 pacientes con Hemofilia A .y B fueron ‘seguidos“durante
los afios de 1974 a 1992 en el Instituto Nacional de Pediatria.”
Cusrenta pacientes (65.62) tuvieron Hemofilia severa, 18 (29 51)’
moderada y tres {(4.9%) Hemofilia leve, - Guaren:a tro
pacientes (72.1%) tuvieron complicaciones 0
y, de las 732 articulaciones estudiadas, 226 (30.91”‘
afectadas. Las articulaciones afectadas; Euéi:t;n
64 (28.3%), tobillos 47 (20.7%), codos: 38.:(1
33 (14.6%), caderas 23 (10.3%) y munecas 2 ;

para evaluar el dafio articular y clasifi‘car
en tres grados de. artropatia: leve (1. a'
(4 a B puntos) o severo (9 a 13 pintos)
puntuacibén obtenida. De 1las 506 a'rl;.icu_],‘
.-£69,1%) no tuvieron dafio articular, 226 articul ciones (30 92)
tuvieron varios grados de daio ar:icul
articulaciones (65.9%) tuvieron un’ sra@‘l
62 articulaciones (27.4%) grado moderad
severa, La

de 2.4 afos. El tipo de tra:amienta ‘,.o
evaluado. En 157 (69.5%) de 105 event
pacientes recibieron terapia .de’ reempla
o plasma fresco y se 1es coloc6 férula de;
los eventos (23.1~Z),' 105 pacienr.es no re ibie' ]
durante la fase aguda de 15 hemorragia arr.:l ular 'de idn a
que no asistieron al Hospital pera su: atencién. en seis (2 71).

de 'los eventos, se realizb puncién evacuadore. en cinco (2 22)_;

se colocaron yesos correctores, y en cuatto (1 81) se fec;ub"




drenaje quirfirgico, y 88lo en uno de los eventos (0.4%) se
reslizd traccibn cutbnea. Todos los pacientes tratados durante

el sangrado articular 11evarnn un programa de rehahilitaci6h.
A ninguno ' de los pécientes: estudiados §é flés~_fealizé
sinovectomis quirfirgica v(é ,radithtivh.,; Se “ohibvo una
correlacién estadisticamente,significaéiyq;éﬁc;é la’ severidad
de 1la Hemofilia, edad de - inicio qé:;hemnrfagia:;ar:iculér y
la severidad del dafio’ articulars En: cerca de ls cudrta parte
de 1los eventos de  sangrado- articulsr; '105 pacientes no
recibieron ‘una tefapia de reemplazo npropiéda,‘ a pesar de
1o cual no se observé una frecuencia alta de cambios
articulares severos, ademds de que 17 de los 61 pacientes
henmofi{licos estudiados no tuvieren dafio articular,

PALABRAS CLAVE: ARTROPATIA HEMOFILICA. EVALUACION RADIOLOGICA.



ABSTRACT

In the present study we snalyzed the clipical: and radiological»
; features in. a small cohort of hemophilic’ pa:ientsito evaluate.

the prevalence of hemophilic arthropathy.
:hemOphiliacs A and B- were followed up fro
'Instituto; Nacionsl de Pediatris.’ y
‘severe.r 1

ar\:iculer damage i and classified patients
hree categories" Mild (l 3 points), moderate
‘A:f(lb B.poi ts) Nor severe (9-13 points), according to the score
-obtained 506 Joints evaluated (69.1%Z) had no damage and 226
(30.9Z)>'vsrying degrees of damage; 149 (65.9%2) had mild, 62
v(27./‘71) fmb:dera‘te and 15 (6.6%) severe arthropathy. The mean
, age of',_initi.ation of - joint hemorrhage was 2.4 years. In 157
(69.51) of the events (hemarthrosis) the patients received
" replacement - therapy with cryoprecipitates or fresh frozen
plasna and flexible splints were applied to the affected joints.
.In 53 (723.'101) ‘of the events the patients received no treatment
during “the acute phase of joint hemorrhage because they did
not attend the Hospital for medical atentian'. In six  (2.7%)

of :he events aspiration puncture drainage was done, in five

(2. 2%) plaster casts were applied to release joint comtracture,
in four: (1.8%) surgical drainage .was done and in one (0.4Z)
cutanequs ‘traction was applied, All patients treated during
joint. blee’ding were submitted to a rehabilitation program,
We did -not ' perfoirm‘ Surgical or- radiocactive synovectomies.
There ua‘s'é statistically significant correlation ‘between



the'_éeverity ~of Hemophilia, age of initiation of Joint
héﬁor;hages and the severity of articular damage. Although
that nearly in a fourth of the events the patients did not
receive replacement therapy appropiately, there was not 8
high frequency of severe degenerative articular changes and
17 of the 61 hemophilic patients followed-up have no articular

damage.

