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GLOSARIO

Artropatia hemofilica: Principal complicacion secundaria a hemartrosis

de repeticion.

Baremo Clinico: Escala clinica de clasificacion para artropatia hemofilica.

Factor VIII: Factor de la coagulacion deficiente en la hemofilia A

Goniémetro: Instrumento para medir angulos

Hemartrosis: Hemorragias articulares

Hemofilia: Enfermedad hereditaria debida a la carencia o defecto de algun

factor de la coagulacién

Hemostasia: Detencion de la hemorragia por la propiedades fisiologicas de

vasoconstriccion y coagulacion.



ABREVIATURAS

Cols: Colaboradores

Der: Derecha

I1zq: Izquierda

Rx: radiografia, radiologico

%: Porcentaje

Epif: Epifisis

Def: Deformidad

Contract: contractura

EA: Erosion articular

Mov: Movilidad

Superf subc irreg: Superficie subcondral irregular
Incong superf artic: Incongruencia de la superficie irregular
Artic: Articulacion.

Musc: Musculo



RESUMEN

Artropatia hemofilica: Evaluacion clinica y radiolégica en pacientes del hospital del

nifio Dr. Rodolfo Nieto Padrén

Introduccion:

La artropatia hemofilica es la principal complicacién con la que se enfrentan
los pacientes portadores de hemofilia. Por esto el objetivo fue conocer la
frecuencia de presentacion, su localizacibn mas comun, asi como la correlacion
que existe en la evaluacion clinica y radiolégica de las articulaciones.

Material y métodos:

Se evaluaron todos los pacientes con diagnostico de hemofilia del hospital
del nifio “Dr. Rodolfo Nieto Padrén”, realizandose mediciones de articulaciones del
hombro, codo, cadera, rodilla y por ultimo de la mano en uno de los pacientes;
todo esto para valorar afectacion clinica asi como radioldgica.

Resultados:

Se estudiaron 25 pacientes afectados con hemcofilia, de los cuales
encontramos que la articulacién mayormente afectada fue la rodilla, seguida de el
codo. Ademas hubo discordancia entre la evaluacion clinica y radioldgica, estando
afectados clinicamente 11 pacientes y radiolégicamente 6. El dato radiolégico
mayormente presentado fue la de epifisis agrandadas, y clinicamente Ila
inflamacion.

Conclusion:

La discordancia entre la evaluacion clinica y radiologica se debe de
considerar para de esta manera dar un mejor seguimiento a los pacientes que
empiezan a tener datos de artropatia clinica, es decir, intentar aplicacion de factor
VIII profilactico, y asi evitar llegar a cambios radiograficos y por lo tanto a
limitacion funcional de los pacientes. Ademas contrario a lo pensado encontramos
una menor presentacion de artropatia en nuestros pacientes hemofilicos. Lo
anterior es muy probable a la gran labor que se realizado con los pacientes; ya
que se encuentran con mejor control y en el mismo momento de su hemartrosis
acuden a la aplicacién de factor con lo que disminuimos considerablemente dicha
complicacion.

1]



1. ANTECEDENTES Y JUSTIFICACION

1.1.Hemofilia: Descripcion de la Patologia.

La Hemofilia incluye un grupo de entidades clinicas manifestadas por
una alteracion del mecanismo de la coagulacion, causada por deficiencias
funcionales de los factores de coagulacion. Es un trastorno causado por un
rasgo hereditario autosémico recesivo ligado al cromosoma X, con el gen
defectuoso localizado en dicho cromosoma. Es menos frecuente que la
enfermedad de Von Willebrand, pero es mas frecuente que otras alteraciones
de la coagulacién. Su incidencia estimada es de solo 1 de cada 10.000 varones
nacidos vivos, encontrandose en todos los grupos étnicos en cualquier parte

del mundo. 2

Las dos formas mas comunes de esta enfermedad son el déficit de
factor VIII (hemofilia A o hemofilia clasica) y el déficit de factor IX (hemofilia B o
enfermedad de Christmas), siendo esta ultima menos comun que la primera.
En ambas entidades se ha observado sangrado intrarticular e intradseo.
También existen los pacientes con enfermedad de von Willebrand (anormalidad
del factor VIIl: VWF), y con deficiencia de los factores Xl y XIlIl, que pueden

tener sangrado intrarticular e intraoseo significativo. "2



1.2.Antecedentes Historicos.

Las primeras referencias de lo que pudo haberse tratado de hemcofilia en
seres humanos se atribuyen a escritos judios del siglo Il AC. Donde se narra,
que el patriarca judio Rabbi Judah, eximia al tercer hijo de la misma mujer de
ser circuncidado si sus hermanos mayores habian muerto o sufrido grandes
hemorragias después de su circuncision. Sin embargo, pese a dichos
antecedentes, no fue sino hasta 1971, en los Estados Unidos, donde se
aparecieron de nueva cuenta registros de la sintomatologia de la enfermedad,
cuando un periddico de Massachussets escribid sobre una familia con seis
hijos que tenian severos problemas de sangrado, después de sufrir lesiones
leves; esto se considera el primer caso de hemofilia reportado en los Estados

Unidos. 3

Estos relatos comenzaron a definir un sindrome clinico del cual, ya en el
siglo XIX, se acumuld una extensa literatura. Se le adjudicaron distintos
nombres, tales como "Hemorrea", "ldiosincrasia hemorragica"; "Hematofilia" y
"Diatesis hemorragica hereditaria", hasta que fuera denominada vya
definitivamente con el peculiar nombre de "Hemofilia”, misma que significa

