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R E S U H E N 

En el presente estudio, se analizaron los hallazgos clinicos 

y radiol6gicos, en una pequeña cohorte de pacientes hemofilicos, 

para evaluar la prevalencia de artropatla hemof ilica. Un total 

de 61 pacientes con Hemofilia A y s· fueron seguidos durante 

los años de 1974 a 1992 en el Instituto Nacional de Pediatría. 

Cuarenta pacientes (65.6%) tuvieron Hemofilia ·aeve~a, 18 (29;5%) 

moderada tres (4.9%) Hemofilia leve. Cuarenta éuatro 
pacientes (72.1%) tuvieron complicacione~ _ ~s-i:e_c:ia~~.i.C.~~·ar~s
y, de las 732 articulaciones estudiadas, 226 (30.9%);·~~tu~Íeron 
afectadas. Las· articulaciones afectadas fuef.on:· ·r·O-d:i'itas 
64 (28.3%), tobillos 47 (20.7%), codos. 38· .. (16,B:t)/ h'ci~brÓs 
33 (14.6%), caderas 23 (10.3%) y muñecas 2l.(9iJ%)~'·:.,s~ :-uÍ:iliz6 

lo escala de puntuación radiológica pÍ"opuesf.~ ~·~~~~>~~f.e:·tt~-~sso~, 
para evaluar el daño articular y clasifica~~<~~:.;;_'l:~s/::·pa:~'1~dtes 
en tres grados de artropatía: leve ( 1 a 3 .. )~~~,~~)·~-'·.~6d~rado 
(4 a 8 puntos) o severo (9 a 13 pU:ntoS)·.,:·:::·d~:':.·a~U~rd6° a .la 

puntuación obtenida. De las 506 articuÍ.~-d-10:.~re·s· evaluadas 

.-(69.1%) no tuvieron daño articular, 226--~itÍ.~"ul'aci·a~·ea .(30.9%) 
tuvieron vario~ grados de daño articu~".'-·;-~_·: .'_~:~--~~\~_·s:" c_uál~s, 149 
articulaciones (65.9%) tuvieron un gred~-- ie~~~·~d~-- a~-t~opatia, 
62 articulaciones (27.4%) grado m0der_~-,io. Y/t~_,,~I6·_;~1?.;):·a'itiopatia 
severa. La edad media de ini.cio d~ . hem~r~-~·~t~·.-·: ~~t·i~Ul_ar fué 

de 2.4 años. El tipo de tratamiento: a'~t~Pédic-~.-: ÍUé __ también 

evaluado. En 157 (69.5%) de loS ~ve.nto~:,:·ch~~ni~~~t·~·osis), los 

paéientes recibieron terapia ·._de.-·re.~mp'l.a~~ --~~"n.~:criOP~ec::~P~.tados 
o plasma fresco y se_ les· ·colocó fér-ula'.'.de,···r_eposO·:· 'en··, 53 de 

los eventos (23.4%);· los ··.~aci'e.ótes.-.- ~O,. ·r~ecibi~r~ri·;_·.tr~~~m~ento 
durante la fase agud~ de la hemorragia articular debido· a· 

que no asistieron al .Hosp'ital para ·su ate.n~i._ó'n> :~n ·S·e:i-s· ·~-2._'7%) 
de los eventos, se realizó. punción evacuadora;· ~O c.iriéo··(2.2%) 

se colocaron yesos 
0

cor~ectores, y en cuat~o ;_(.1.8%),·s~·- ~f~~tuó. 



drenaje quirlargico, y s6lo en uno de los eventos (0.4%) se 

realizb traccibn cutánea. Todos los pacientes tratados durante 

el sangrado articular llevaron un programa de .rehabi-litación. 