KEY WORDS: HEMOPAILIC ARTHROPATHY, ROENTGENOLOGICAL EVALUATION.



INTRODUCCTION

La. 1mﬁor:ancia' de la hemorragia articular en nifios radica

_en--que. los episodios de sangrados repetidos predisponen a

hemartrosis recurrente - (1,2,3), resultando frecuentemente
en el desarrollo de contracturas deformantes e incapacitantes
(2,4,5). ) L

Le - prevalencia  de contractura’ ar:icular en  la’ forma severa
ntre el 502 y el 95% (4).
esté directamente relaciona

de la enfermedad ha sido repor:ad

El grado de degeneracidn articuln
do con la severidad de la deficienci
(4,6,7,8). [
Cada sangrade intraar

el Eactor de coagulacién

nifio “hemofilico, puede
ser el inicio de. una:

hi . la importancia de

patogenia

La de

hemoﬁilica empieza con una
reaccién sinovial,

1hemcrragia intraarticular

y progresa. hagta . una. dégeneracién cartilaginosa parecida a

la de OSCqurFfiﬁiéf'La‘cgpé‘éihnvial empieza progresivamente
a. ser- més fibrética, ’el‘nbartilaga hialino se desintegra y
finalmente ‘se bierde. Los procesos quimicos y meclnicos estén
involucrados, pero parece ser que los procesos enziméticos
son los responsables primarios de 1la dégeneracibn de la matriz
del carriliago (6).

Una radiografia al inicio del sangrado intraarticular demuestra
distensién de 1la cépsula articular, particularmente cuando
se>cumpsra con una articulacibén normal (10). Por tal motivo,
utilizamos la escala de pun:uaci6n tadiol6gica de Pe:tersson
para evaluar el grado de dafio articular basado en_la presencia

de ocho criterios de cambio degenerativo observados fadiologica

mente y que son: osteoporosis, alargamiento de
glnoso, formacibén de quistes: subcondbyle

articular, incongruencia de 1as5su'er icies de 1a 'rficuia;io



nes y deformidad de la articulacidn. Un puntaje de cero indica
una articulacidén normal y una  puntuacidn de trece, severa
artropatfsa (3,5,10,11,12,13). .



MATERIAL Y METODO

Se seleccionaron a 61 nifios con diagnbéstico de Hemofilia A
y B, de uno a dieciocho afos de edad, qu.e acudieron a consulta
al servicio de Hematologfa del Instituto Nacional de Pediatria,
durante el lapso comprendido de los afios de 1974 a 1992. Se
reviseron los expedientes clinicos y radiolégicos de cads
unoe de ellos. El grado de severidad de 1la Hemofilia ge
determind segin el porcentaje de actividad . coagulante del
factor deficien:e,l siendo severa cuando el paciente tenia
nenos del 1%, moderada de 12 a menos del 53 y leve del 52
a 20% de actividad biolégica (5,7,9,12,13,14,15,16).

La clasifieacidédn radiolégica a nivel articular se hizo de
acuerdo a 1la escala de puntuacién propuesta por Pettersson,
que consiste en:

TIPO DE CAMBIO HALLAZGOS PUNTUACION
OSTEOPOROSIS AUSENTE o]
PRESENTE 1
CRECIMIENTO DE LA AUSENTE o]
EPIFISIS PRESENTE 1
SUPERFICIE SUBCONDRAL AUSENTE o
IRREGULAR SUPERFICIE PARCIAL 1
MENTE INVOLUCRADA
SUPERFICIE TOTAL 2
MENTE INVOLUCRADA
ESPACIO ARTICULAR AUSENTE 0
ESTRECHO ESPACIO ARTICULAR 1
DE <1 mm
ESPACIO ARTICULAR 2
*>1 mm
FORMACION DE QUISTE AUSENTE 0
SUBCONDRAL 1 QUISTE 1
+ 1 QUISTE 2