"Amor a la sangre" y que aparece como titulo de un famoso tratado en 1828.3

En el siglo siguiente, los casos registrados de hemofilia hacen referencia
a la realeza de inglesa. Con el nacimiento del octavo hijo de la Reina Victoria
de Inglaterra, Leopoldo, Duque de Albania, mismo quien registra sintomas de

hemofilia desde su nacimiento. Mas tarde, Alexandra, nieta de la reina Victoria,



contrae matrimonio con Nicolas Il, Zar de Rusia, dando a luz en 1904 a Alexis,
posiblemente el nifio con hemofilia mas famoso de la historia, y tal vez el mas

tragico, siendo este asesinado como resultado de la guerra civil en Rusia. *

Pero no fue, sino hasta 1930 que progreso el estudio de esta
enfermedad, haciéndose entonces descubrimientos significativos, los cuales
ayudaron a comprender y mejorar la atencién de hemofilia. Por ejemplo, se
investiga la importancia del plasma y su contenido proteico, como sede de
factores coagulantes, incluyendo factor VIIl. Otro descubrimiento, fueron los
dos sistemas de coagulacion del cuerpo humano: el intrinseco y el extrinseco;
detectandose la relacion directa entre la hemofilia y el sistema intrinseco

reflejada en sangrados en las articulaciones y en los musculos. 3

Una década después, para 1944 el Dr. Dr. Alfredo Pavlovsky, identifica y
cataloga, dos tipos de hemofilia, conocidas actualmente como Hemofilia A y B.
Este descubrimiento, se complementa en 1959, con las investigaciones de la
Dra. Judith Pool, quien observa mientras descongelaba el plasma, pequefas
particulas en el fondo de la bolsa o crioprecipitados, encontrando asi, gran
parte del factor VIII, 5 afios después se inicia su uso para el tratamiento de la

enfermedad. #

La década de los setenta, se caracteriza especialmente por la aparicion
de concentrados comerciales liofilizados. Esto supuso el mas importante
avance, ya que posibilité intervenciones quirurgicas, auto-tratamiento vy

tratamiento en profilaxis. 22



Mas tarde, la década de los ochenta se caracterizé por la aparicién de
las complicaciones de los hemoderivados contaminados por agentes
infecciosos. En 1985 se descubrieron los genes reguladores de la informacion
genética para la produccion de factor VIII y IX en el organismo del ser humano.
A su vez, la década de los noventa se caracterizo por la aparicién de los
concentrados comerciales de alta pureza y la obtencién de factores VIl

coagulantes obtenidos por tecnologia recombinante o genética. *¢

La primera descripciéon de hemartrosis hemofilica, la hizo Gravadier en
1885, siendo después descrita por Kinig en 1890, este ultimo, planted por
primera vez el diagnostico diferencial entre hemartrosis hemofilica y el tumor
blanco de la rodilla, mismo que se habia confundido con artritis reumatica,
tuberculosa y otros. Donde el compromiso de las articulaciones, resulta para

nosotros el sintoma mas caracteristico de la hemofilia. ’

Posteriormente, Jordon, en 1958 describi6 las anormalidades
radiograficas caracteristicas de los pacientes con artropatia hemofilica. De
Palma, en 1967 propuso 4 clases de destruccién de las articulaciones basado
en una combinacion clinica y radiografica. En 1977 se refino dicha clasificacion
en 5 estadios. EN 1980 Pettersson, credé una escala de grados de destruccion
de articulacion vistos radiograficamente presentandose en las 6 articulaciones
mayormente afectadas, siendo esta escala, la que actualmente se encuentra

en uso por la Federacion Mundial de hemofilia. &



Hemofilia en ambito local: Estado de Tabasco

En virtud de que la presente investigacion se desarrolla en el estado de
tabasco, cabe hacer mencién de los antecedentes historicos de la enfermedad

y la evolucion de su tratamiento y educacion al respecto.

Existen escasos registros de pacientes de hemofilia en el estado por
desconocimiento de la enfermedad o de tratamientos adecuados para ella. Las
fuentes bibliograficas destacan que no fue hasta 1989, que la Sra. Maria Luisa
Bastar de Abreu como una necesidad social y urgente, asi como con el afan de
salvar la vida de su hijo, el cual cuenta con esta enfermedad, decide
trasladarse a los Estados unidos, asi como a diversos paises, siendo en estos
lugares en donde recibe los primeros conocimientos sobre el tema para
posteriormente regresar a la entidad e implementar acciones que cambiarian
significativamente la vision y las oportunidades para los enfermos de hemofilia
en Tabasco. Es de esta manera como tras grandes esfuerzos se crea la
Asociacion Tabasquefia de Hemofilia A. C, la cual poco a poco ha ido
creciendo hasta que en el momento actual ya se cuenta con una planta fisica
especial para tratar fisica, y mentalmente dicha patologia, y dando un gran
apoyo a estos pacientes para el conocimiento de su enfermedad, prevencion y

tratamiento de complicaciones. *



Etiologia y patogénesis

La hemofilia A es una enfermedad heterogénea producida por defectos
en el gen del factor VIII que conduce a una reduccién en los niveles circulantes
del factor VIII funcional. La reduccidén en la actividad puede deberse a una
disminucidon en la cantidad de proteina del factor VIII a la presencia de una
proteina alterada funcionalmente, o a la combinacién de ambas. Para que el
factor VIIl sea un cofactor eficaz para el factor 1Xa, primeramente debe ser
activado por la trombina, una reaccion que produce la formacion de un
heterotrimero compuesto de los dominios A1, A2, y A3, C1, C2 del factor VIII

en un complejo con el calcio. '

El factor VIII activado y el factor IX activado se asocian a la superficie de
las plaquetas activadas para formar un complejo funcional activador del facto X.
En presencia del factor Vllla, el indice de activacién del factor X por el factor
IXa aumenta llamativamente. La falta de alguno de ellos conduce a una falta de
similar de actividad Xasa plaquetaria. En pacientes con hemofilia, la formacion
del coagulo esta retrasado debido a que la generacion de trombina esta
marcadamente disminuida. El coagulo que se forma es friable y facilmente

eliminable, conduciendo a un sangrado excesivo. °
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Figura 1: Cascada de la coagulacién.