A ninguno de los pacientes estudiados se .·.les realizb 

sinovectomia quir6rgica o radioactiva. Se obtuvo uno 

correlación estadisticamente significat1~8: :entre la severidad 

de la Hemofilia, edad de in-ic'io de; hemorragia articular y 

la severidad del daño arti.cular.- En cerco de la cuarta parte 

de los eventos de sangrado articular, los pacientes no 

recibieron una terapia de reemplazo apropiada, 

lo cual no se observó una frecuencia alta 

pesar de 

de cambios 

articulares severo~, además de que 17 de los 61 pacientes 

hemofilicos estudiados no tuvieron daño articular, 

PALABRAS CLAVE: AR1'ROPATIA HEKOFILICA. EVALUACIOH RADIOLOGICA. 
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A B S T R A C T 

In the present study we enalyzed the clinical. and radi01o8,iC-al 

.features in ª· small cohort of hemophilic. pat~.-e.~t~~·.\o.';·e··.;~i.ua~e 
the p':revalence of hemophilic arthropathy. ·:, A·:<:-~~.tal · . o~. 61 

·J:le.mop~iliacs A and B were followed uP fróm-. 1974~1992··.at the 

. rOStitutC; iiaCional de Pediatria. For't·f·J-.'P8''t:ie~t'~'1~<c:6!r.6%) had 

severe, .·ia. (29. 5%) modera te and th~~:~ ·::·:{4·~-9%>'.:::<~i~·d .': _dis~ase. 
:FOr"ty,_·)o·ur} p8tients (7~.1%) "ha~.- os_t~oa~:tic_"!;i..a_r·. _·coi:nplic.ations 

anÍI cÓf ''_732, joints studied 226. (:io\a:i)j';i{~';,~~; ;.itf~cted. The 

aff
0-.Ct'ed°'' Joints wer": Kn~e •64°'(:is;'.3%)"/'.¡ankles·. 47 (20.7%), 

.· eÚaw"a .• 38./c16.s%)/.sh~ulde~· · 3:i;(i4-'.'6%);1·i;rp~'.; i3 (10.3%) and 

~~1S't··,;~:il·.:'..é9.'~·3%):~~ w~' ~s~d,; the,:·.r~dio:i~'Bi~'a-1·_; Score'" ~f Pettersson 

to - 'evalua.te, - :~·rtÜ:uiar"' 'dam·ag'e and classified patients 

B·rth~i;p~·thJ/:::i·n <.th~ee·:.· categories: Mild ( 1-3 points), modera te 

'(~::..·a.·_'.:~.o·_i_Ó~~) .,o~: s"evere (9-13 pÍJints), accord.ing to the acore 

obta~ned •. 506. jo~nts evaluated (69.1%) h8d rio damage and 226 

(30.9%) ·.varying degrees of damage; 149 (65.9%) had mild, 62 

(27 .4%) modera te and 15 (6.6%) severe arthropathy. The mean 

. ag'e of initiation of joint hemorrhage was 2.4 years. In 157 

(69.5%) of. the events (hemarthrosis) the patients received 

replacement therapy with cryoprecipitates or fresh frozen 

plasme and flexible splints were applied to the affected joints. 

In 53 (23.4%) of the events the patients received no treatment 

during the acute phase of joint hemorrhage because they did 

not ·attend the Hospital for medical atention. In six (2.7%) 

of the events aspiration puncture drainage was done, in five 

(2.2%) plaster casta were applied to release joint contracture, 

in four (1.8%) surgical drainage was done and in one (0.4%) 

cutaneous traction was applied. All patients treated during 

joint bleeding .were submitted to rehabilitation program. 

We did not perform surgical or radioactive synovectomies. 

There wes a statistically significant correlation between 
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the sevcrity of Hemophilia, age of initiation of joint 

hemorrhages and the severity of articular damage. Although 

that nearly in a fourth of the events the patients did not 

receive replacement therapy appropiately, there wes not 

high frequen~y of severe degenerative articular chenges and 

17 of the 61 hemophilic patients followed-up have no articular 

damage. 

~EY WORDS: BEHOPHILIC ARTDROPATHY. ROENTGENOLOGICAL EVALUATION. 



I N T R o D u e e I o N 

La importancia de la hemorragia articular en niños radica 

en que los episodios de sangrados repetidos predisponen 

hemartrosis recurrente ( 1, 2,3) 1 resultando frecuentemente 

en el desarrollo de contracturas deformantes e incapacitantes 

(2,4,5). 

La prevalencia de contractura articular en la forma severa 

de la enfermedad ha sido reportada.',~ntre el. 50% y el 95% (4). 

El grado de degeneraci6n arti~ulBr "e·atá directamente relaciona 

do con le severidad de l.a ~.e·f~·~~e!'~~~," d.e·l factor de coagulaci6n 

(4,6,7,8). '' ' ' ' ; .... 