TIPO DE CAMBIO HALLAZGOS PUNTUACION

EROSION DEL MARGEN AUSENTE o
ARTICULAR PRESENTE 1
INCONGRUENCIA DE LOS AUSENTE 0
EXTREMOS ARTICULARES LEVE 1

PRONUNCIADO 2
DEFORMACION ARTICULAR AUSENTE 0
(ANGULACION Y/O DESPLA LEVE 1
ZAWMIENTO ENTRE LAS PRONUNCIADO 2

ARTICULACIONES OSEAS)

Se considerd una articulacidn sena la que obtuve cero pun‘to”s‘,.
y se considerd un grado leve de artropatia 1la. que preée‘n'tél’rr

de une a tres puntos, moderada de cuatro a  ocho puntos’:
artropatia severa la que obtuve de nueve a frec Hipunt
As! mismo, se recabd el tipo de. manejo 14(;i'rtl:uopéplic‘
recibieron los pacientes hepofilicos, el cual fud:
evacuadora, drenaje quirdrgico, sinovectom'ia.q@;ifﬁlfgicﬁ'.

Yeso.'
Aunque la mayoria de 1los pacientes recibiéﬁon tratamiento
sustitutive con crioprecipitadeos 'y plasma fresco~ durante la

correctores, traccién cuténea y férula de reposo .con’

etapa aguda del sangrado articular, en varias ocasiones estos
eventos no fueron tratados apropiadamehte, debido a que 1los
pacientes no acudieron al Hospitasl para la atencidn de esta
complicacidn.




RESULTADOS

De 1los 61 pacientes hemofflicos estudiados en los afios. de
1974 a 1992, 47 tenian Hemofilia A y 14 Hemofilia B (Grafica
1), de los cuales 40 fueron clasificados c¢omo severos, 18 .‘
como moderados y tres como leves (Gr&fica 2). Cuarenta y cuatro
pacientes tuvieron alteraciém articular, mientra‘s que 105'
17 pacientes restantes no la . presenfuron (Gréfica 3. Lé‘edéd :
media de inieio de lesién articular fué de 2.4 anas. con una;"'
mediana de 2.0 afios. Cuarenta 'y cuatro pacientes presentarun'f
artropatia hemofilica que = afectaba una’ media de ‘cinco‘
articulaciones con  una’ vnrincién de una a diez articulaciones,
'(Cuadro 1). Siel:' '15 92) presenteron‘cnntractura
articular, de los - cua es cinco (11 AZ) tenian Hemofilla seévera
y dos moderada (
fuex"o‘n 732 “de’
articular (Gréfica ~Las artiuulaciones afectadas fueron:
rodillas 64, tobillos 4T codos 38, hombros 33, caderas 23
y mufiecas 21 (Cuadro)>2)..’
afeccacién articular de a:uerdo al lado dominante o ne, ael_
paciente (Cuadro 3y, A;I. clj.\sificar el grado de lesibn srvticula'r‘v
usando 1la eécala1_de“f‘>'puntuaci6n radiolégica de Pettersson,
se encontrd que 506 articulaciones no tuvierom lesiﬂn,arf.icular‘.‘
"y las restantes 226 tuvieron diversos grados de “'lesxic')'n‘,‘,_w
articular (Grlfica )4), la cual, se clasificé como gr d a
en 149 articulaciones, en 62 como grado muderado

'fsei encontraron c¢on lesidn

Nu - se _encontrd predominancia de

articulacicnes como artropatia severa (Gréfica 5).“

Se encontrd una relacién estadisticamente signi‘ficati
la severidad de la Hemofilia y el grade de 1esién art‘
p <¢0.,002 (Gréfica 6); también .se encontr6 una relacién’
estadisticamente significativa entre 1la  edad de” inicio del
sangredo articular y el.grado de lesién articular p < 0.003
{Gr4fica 7)., Al correlacionar la edad de inicio de la lesiébn