Genética

La hemofilia A es una enfermedad recesiva ligada al cromosoma X que
se observa casi exclusivamente en varones. Se observa que todos los hijos de
los varones afectados son normales, mientras que todas las hijas son
obligadamente portadoras del defecto del factor VIII. Los hijos de las
portadoras tienen un 50% de posibilidad de ser afectadas, mientras que las
hijas de las portadoras tienen un 50% de posibilidad de ser ellas mismas

portadoras. '

La hemofilia en mujeres es extremadamente rara, aunque se ha descrito
descendencia femenina afectada por un padre enfermo y una madre portadora.
La hemofilia A puede darse también en mujeres con alteraciones del

cromosoma X como el sindrome de Turner. '

Caracteristicas clinicas

Como ya se comento, el defecto basico de la hemofilia Ay B, es en
déficit de factor VIl y IX respectivamente, y su severidad va a depender del
nivel de actividad coagulante en torrente sanguineo, llevandolo asi a un

sangrado excesivo en varias partes del cuerpo.

La enfermedad ha sido clasificada de forma generalizada como leve,

moderada y severa. Las personas con hemofilia severa tienen menos del 1%



del factor coagulante activo y por lo general tienen el numero mas elevado de
sangrado, es decir, pueden sangrar espontaneamente. Las personas con
hemofilia moderada tienen entre el 1 y 5% del factor coagulante activo y menos
eventos hemorragicos. En la hemofilia leve los niveles varian del 5 al 50% de lo
normal, y estos rara vez experimentan eventos hemorragicos, solamente

sangran cuando se someten a una cirugia o lesion severa. *'°

El sangrado tisular puede producirse en cualquier punto, si bien los tipos
mas frecuentes de hemorragia interna son los que afectan a las masas
musculares y las cavidades articulares. Sin tratamiento eficaz se producen
hemartrosis recurrentes, produciendo artropatia hemofilica cronica y son
altamente caracteristicos de la forma grave de la enfermedad. Los pacientes
gravemente afectados presentan también hemorragias graves que pueden
disecar a través de planos tisulares, conduciendo finalmente al compromiso de
organos vitales. Los pacientes moderadamente afectados con hemofilias
suelen presentar ocasionales hematomas y hemartrosis, pro no siempre
asociados a traumatismo conocido. Aunque en pacientes moderadamente
afectados, existen hemartrosis, la hemartropatia es menos incapacitarte que en

los enfermos clasificados como severos. "'

La mayoria de las portadoras tienen aproximadamente un 50% de
actividad de factor VIl y no experimentan problemas de sangrado, inclusive en
procedimientos quirurgicos. Las portadoras con un nivel de factor menor al

50%, pueden experimentar sangrado excesivo tras traumatismos. '



Hemartrosis

El sangrado en las articulaciones supone cerca del 75% de los episodios
hemorragicos en pacientes gravemente afectados con hemofilia A. Son las mas
frecuentes y tipicas manifestaciones hemorragicas, encontrandose por orden
de presentacion, rodillas, codos, tobillos, caderas, hombros y mufeca. La
hemartrosis a menudo precede de un aura de leve malestar, que, durante un
minuto de periodo de minutos a horas, se convierte progresivamente en dolor.
Habitualmente la articulacion se inflama, se vuelve caliente y presenta un
movimiento limitado. Un sangrado en la articulacion de la rodilla se detecta ms
facilmente por exploracidon fisica que el sangrado en codo o en el hombro.
Cuando el sangrado se detiene, la sangre se reabsorbe, y los sintomas
disminuyen durante un periodo de varios dias. Si la hemartrosis se tratan
precozmente y la articulacion no se encuentra cronicamente afectada el dolor
disminuye habitualmente en 6 a 8 hrs y desaparece en 12 a 24 hrs. Las
hemorragias repetitivas en las articulaciones nos llevaran finalmente a

artropatia hemofilica. 82

Artropatia hemofilica

La artropatia hemofilica es una enfermedad articular degenerativa
invalidante; entre el 75% y el 90% de hemofilicos padecen de
incapacidad. Entre los diversos problemas articulares que se presentan, estan

los degenerativos, como la osteoartritis, las mediadas por inflamacion como la



artritis reumatoide, y las inducidas por sangrado, como la artropatia

hemofilica.®

La facilidad para la repeticion de hemorragias por el defecto de
coagulacion inherente hace que existe la presencia de sangrado dentro de las
articulaciones, afectando asi al cartilago y a la sinovial. Ante la presencia de
sangre en el cartilago, se originan cambios histoquimicos y bioquimicos en la
matriz y en la actividad metabdlica del condrocito. Una importante caracteristica
de los cambios sinoviales son los depédsitos de hierro. Los depdsitos de
hemosiderina inducen a la hipertrofia sinovial y por lo tanto a la
neovascularizaciéon. En la sinovia condiciona una irritacion de la misma
originando asi una sinovitis, liberandose catabolitos activos nocivos para el
cartilago articular. La sinovitis cronica produce hiperemia local, dando lugar a
un aumento del tamafo epifisiario y osteoporosis. Siendo todo esto la causa

biolégica de la afeccion. 01"