~::a e;8 :~:::: ~:trua::,t~;:t:~.~~1:~·:~:e •::: lhaem::~~~~:~ci:•e:: 
ser tratado cuidados8meilt.e:::c·9)~ ·" · ·~ , . 
La patogenia de ·:i~·.· :~·¡::~}~·p~ti~·, · .. hem.ófllica empieza con una 

reacción sinovial,· ··i~·i·~i~Í -:~~.·la· hemorragia intraarticular 

progresa hasta . una --::deg-en·e·ración cartilaginosa parecida a 

la de osteoartritis.· La capa sinovial empieza progresivamente 

• 3 ser más fibró.tica 1 ·e1· cartllago hialino se desintegra y 

finalmente se 'pierde. Los procesos qui.micos y mecánicos están 

involucrados, pero parece ser que los procesos enzimáticos 

son los responsables primarios de la dégeneración de la matriz del cartilago (6). 

Una radiografia al inicio del sangrado intraarticular demuestra 

distensión de la cápsula articular, particularmente cuando 

se compara con una articulación normal (10). Por tal. motivo, 

utilizamos la escala de puntuación radiológica de .P:ettersson 

para evaluar el grado de daño articUla~-~ .b.a:ea.~o .. ~.n· ~a presencia 

de ocho criterios de cambio degenei-ati~_Q- .o~a:lfr.v·~~-O_S·:.,_:radÚ>_lóg~c!!, 
mente y que son: osteoporoSis, elar.gaulientO. de'l' ."eSPBC.io _ c·á.rtiJ._!!.·: 

g inoso, formación de quistes su béondi-ales·, -~·r0si6~.: d·e1 ···margen 

articular, incongruencia de las. ".s~)~~~,f~-~~es .:.d~--l~s Brticulacio 



nea y deformidad de la articulación. Un puntaje de cero indica 

una articulaci6n normal una puntuaci6n de trece, severa 

artropatía (3,5,10,11,12,13). 
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MATBIJ:AL r MBTODO 

Se seleccionaron a 61 niños con diagn6stico de Hemofilia A 

y B, de uno a dieciocho años de edad, que acudieron a consulta 

al servicio de Hematologia del Instituto Nacional de Pediatria, 

durante el lapso comprendido de los años de 1974 a 1992. Se 

revisaron los expedientes clinicos radiol6gicos de cado 

uno de ellos. El grado de severidad de la Hemofilia se 

determin6 según el porcentaje de actividad coagulante del 

factor deficiente,, siendo severa cuando el paciente tenlo 

menos del 1%, moderada de 1% a menos del 5% y leve del 5% 

o 20% de actividad biol6gica (5,7,9,12,13,14,15.,16). 

La clasificaci6n rediol6gica a nivel articular se hizo de 

acuerdo a le escala de puntuación propuesta por Pettersson, 

que consiste en: 

TIPO DE CAMBIO 
OSTEOPOROSIS 

CRECIMIENTO DE LA 
EPIFISIS 
SUPERFICIE SUBCONDRAL 
IRREGULAR 

ESPACIO ARTICULAR 
ESTRECHO 

FORMACION DE QUISTE 
SUBCONDRA.L 

HALLAZGOS 
AUSENTE 
PRESENTE 
AUSENTE 
PRESENTE 
AUSENTE 
SUPERFICIE PARCIAL 
MENTE INVOLUCRADA 
SUPERFICIE TOTAL 
MENTE INVOLUCRADA 
AUSENTE 
ESPACIO ARTICULAR 
DE <l mm 

ESPACIO ARTICULAR 
>l mm 
AUSENTE 

QUISTE 
+ 1 QUISTE 

PUNTUACIOH 
o 

o 
1 

o 

2 

o 

o 



TIPO DE CAMBIO HALLAZGOS PUMTUACIOB 
EROSION DEL MARGEN AUSENTE o 
ARTICULAR PRESENTE 1 
INCONGRUENCIA DE LOS AUSENTE o 
EXTREMOS ARTICULARES LEVE 1 

PRONUNCIADO 2 

DEFORMACION ARTICULAR AUSENTE o 
(ANGULACION Y/O DESPLÁ LEVE 
ZAHIENTO ENTRE LAS PRONUNCIADO 
ARTICULACIONES OSEAS) 