STA TESIS MO DEBE
SR 0 1o DBUOTECA



articular con la severidad de la Hemofilia, se observd una
relaciébn estadi{sticamente significativa p < 0.018 (Gréfica
‘8)." En ciento cincuenta y siete eventos hemorrégicos
articulares, los pacientes recibieron terapia de reemplazo
con crioprecipitados o plasma fresco congelado (de acuerdo
al tipo de Hemofilia) y colocacidén de férula de reposo; en
53 eventos, los pacientes no recibieron tratamientc durante
le fase aguda de la hemorragia articular, debido a que no
acudieron al Hospital para su atencién. En seis de los eventos,
se realizd puncién evacuadora, en cinco se colocaron yesos
correctores mediante la colocacién de cufias, en cuatro eventos,
se efectud drenaje quirdrgico y sélo ern uno de los eventos
se realizé traccién cutédnea (Cuadro 4), Los yesos correctores
y la traccidén cutdnea no se utilizaron durante el evento agudo.
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DISCUSION

Los nifios hemofflicos pueden desarrollar artropatia a edades
muy tempranas, debido a que los episodiocs de sangrado Irepetidos
predisponen a hemartrosis recurrente, sinovitis y artropatfia
(3). En el presente estudio, la edad media. de inicio de
afectacién articular fué de 2.4 afos . correlacionada con el
grado severo de Hemofilia, siendo el porcentaje de prevalencia
de contractura articular en la forma severa de la enfermedad
del 11.4%Z, porcentaje menor al reportado en la literatura
{4), hallazgo pera ‘el cual no existe una explicacién clara,
ya que como se sefiald en la seccibn .de resultados, en cerca
d'e l1a: cusrta parte de los eve'nr.os (hemartrosis), los pacientes
no recibieron: un E:rétuﬁiliento'apropiado. ya que no acudieron
al Hospital para’ su. ﬁénejo y, ademds porque no existfa un
programa ‘de 'akg:ejnci6n domiciliaria para la prevencién de 1a
artrohktia"hﬁi{bfiliéé. “Alrededor de las tres cuartas partes
de "los ‘hemofilicos
que” af‘ect'abra_j:_vunu' medisa ‘de cinco articulaciones, con una

" estudiados tuvieron artropatia hemofilica,

.vé‘x‘inc;Gn';:;de‘. ur;a a diez articulaciones. La tercera barte
de l'ays‘farticluiaciones estudiadas tuvo algfiin grado de lesién
a.rt‘ictilﬁr.ﬁ '1a‘ ‘cual en la gran mayorfa de los casos fué leve;
,’siyn,embargo. "no pudimos establecer una correlacién entre el
nlimero de. eventos hemorrégicos intraarticulares y el grado
de lesién articular, debido & la dificultad para recabar esta
in_formacién (ya que en muchas ocasiones el paciente no acudié
al Hospital para tratamiento de la hemartrosis), sin embargo,
algunos investigadores sugieren la posibilidad de una
susceptibilidad individual a hemartrosis, siendo es'te factor
mAs importante que los factores traumAticos (13), El sangrado
intraarticular ocurridé més frecuentemente en las extremidades
inferiores que ‘en las superiores (5), siendo la articulacién
afectada con. mas frecuencia las rodillas, 'seguida por les

11



tobilles, codos, hombros, caderas y mufiecas, frecuencia similar
a la reportada por otros autores (4,9,16), los que ademis
seiialan que la predileccién por 1a rodilla es debido .e que
presenta un Area de mayor superficie de sinovio vascular en
la cual 1los capilares carecen de una proteccibn mecénica,
ademds de que anatbémicamente 1la rodilla contribuye a una
presidén directa sobre la membrana sinovial al realizar
movimientos extremos. En contraste con lo encontrade por Hogh
y colaboradores, que inform$é predominancia de afectacién
'articular por el lado no dominante, y de lo encontrado por
Heim y colaboradores en el que encontrd afectacidén del lado
dominante (13), en este estudio no se observé predominioc de
afectacién articular por el lado domingnte o no, ya que la
presencia de artropatia se present‘bi casi  por igual en ambos

lados. En este estudio, una correlaci_én

estadisticamente significativa E t y ; severidad de la
Hemofilia, edad de inicio  de ,la hemorragia ~articular 'y 'la
severidad del daiio arl:icuia_r'.' isi:.gndo N la c;ns_ificaciénj

radiolégica, un método objetivo. 'y rapido para ‘evaluar la

destruccién articular, ya que-unaradiografia inicial’ después
de un treumatismo. articdlé;' puede vproporcionarnos datos
incipientés de sangrado intraarticular (10) para un tratamient-o
inmediato. En la - mayoria ~de  los eventos . hemorrégicos
(hemartrosis), se dié tratamiento de reemplazo y colocacidn
de férula de reposo, siendo en menor porcentaje la utilizacién

de un tratamiento ortopédico més invasivo. Sin embargo, queda-
un 15.9%Z de‘los pacientes con artropatia severa en los qué
la sinovectomfa radicactiva es una alternativa de tratamiento
para mejorar la calidad de vida del paciente hemoffilico.