Por otro lado, las articulaciones de los hemofilicos que han padecido
varios sangrados, presentan diferentes alteraciones; disminucién del rango de
movimiento, alteraciones anatomicas de las superficies articulares,
desviaciones de los ejes e hipotrofia muscular. Todas ellas generan fuerzas
anormales en las articulaciones, con las alteraciones mecanicas
correspondientes, que actuan sobre un cartilago dafado, favoreciendo asi el
desarrollo de la artropatia hemofilica. El dafio del cartilago articular se
manifiesta radiolégicamente por una disminucion de la altura del mismo, dicho

cambio se denomina pinzamiento articular. '3



La segunda manifestacion de la artropatia es la presencia de osteofitos,
estos son respuesta a ala degeneracion del cartilago articular y una
remodelacion el hueso subcondral. Usualmente se desarrolla alrededor de la
periferia articular y es denominado osteofito marginal, también puede aparecer
a lo largo de la insercidn capsular y se lo llama osteofito capsular. El tercer tipo
de osteofito es el central y es aquel que protruye desde la superficie
degenerada del cartilago. La tercera manifestacion la constituye los quistes
subcondrales, los cuales se encuentran comunicados con la articulacién. El uso
subcondral se presenta hipotrofico con laminas delgadas. Los quistes pueden
exponerse totalmente en la articulacion y llevar a la destruccion de la superficie
articular o extenderse hasta la metafisis y generar una lesién quimica mayor, la

cual puede llegar a producir una fractura patoldgica.™

Valoracion Radiolégica

Existen diversos métodos clinicos y radioldgicos para evaluar o clasificar
la severidad de estas complicaciones, dentro de estas ultimas, se incluyen las
clasificaciones de Greene, Arnold y Hilgartner, y Pettersson (radiograficas),
siendo esta ultima, la actualmente utilizada por la Federacion Mundial de
hemofilia, dentro de la cual se valora presencia o no de osteoporosis, de
epifisis agrandadas, superficie subcondral, disminucién del espacio articular,
formacion de quistes subcondrales, erosiones en las margenes articulares,
incongruencia de las superficies articulaciones deformidad articular.™ ¢

Las radiografias son utiles para diagnosticar, estadificar y dar un

seguimiento asi como para dar diagnosticos diferenciales con respecto a otros



desordenes. La radiografia convencional generalmente valora manifestaciones

tardias asi como signos indirectos de problemas sinoviales."

Se sabe que otro método ampliamente difundido en la literatura es la
resonancia magnética, la cual que puede dar resultados mas certeros
comparado con la radiografias comentadas previamente. Valorandose de esta
manera refieren cuentan con una escala que incluye valoracién inmediata y

posteriormente seguimiento de la progresion de la patologia.®

Valoracion Clinica

Con respecto a la clinica incluimos la llamada Baremo clinico, en la cual
se incluye inflamacidn, atrofia muscular, deformidad axial, crepitacion al mover,
grado de movilidad, contractura en flexién, e inestabilidad. Con estas se
obtienen diversos grados en las que se incluye en el grado [; Sinovitis
transitoria, la cual se define como la presencia de sangrado y mediante un
buen tratamiento hematoldgico, ortopédico y fisiatrico temprano, cede sin dejar
secuela, el grado ll; sinovitis permanente, cuando a un sangrado persiste
tumoracion articular con engrosamiento sinovial y limitacion de movimientos,
puede ser recuperable con un tratamiento fisiatrico supervisado a largo plazo,
siempre y cuando no haya repercusion. Grado lll; artropatia cronica, a lo
anterior se une mayor dafo caracterizado por deformidad axial y atrofia
muscular, grado 1V, anquilosis, cuando hay una total fijacion fibrética u ésea del

espacio articular.'®



Tratamiento de la Enfermedad.

Los episodios hemorragicos en pacientes con hemofilia A pueden ser
tratados remplazando al factor VIIl. Estan disponibles varios productos
plasmaticos para usar y elevar el factor VIII a niveles hemostaticos. El estudio y
la investigacion de la enfermedad, asi como sus tratamientos han evolucionado
con el tiempo. Por ejemplo, El plasma fresco congelado y el crioprecipitado
contienen factor VIII y fueron una vez los unicos productos disponibles para el
tratamiento. La mayor desventada de el plasma es que se deben infundir
grandes volumenes para poder conseguir niveles minimos de factor VIl y
mantenerlos, logrando conseguir solamente alrededor del 20% de lo normal
siendo no siempre alcanzable ni suficiente para la hemostasia. Los
crioprecipitados pueden usarse para alcanzar niveles normales de factor VIII,
pero la bolsas individuales de crioprecipitados deben mezclarse, lo dosis de
factor VIl solo es estimado y el producto debe almacenarse congelado. Por
todo lo anteriormente comentado, hoy los crioprecipitados se encuentran

practicamente en desuso.**

Varios concentrados comerciales, liofilizados de factor VI, usando
crioprecipitados de mezclas de plasmas humanos normales como materia

prima, estan ahora disponibles y no tienen las desventajas del plasma y del



crioprecipitados. Actualmente esta disponible un factor VIII producido por
técnicas de ADN recombinante y es seguro y eficaz. Ademas del factor VIII
humano, también estan disponibles comercialmente un factor VIl porcino para

uso humano.’*

Se asume que 1U de factor VIII/kg de peso corporal, puede elevar los
niveles de factor VIl en 2%. La vida media del factor VIl es de 10-12hrs, pero
puede disminuir si el paciente esta febril, esta sangrando extensamente o tiene

inhibidores del factor VIII."-%°

Después de la dosis inicial a infundir de factor VIII, las siguientes dosis
estan basadas en la vida media de 8 a 12 hrs. Sin embargo, existen diversos
criterios para saber las dosis a infundir, estas van a ir en conjunto con la
severidad de la enfermedad y la complicacion que se este tratando. En los
pacientes que cuentan con artropatia hemofilica cronica, o bien que tienen
hemofilia severa, y que ya han presentado previamente sangrados articulares,
se dice que idealmente el tratamiento debiera ser profilactico en el primero o
segundo ano de vida, utilizando regimenes de 25-40 U de factor Vlli/kg de
peso en dias alternos, esto en hemofilia A, y en e hemofilia B, 25-40 U de factor