Se consideró una articulación sana la que obtuvo cero puntos, 

y se consideró un grado leve de artropatía le que, pre~e'n:tó 
de uno a tres puntos, moderada de cuatro a .ocho putl't:os .. Y 

artropatia severa la que obtuvo de nueve ª.or~-t~o.ep~.é~~d~~-~i.pc'~~~o~r.}·_'."a_s·~ 
Así mismo, se recabó el tipo de manejo ... -. ·:q~e 

recibieron los pacientes hemofílicos, el cua1:· -f~é;·.' :_ Pun~ió'n 
evacuadora, drenaje quirúrgico, sinovectomia qUi~úrgica·, iY-eSos 

correctores, tracción cutánea y férula -de re~oe:o. ·c:_on y
1

eso •. 

Aunque la mayor!a de los pacientes recibi~ion tratamiento 

sustitutivo con crioprecipitados y plasma fresco· durante la 

etapa aguda del sangrado articular, en varias ~cesiones estos 

eventos no fueron tratados apropiadamente, debido a que los 

pacientes no acudieron al Hospital para la atenci6n de esta 

complicaci6n. 
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RESULTADOS 

De los 61 pacientes hemof!licos estudiados en los años de 

1974 a 1992, 47 tenían Hemofilia A y 14 Hemofilia B (Gráfica 

1), de los cuales 4·0 fueron clasificados como severos, 18 

como moderados y tres como leves (Gráfica 2). Cuarenta y cuatro 

pacientes tuvieron alteración articular, mientr~s que los 

17 pacientes restantes no la .presentaron (Gráfica 3). La edad 

media de inicio de lesi6n articular fué de 2·.4 años, con una 

mediana de 2.0 años. Cuarenta y cuatro pacientes presenta.ron 

artropatla hemofilicS.'· que afectaba una media 'dé ci~co 

articulaciones con .. una·."ve~iBc·i·Ón de una a diez artt"C:ul"acione·s 

_(Cuadro 1). Siete~<Pa_Cie,n.tes (is.9~)· présentaron -C"ontra~·t.ura 
articular,· dÉ! 10.s ·c.u:aies:·:,'éiric_o_,'(11.4%) tenían Hemofilia se"vera 

y dos moderada·-·c4·;s%L·-.Éi ··t-·otaf de a-rticulaciones estudiadas 

fueron 732 de 'las'. ;:~-U~l~~- 226 se encontraron con lesión 

arti.cula·r ._(G-~á·Í i~a-'.\ 4Y: ·. -L~s ·:: .ar:t iou lacio~es afecta das fueron: 

rodillas 64 •. tobillo~·,· 47;· .cod~s 38, hombros 33, caderas 23 

y muñecas 21 (Cu8dr~ -0 2~. No' se encontró predominancia de 

afectaci6n articular ·de_ ecuel-do al lado dominante o no, del. 

paciente (Cuadro ·3). Al' ci.·~sificéir el grado de lesión articular 

usando la escala de puntuación radiológica de Pettersson, 

se encontró que 506 articulaciones no tuvieron lesión articular, 

las restantes 226 tuvieron diversos grados de le~ióri 
articular (Gráfica 4), la cual se clasificó _como grado té~e 

en 149 articulaciones, en 62 como grado moder_ad~ ..Y~··,.~n ,15: 

articulaciones como artropatía severa (Gráfica 5).' 

Se encontró una relación estadlsticamente sign~ficiit_i_Y.~.;~.~n~·re 
la severidad de la Hemofilia y el grado de lE!sión artf·C~lar 
p < 0.002 (Gráfica 6)¡ también se encontró una ·r~lación 
estadísticamente significativa entre la e·dad de· inicio del 

sangredo articular y el. grado de lesión articular p < 0.003 

(Gráfica 7). Al correlacionar la edad de inicio de la lesión 
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articular con le severidad de la Hemofilia, se observ6 une 

relaci6n estadisticamente significativa p < 0.018 (Gráfica 

8). En ciento cincuenta siete 

artic~lares, los pacientes recibieron 

con crioprecipitados o plasma fresco 

eventos hemorrágicos 

terapia de reemplazo 

congelado (de acuerdo 

al tipo de Hemofilia) y colocación de férula de reposo¡ en 

53 eventos, los pacientes no recibieron tratamiento durante 

la fase aguda de la hemorragia articular, debido a que no 

acudieron al Hospital para su atención. En seis de los eventos, 

se realiz6 punción evacuadora, en cinco se colocaron yesos 

correctores mediante la colocac16n de cuñas, en cuatro eventos, 

se efectu6 drenaje quirúrgico y sólo en ·uno de los eventos 

se realizó tracción cutánea (Cuadro 4). Los yesos correctores 

y la tracción cutánea no se utilizaron durante el evento agudo. 