12



CONCLUSTIONES

Se encontrd una correlacién estadisticamente significativa
entre la severidad de la Hemofilia, edad de inicio de
hemorragia articular y la severidad del dafio articular. Aunque
en cerca de 1la cuarta parte de los eventos hemorrfgicos
articulares 1los pacientes no recibieron tratamiento durante
la fase aguda de la hemorragia articular, no se encontré una
alta frecuencia de cambios degenerativos severos a nivel
articular, como lo demuestra el hecho de que 17 de 61 pacientes
seguidos durante 1los afios de 1974 a 1992, no tuvieron
artropatia. A ningiin paciente se 1le realizd sinovectomia
quirfirgica o radicactiva.

Diversos estudios han demostrado que la clasificacién
radiolégica propuesta por Pettersson .y aprobada por 1la
Federacién Mundial de Hemofilia en 1981, puede ser usada como
una medida para evaluar la destruccidén articular ‘en los
pacientes hemofilicos, ‘ ) -

13



~— Tipo de hemofilia

Hemofilia A
47 (77.0)%
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Presencia de artropatia en pacientes hemofilicos
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Estado de las articulacionesén los pacientes

hemofilicos

Sanas
506 (69.1)%

Grdfica 4.

Afectadas
226 (30.9)%

Articulaciones
N sanas
[ Atectadas




Grado de lesion articular en pacientes hemofilicos

15/226(severa) 6.6%

~62/226 (moderada }27.4%

/|- 149/226 (1eve) 65.9%

Grafica 5




Correlacidn de la severidad de la hemofilia con
el grado de lesion articular
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r = 0.382 p < 0.002



Correlacion de la edad de inicio de la lesion articular
con el grado de lesion articular
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Correlacion de la edad de inicio de la lesion articular
con la severidad de la hemofilia

8

g

E

[

E =~

.

(]

k-

k-

[y}

E 1 ...............................................................

o

>

[+

)

0 .
0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12
Edad de inicio de la lesion articular {afios)

n = 61 .
y = a + bx = -1.059 + 1.343(x) Grafica 8.
r = 0.3019 p = 0.018



- NUMERO DE ARTICULACIONES AFECTADAS

Nimero de Numero de Porcentaje
Articulociones Nifios afectados
! 2 4.5
2 7 16.0
3 6 13.6
4 3 6.8
5 7 16.0
6 6 13.6
7 3 6.8
8 4 9.0
9 4 9.0
10 2 4.5

Cuadro |



Articula}piones afeqtgqas

Articulaciones  Numero

%

Rodillas
Tobillos
Codos
Hombros
Caderas

Munecas

64
47
38
33
23
21

28.3
20.7
16.8
14.6
10.3

9.3

Cuagdro 2



DOMINANCIA DE AFECTACION ARTICULAR

ARTICULACION AFECTADA

No.DE ARTICULACIONES

%

Hombro derecho
Hombro izquierdo
Codo derecho
Codo  izquierdo
Mufeca derecha
Mufieca izquierda
Cadera derecha
Cadera izquierda
Rodilla derecha
Rodillo izquierda
Tobillo derecho
Tobillo izquierdo

18
18
19
19
12

9
12
!
33
31

25
22

NO N OO WRD OO

— el
O . W oo,

Cuadro 3 -



TIPO DE TRATAMIENTO ORTOPEDICO

TRATAMIENTO | No.DE ARTICULACIONES %

Sintretamiento 53 234
Puncion evacuadora 6 27
Drenaje quirurgico 4 1.8
Yesos correctores 5 22
Traccidn cutdnea 1 04
Ferulade reposoy terapia de reemplazo 157 69.5

Cuadro 4
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