VIlI/kg, dos veces por semana."?°



DEFINICION DEL PROBLEMA

Se pretende conocer el estado actual clinico y radiolégico de cada uno
de los pacientes portadores de hemofilia, es decir que grado de hemartrosis
presentan, las articulaciones mas afectadas y la correlacion que existe entre
estas y el grado de severidad de la enfermedad, asi como la disociacion que

pueda haber clinica y radiolégicamente.



OBJETIVO GENERAL

Evaluar clinica y radiolégicamente las artropatias que presentan los pacientes

hemofilicos

OBJETIVO ESPECIFICO

Clasificar clinicamente la artropatia hemofilica

Clasificar radiologicamente la artropatia hemofilica

Correlaciona clinico y radiologicamente a la artropatia hemofilica
Correlacionar el grado de severidad de la enfermedad con la artropatia

Documentar que articulaciones son las mas comunmente afectadas

MATERIAL Y METODOS

a) Disefio: Se evaluaran todos los pacientes con diagnostico de hemofilia
del hospital del nifio Dr. Rodolfo Nieto Padron, realizandose mediciones
de articulaciones de hombro, codo, cadera, rodilla y tobillo para de este
modo valorar el rango de movilidad de cada articulacion por medio de

inspeccion y goniometria.

A su vez se tomaran radiografia de cada una de estas articulaciones y
por medio de la clasificacion de Pettersson'® correlacionaremos el grado

de afectacion junto con la valoracion clinica ya comentada. También se



tomara en cuenta el grado de severidad de la hemofilia intentando

comparar a su vez con grado de limitacion funcional.

b) Tipo de estudio segun temporalidad: Estudio prospectivo, longitudinal

c) Tipo de estudio segun metodologia:

d) Universo: Todos los pacientes hemofilicos tratados en la consulta

externa de hematologia de el hospital del nifio Dr. Rodolfo Nieto Padron.

e) Criterios:

a. Inclusion: Todos los pacientes que se encuentran actualmente en
control por hematologia de el hospital del nifio Dr. Rodolfo Nieto
Padrén, asi como los que se vayan incluyendo durante el periodo

de estudio

b. Exclusion; Los que durante el estudio cumplan 15 afios y

requieran ser trasladados a otro hospital para su atencién,

f) Definicidn operacional de variables:



INDICADOR | Definicion Tipo Indicador instrumento
Artropatia Rx |Dano articular | Cualitativa Sana 1 |Escala de
manifestado | Ordinal Leve 2 | Petterson
por Rx Moderada 3 |(anexo 2)
Severa 4
Grado Manifestado |Cualitativa Leve 1 | Porcentaje de
Hemofilia por el % de Ordinal Moderada 2 |factor VIII
factor en cada Severa 3
paciente
Articulacién Articulacion en | Cualitativa Ninguna 0 | Indice daino
afectada donde la Nominal Rodilla 1 |articular
artropatia esta Codo 2 | (anexo 1)
presente Hombro 3 |Escala de
Cadera 4 | Petterson
Mano 5| (anexo 2)
Edad Cuantitativa <1 1 | Cuestionario
1- 5 2
6- 9 3
10 -14 4
Indice Rx Lesion Cualitativa Osteoporosis 1 | Escala de
Mas radiografica Nominal Epif agrand 2 | Petterson
presentada mayormente EA 3 | (anexo 2)
presentada Quistes subc 4
Erosion de
margenes 5
Incon sup art 6
Def articular 7
Indice Clinico |Dato mas Cualitativa Inflamaciéon 1 |Indice dafio
mas comun en la Nominal Atrofia musc 2 |articular
presentado valoracion Deform axial 3 |(anexo 1)
clinica Crepita mov 4
°movilidad 5
contrac flex 6
inestabilidad 7
Frecuencia de |Veces de Cuantitativa 0 a1 afo 1 | Cuestionario
hemartrosis al |sangrado entre 1y 102 2
afo articular que mas de 10a 3
presenta al
afo

Estas variables se registraron mediante una hoja de recoleccion de
datos (anexo 1y 2)
H) Analisis de resultados: Los datos se presentaran en forma de proporciones y

porcentajes




RESULTADOS

En el periodo de Marzo a Julio de 2007, en el Hospital del nifio “Dr.
Rodolfo Nieto Padrén” de Tabasco se estudiaron 25 pacientes masculinos
portadores de hemofilia A los cuales acudieron a la consulta externa de
hematologia valorandose 8 articulaciones en cada uno de ellos por medio de
radiografias de cada una de las articulaciones, y con esto se clasificaron
radiolégicamente con la escala de Peterson, y a su vez clinicamente;

encontrandose los siguientes datos.