10 



D I S C U S I O N 

Los niños hemofllicos pueden desarrollar artropatía a edades 

muy tempranas, debido a que los episodios de sangrado repetidos 

predisponen a hemartrosis recurrente¡ sinovitis y artropatia 

(3). En el presente estudio, la edad media de inicio de 

afectación articular fué de 2.4 años 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%, porcentaje menor al reportado en la literatura 

(4), hallazgo para el cual no existe una explicación clara, 

ya que como se señaló en la secci6n de resultados, en cerca 
de le· cuarta parte de los eventos (hemartrosis), los pacientes 

no recibieron un trataáiiento apropiado, ya que no acudieron 

al Hospital para su ~anejo y, además porque no existía un 

programa ·de a.tenci6n domiciliaria para la prevenci6n de la 

artroPatla .·· h~rDof_ílic·a. Alrededor de las tres cuartas partes 

de los ·,heuiof·¡·Í.iC~s estudiados tuvieron artropatía hemofllica, 

que· afectaba una media de cinco articulaciones, con una 

variaci6n de una a diez articulaciones. La tercera parte 

de lBs. articulaciones estudiadas tuvo alg6n grado de lesión 

artÍ.cul~r, ·la cual en la gran mayoría de los casos fué leve¡ 

sin embargo, no pudimos establecer una correlación entre el 

número de eventos hemorrágicos intraarticulares y el grado 

de lesión articular, debido a la dificultad para recabar esta 

información (ya que en muchas ocasiones el paciente no acudió 

al' Hospital ~ara tratamiento de la hemartrosis), sin embargo, 

algunos investigadores sugieren la posibilidad de una 

susceptibilidad individual a hemartrosis 1 siendo este factor 

más importante que los factores traum,ticos (13). El sangrado 

intraarticular ocurrió más frecuentemente en las extremidades 

inferiores que en las superiores (5), siendo la articulación 

afectada con más frecuencia las rodillas, seguida por los 
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tobillos, codos, hombros, caderas y muñecas, frecuencia similar 

a la reportada por otros autores (4,9,16), los que además 

seiialan que la predilección por la rodilla es debido a que 

presenta un área de. mayor superficie de sinovia vascular en 

la cual los capilares carecen de una protección mecánica, 

además de que anatómicamente la rodilla contribuye una 

presi6n directa sobre la membrana sinovial al realizar 

movimientos extremos. En contraste con lo encontrado por HOgh 

.Y colaboradores, que informó predominancia de afectación 

articular por el lado no dominante, y de lo encontrado por 

Heim y colaboradores en el que encontró afectación del lado 

dominante ( 13), en este estudio no se observó predominio de 

afectación articular por el lado dominante o no, ya que la 

presencia de artropatía se presentó. casi por igual en ambos 

lados. En este estudio, encontramos una . correlación 

estadísticamente si-gnificativa e1t"~·re .:.··¡~' se\•eridad de la 

Hemofilia, edad de inicio de , la.' ~emorragi8: articular y la 

severidad del daño articular, Si.ende la clasificación 

radiológica, un método objet.iv.o 'rápido para evaluar la 

destrucción articular, ya qÚe· ·un~ radiografía inicial ~espúés 
de un traumatismo articular puede proporcionarnos datos 

incipientes de sangrado intraarticular (10) para un tratamiento 

inmediato. En la mayoría de los eventos hemo.rrágicos 

(hemartrosis), se dió tratamiento de reemplazo y Colocación 

de férula de reposo, siendo en menor porcentaje la utiliZaci6n 

de un tratamiento ortopédico más invasivo. Sin embargo, queda 

un 15.9% de los pacientes con artropatía severa en los que 

la sinovectomía radioactiva es una alternativa de tratamiento 

para mejorar la calidad de vida del paciente hemofilico. 