Distribucion de edades

De los 25 pacientes estudiados, se encontré que uno era menor de 1

ano (4%), 5 iban entre el afo y los 5afos (20%), 10 entre 6 y 9 afos (40%), y 9

entre 10 y 14 anos (36%)

Fig.2 Distribucion de los pacientes




Severidad de la hemofilia

Al valorarse la enfermedad segun el porcentaje de factor VIII de cada
uno de los pacientes, encontramos que la mayoria se encontraban con
hemofilia leve, siendo estos 12 pacientes de los 25 estudiados (48%); con
hemofilia moderada se encontraban 7 pacientes (28%) y 6 de ellos con

hemofilia severa (24%).

M leve
H moderada

kd severa

Fig. 3. Severidad de la hemofilia

Edad y severidad de la hemofilia

De los 6 pacientes con hemofilia severa uno (16%) se encontraba entre
1y 5 afos, 4(66%) entre 6 y 9 anos, y 1 (16%)entre 10 y 14 afos; de los 7
pacientes con hemofilia moderada, 2 (28%) se encontraban entre los 1 y 5

anos, 1(14%) entre 6 y 9 afios y 4(57%) entre los 10 y 14 afios; Finalmente en



el grupo de hemofilia leve el cual fue el mas presentado teniendo 12 pacientes,
encontramos 1(8.3%) paciente menor de 1 afio, 3(25%) entre 1 y 5 afos,

4(33%) entre 6 y 9 afnos, y 4(33%) entre 10 y 14 afos.

70.0% -

60.0% -

50.0% A

m<]l
40.0% A B1-5a
6-9a
30.0% A
m10-14a
20.0% A [ |

10.0%

0.0% T T T

leve moderada severa

Fig.4. Relacion entre edad y severidad de la hemofilia

Frecuencia de sangrados

Dentro del numero de hemartrosis que presentaba cada uno de nuestros
pacientes encontramos que la mayoria presenta un episodio al afio o en
algunos de ellos ningun sangrado articular siendo de estos 14 de los 25
pacientes valorados (56%). Los que presentaban hemartrosis mas de una vez y
menos de 10 veces al ano fueron 7 (28%), y 4 (16%) de ellos presentaron mas

de 10 sangrados al afo.



Fig. 5. Frecuencia de sangrados articulares

Artropatia hemofilica con respecto a severidad de hemofilia

De acuerdo a la clasificaciéon de grado de hemofilia con respecto a los
sangrados presentados, encontramos que de los 25 pacientes, 12 eran
portadores de hemofilia leve, 7 moderada y 6 severa. De los de hemofilia leve
el 75% no han presentado hemartrosis o solo ha sido en una ocasion, 8% de
los pacientes tuvo menos de 10 sangrados al afio y en 17% mas de 10
sangrados. De los portadores de hemofilia moderada, 29% se encontraban en
el rubro de nunca o un episodio, 71% en menos de 10 sangrados al afio y
ninguno en mas de 10. Y de los pacientes con hemofilia severa el 33% no
habian tenido hemartrosis o bien solo la habian presentado en una ocasién,
17% fue en menos de 10 ocasiones y el 50% de ellos en mas de 10 ocasiones

al ano.



Fig. 6. Frecuencia de hemartrosis de acuerdo al grado de hemofilia

Distribucion artropatia hemofilica

En la distribucion de articulaciones, se encontré que la mas comunmente
afectada es la rodilla, ya que de nuestros 11 pacientes afectados, con datos
clinicos de artropatia hemofilica, 8 de ellos se encontraron en este sitio dando
un total de 72%, el segundo sitio fue el codo con un 18% de presentacién y la

mano en tercer lugar con 9%, presentandose esta en solo 1 paciente



ARTICULACION | NUMERO PORCENTAJE
Rodillas 8/11 72%

Codos 2/11 18%

hombro 0 0%

Cadera 0 0%

Mano 1/11 9%

Tabla 1. Articulaciones afectadas

Clasificacion artropatia radiografica

Dentro de la escala de Pettersson encontramos en los 25 pacientes
analizados, 19 pacientes sin artropatia radiografica (76%). De los 6 afectados
encontramos 4 con artropatia leve (66%), uno con artropatia moderada (16.6%)

y uno con artropatia severa (16.6%).

Fig. 7 Artropatia radiografica

Dentro de las alteraciones radiograficas encontradas en 6 de nuestros

pacientes el dato mayormente presentado fue epifisis agrandada en 3



pacientes (50%), posteriormente osteoporosis en uno de ellos (16.6%), quiste
subcondral en uno mas (16.6%) y por ultimo en un paciente deformidad

articular (16.6%)

Fig. 8. Dato radiografico mayormente encontrado

Clasificacion de artropatia clinica

Dentro de la valoracion clinica encontramos 11 pacientes con
alteraciones, de los cuales el dato mayormente presentado fue; la inflamacion
en 7 pacientes (63.6%), posteriormente deformidad axial en dos de ellos
(18.1%), atrofia muscular en un paciente (9%) y crepitacion en uno mas de

ellos (9%).



Fig. 9. Dato clinico mas presentado

Artropatia radiografica Vs artropatia clinica

Al momento de relacionar la artropatia clinica con los datos radiograficos
en la artropatia radiografica encontramos 6 pacientes con artropatia

radiografica y 11 con artropatia clinica.

Fig. 10. Artropatia rx vs artropatia clinica




Al correlacionar la anterior con la severidad de la hemofilia, encontramos
que de los 6 pacientes con artropatia radiografica 4 eran pacientes con
hemofilia moderada (66%) y 2 con hemofilia severa (33%). Mientras que de los
que se encontraban con algun dato clinico 4 (36%) eran portadores de

hemofilia leve, 4 hemofilia moderada (36%) y 3 con hemofilia severa (27%).

Fig. 11. Artropatia vs severidad de hemofilia




DISCUSION

La artropatia hemofilica es una de las principales complicaciones en
pacientes portadores de hemofilia. Por lo tanto resulta ser de un alto interés en
los hematdlogos, ortopedistas asi como los médicos encargados en
rehabilitacion. Se sabe que dicha complicacion es secundaria a los sangrados
repetitivos en las articulaciones, aunado a un tratamiento deficiente ya sea a la
pobre administracion de factor o bien a la poca o nula terapia de rehabilitacion

en los pacientes afectados.

Nuestro estudio se creo6 con el fin de tener una vision mas clara de los
pacientes que se encuentran en control en la consulta externa de hematologia,
esto con el fin de investigar el grado de dafio articular que presentan cada uno,
valorandose clinica y radiograficamente; a su vez ver cual articulacion era la
mas afectada la relacidon que existe entre la artropatia, la severidad de la

enfermedad, la edad y la relacion clinica y radiografica de las mismas.

Todos nuestros pacientes fueron masculinos, y portadores de hemofilia
A, incluyendo mayormente pacientes entre 9 y 12 afios. Encontramos estudios
similares de pacientes con artropatia hemofilica, siendo en general
retrospectivos, y en otros de estos se encuentra solo estudiados pacientes con
hemofilia severa y sus complicaciones, encontrando una serie que describe

artropatia en pacientes con enfermedad leve y moderada.’



En estos estudios se encuentran danos predominantemente en
pacientes con hemofilia severa y en algunos con hemofilia moderada,
contrastando con nuestros resultados en los que se obtuvo dafio articular
radiografico en ambos; en moderada y en severa, encontramos también dafio

clinico en los 3 estadios. 7'

Previamente a plantearnos la realizacion de este estudio, suponiamos
que los pacientes hemofilicos en su gran mayoria presentaban como
complicacion la artropatia hemofilica, es decir que iban de la mano, sin
embargo contrario a lo que se penso, en nuestra poblacion encontramos solo 6
pacientes con artropatia hemofilica radiografica siendo esto el 24% de nuestros
pacientes estudiados. Dentro de estos pacientes afectados se vio que el dato
radiografico mayormente encontrado fue el de epifisis agrandadas, lo cual
resulta semejante a lo encontrado por Andrade y cols.” en donde destacan que
epifisis agrandadas y osteoporosis epifisiaria fue lo mas encontrado. A su vez
en el estudio publicado por V. Bellomio? ellos destacan también la presencia

de hipertrofia epifisiaria en 96% de los pacientes estudiados.

La articulacion mayormente afectada en nuestro estudio fue la rodilla,
siendo un dato semejante en toda la bibliografia estudiada,”?"??2?* seguida por
el codo y en uno de nuestros pacientes en mano, siendo esta muy poco
presentada en la literatura. En relacién en resto de articulaciones sobre todo en
hombro y cadera, la bibliografia destaca ser mayormente encontrada en

pacientes adultos, lo que pudiera ser la principal causa por la que no obtuvimos



ningun paciente afectado, ya que nuestra poblacién estudiada es menor de 15

afos.’

Dentro de la valoracion clinica hubieron diversos datos a estudiar, dentro
de los cuales destacaron mayormente la inflamacién de la articulacion
afectada. Es de llamar la atencién que varios pacientes que se incluyeron en
dicha afectacién, es decir que tenian dafio clinico; no presentaban a su vez
dafio radiolégico, por lo que no se les incluyo como pacientes portadores de
artropatia hemofilica, lo que nos hace aconsejar la valoracién clinica y
radiografica de los pacientes afectados para poder dar un mejor diagnostico a

el paciente y a su vez un mejor tratamiento futuro para la articulacién afectada.

Con esto pudiéramos aconsejar dar un mejor seguimiento o bien un
seguimiento mas estrecho en los pacientes que se les detecta afeccion por
medio de la valoracion clinica, ya que muy probablemente estos pudieran llegar
a presentar complicaciones radiologicas en breve. A su vez seria interesante
poder dar manejo profilactico con factor VIl idealmente en todos los pacientes,
o bien en los pacientes portadores de hemofilia severa sobre todo en los que
tenga ya alguna evidencia minima de dafio, para con esto disminuir las
complicaciones a futuro, sin embargo sabemos que esto implica costos muy
altos, los cuales aun no estamos en posibilidades de poder solventar, por lo

menos no en la poblacidon que se maneja en nuestra institucion.?*%



A su vez radica de vital importancia aunada a la terapia sustitutiva de
factor, el dar manejo de rehabilitacion como manejo adjunto a la patologia, lo
cual también disminuira las complicaciones, es decir la artropatia hemofilica y

la progresion de la mismas.

También como se comento ya en paginas previas existe el tratamiento
quirurgico en pacientes con dafios articulares que limitan su movimiento
secundario a eventos repetitivos de hemartrosis, siendo ya esto uno de los

manejos en boga de esta patologia.?*

El dafo articular con respecto al grado de severidad de la hemofilia tuvo
diversidad en los resultados encontrados; es decir el dafio articular se presento
en pacientes con hemofilia moderada y con hemofilia severa, contrastando a su
vez con los episodios de sangrado ya que los habian entre los que tenian mas
de 10 episodios de hemartrosis al afio asi como en los que tenian menos de
10, pero esperadamente no encontramos dafo articular en los que solo habian
presentado un episodio, esto ultimo correlacionandose con la bibliografia

presentada.”!”