12 



e o 1 e L u s 1 o • E s 

Se encontró una correlación estadísticamente significativa 

entre le severidad de la Hemofilia, edad de inicio de 

hemorragia articular y la severidad del daño articular. Aunque 

en cerca de la cuarta parte de los eventos hemorrágicos 

ar~ticulares los pacientes no recibieron tratamiento durante 

la fase aguda de la hemorragia articular, no se encontró una 

alta frecuencia de cambios degenerativos severos nivel 

articular, como lo demuestra el hecho de que 17 de 61 pacientes 

seguidos durante los años de 1974 1992, no tuvieron 

artropatla. A ningún paciente se le realizó sinovectomle 

quirúrgica o radioactiva. 

Diversos est.udios han demostrado que la clasificación 

radiológica propuesta por Pettersson aprobada por la 

Federación Mundial de Hemofilia en 1981, puede ser usada como 

una medida para evaluar la destrucci6n articular en los 

pacientes hemofllicos. 
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Presencia de artropatía en pacientes hemofflicos 

Con alteración 
44 (72.1)o/~Tnl f)> 

Gráfica 3 

Alteración artlcular 

IHI Con alteración 

hi\l Sin alteración 



Estado de las articulaciones en los pacientes 
hemofílicos 

Gráfica 4. Afectadas 
226 (30.9)% 

Articulaclones 

~Sanas 

lm Afectadas 



Grado de lesión articular en pacientes hemofilicos 
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Correlación de la severidad de la hemofilia con 
el grado de lesión articular 
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Grado de severidad de la hemofilia 

n = 61 
y = a + bx = ·0.370 + 0.664(x) 
r = 0.382 p < 0.002 
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Gráfica 6. 



Correlación de la edad de inicio de la lesión articular 
con el grado de lesión articular 
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Edad de inicio de la lesión articular (años) 

n = 61 
y = a + bx = 1.123 + 0.0816(x) 
r = 0.372 p = 0.003 

Gráfica 7. 



Correlación de la edad de inicio de la lesión articular 
con la severidad de la hemofilia 

n = 61 
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Edad de inicio de la lesión articular (años) 

y= a+ bx = -1.059 + 1.343(x) 
r = 0.3019 p = 0.018 

Gráfica 8. 



NUMERO DE ARTICULACIONES AFECTADAS 
Número de 

1 

Número de 1 Porcentaje 
Articulaciones Niños afectados 

1 2 4.5 
2 7 16. o 
3 6 13. 6 
4 3 1 6.8 
5 7 16. o 
6 6 13. 6 
7 3 6.8 
8 4 9.0 
9 4 9.0 

1 o 2 4.5 

Cuadro 1 



Articulaciones afectadas 
---·-··--- ---·- ---------------- ·~---------

Articulaciones Número % 
-

Rodillas 64 28.3 

Tobillos 47 20.7 

Codos 38 16.8 

Hombros 33 14.6 

Caderas 23 10.3 

Muñecas 21 9.3 
Cuadro 2 



DOM 1 NANCI A DE AFECTACION ARTICULAR 

ARTICULACION AFECTADA 1 No.DE ARTICULACIONES % 

Hombro derecho ( 8 8. O 
Hombro izquierdo 1 5 6. 6 
Codo derecho 1 9 8 .4 
Codo izquierdo 1 9 8 .4 
Muñeco derecho 1 2 5 .3 
Muñeca izquierda 9 4 .O 
Cadera derecho 1 2 5 .3 
Codera izquierda 1 l 5 .O 
Rodilla derecha 33 14 6 
Rodilla izquierdo 31 13 .7 
Tobillo derecho 25 11 .O 
Tobillo izquierdo 22 9 .7 

Cuadro 3 · 



TIPO DE TRATAMIENTO ORTOPEDICO 

TRATAMIENTO . No.DE ARTICULACIONES % 

Sin tratamiento 

Punción evacuadora 

Drenaje quirúrgico 

Yesos correctores 

Tracción cutánea 

Férula de reposo y tero pia de reemplazo 

Cuadro 4 

5·3 23A 

6 2.7 
4 1 .8 

5 2.2 

1 

157 

0.4 

69.5 
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