Es importante recalcar que la distribucién de edades con respecto a la
severidad de la hemofilia resulta interesante, ya que de 25 pacientes captados,
12 de ellos (48%), se hallaban con hemofilia leve, 7 con hemofilia moderada
(28%), y 6 con hemofilia severa (24%), lo que hace un numero equitativo, si

sumamos los de hemofilia moderada y severa, siendo en estos ultimos en



donde captamos los pacientes con hemartrosis, y los que a su vez presentan

mayores sangrados.

Se sabe que a partir de que la sociedad tabasquefia de hemofilia a dado
sus servicios en este estado, se ha disminuido grandemente las
complicaciones en los pacientes con esta enfermedad, ya que han contribuido
con educacion para el pacientes asi como para los familiares de los pacientes,
por lo que acuden a su tratamiento y manejo oportuno en el momento de
presentar algun sangrado. Ademas se ha logrado mantener un abasto
suficiente de factor VIII en existencia en los diversos hospitales en donde se
atienden estas patologias con lo que también se ha disminuido las

complicaciones ya comentadas.



CONCLUSIONES

1.- La artropatia hemofilica es la principal complicacién en los pacientes

portadores de hemofilia

2 .- El sitio mayormente afectado es la rodilla

3.- El dato radiografico mas presentado fue epifisis agrandadas

4.- El dato clinico mas presentado fue la inflamacion

5.- No existe correlacién clinica y radiolégica en las articulaciones

afectadas

6.- La administracién de factor VIIl en el momento de la hemartrosis,
disminuye las probabilidades de artropatia hemofilica, siendo aun mejor

los resultados si esto se realiza profilacticamente.
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NOMBRE:
EDAD: <1 1-5
FREC SANGRADO AL ANO: nunca o 1

INDICE DANO ARTICULAR

INFLAMACION RODILLA
NO=0 der izq
Presente =2
ATROFIA MUSCULAR RODILLA
No o minimo (<lcm) =0 der izq
Presente = 1
CREPITACION MOVIMIENTO RODILLA
NO=0 der izq
Presente = 1
GRADO DE MOVILIDAD RODILLA
Pérdida 10% =0 der izq
Pérdida 10- 33% =1
Pérdida mas 33% =2
INESTABILIDAD RODILLA
No =0 der izq

Si, pero sin interferir con
VC ni requiere protesis = 1
Si, creando déficit y requiere ortesis =2

CONTRACTURA EN FLEXION
Menor 15°=0 der
Mayor 15° =1

DEFORMIDAD AXIAL
No normal en codo 0-7° valgo =0 der
De 9-15° valgo o 0-5° varo =1

Mas de 15° valgo o mas 5° varo = 2

TOTAL:
Puntaje (0-12)

RODILLA

RODILLA

ANEXO 1

6-9
menos de 10 al afio

HOMBRO
der izq
HOMBRO
der izq
HOMBRO
der izq
HOMBRO
der izq
HOMBRO
der izq
CADERA
der izq
No deformidad

Hasta 10° valgo o hasta 5° varo

EXPEDIENTE:
10-14

mas de 10 al afio

CADERA

der izq
CADERA

der izq
CADERA

der izq
CADERA

der izq
CADERA

der izq

TOBILLO
der izq

>10° valgo o 5°varo

TOBILLO
der izq

TOBILLO
der izq

TOBILLO
der izq

TOBILLO
der izq

TOBILLO
der izq

TOBILLO
der izq



NOMBRE:

EDAD: >1 1-4
OSTEOPOROSIS

Ausente =0

Presente =1

EPIFISIS AGRANDADAS
Ausente =0

Presente =1

SUPERF SUBC IRREG
Ausente =0
Parcialmente afectada = 1
Totalmente afectada = 2

ESTRECHAMIENTO DEL ESPACIO ARTICULAR (EA)

Ausente =0
EA>Imm=1
EA<Imm=2

5-8

ESCALA DE PETTERSON (radiografica)

RODILLA
der izq

RODILLA
der izq

RODILLA
der izq

RODILLA
der izq

FORMACION DE QUISTES SUBCONDRALES

Ausente =0
1 Quiste =1
<1 quiste =2

RODILLA
der izq

EROSIONES MARGENES ARTIC RODILLA

Ausente =0
Presente =1

INCONG SUPERF ARTIC
Ausente =0

Ligera= 1

Pronunciada =2

DEFORMIDAD ARTICULAR
Ausente =0
Ligera =1 der

Pronunciada = 2

TOTAL:

der izq
RODILLA
der izq

(anulacion y/o desplazamiento entre los extremos 6seos articulares)

RODILLA
izq

ANEXO 2

9-12

HOMBRO
der izq

HOMBRO
der izq

HOMBRO
der izq

HOMBRO
der izq

HOMBRO
der izq

HOMBRO
der izq

HOMBRO
der izq

HOMBRO
izq

EXPEDIENTE:

>13

der

CADERA
der izq

CADERA
der izq

CADERA
der izq

CADERA
der izq

CADERA
der izq

CADERA
der izq

CADERA
der izq

CADERA
izq

0-13 (0: articulacién sana, 1-4 leve, 5-8 moderado 9-13 articulacion maximamente afectada

SANA (1)

LEVE (2)

MODERADA (3)

TOBILLO
der izq

TOBILLO
der izq

TOBILLO
der izq

TOBILLO
der izq

TOBILLO
der izq

TOBILLO
der izq

TOBILLO
der izq

TOBILLO
izq

SEVERA (4)
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ANEXO 3

Fig. 12 Artropatia clinica. Rodilla en flexion

Fig. 13 Artropatia clinica. Rodilla en extension.
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