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INTRODUCCION

En décadas pasadas el prondstico del paciente hemofilico era dramaticamente incierto debido
al dafio progresivo que desencadenaba la hemorragia intra-articular, lo que en general,
terminaba con discapacidades graves y permanentes. Presentandose de manera primaria la
hemartrosis, produciendo una hipertrofia de la sinovia y el cartilago articular. Los depositos de
hemosiderina, causan erosion y quistes que traen consigo una destruccion severa condral (1,2).

La hemofiia es una entidad caracterizada por una alteracion en la
coagulacién sanguinea, secundaria a un déficit o una disminucion en la funcion de un factor de
coagulacion plasmatico especifico. Esta diatesis hemorragica se subdivide en dos entidades:
hemofilia clasica, tipo A, donde el factor afectado es el factor VI, y la enfermedad de
Christmas, tipo B, en donde la alteracion radica en el factor IX. Ambas entidades se comportan
clinicamente iguales. Las principales manifestaciones clinicas son las hemorragias en especial
en las articulaciones, mucosas, musculos. De acuerdo a la actividad plasmatica del factor VIII o
IX , la hemofilia se clasifican en grave, cuando la actividad es menor al 1%, moderada, si la
actividad es mayor a 1, pero menor a 5% y leve si la actividad es mayor a 5%(2,3).

La hemofilia A 0 clasica, aparece en aproximadamente en 1 de cada 10.000 varones mientras
la B es 10 veces menos frecuentes. Por el tipo de herencia, ligada al cromosoma X, ambas
entidades se presentan casi exclusivamente en varones. El diagnostico se sospecha por el
tiempo de tromboplastina parcial activado prolongado y se confirma con la deteccién de la
disminucion o ausencia de uno de estas dos proteinas de la coagulacion (1).

Las lesiones musculo-esqueléticas mas comunes en la hemofilia son las hemartrosis, las
sinovitis y los hematomas musculares. Una vez iniciado el sangrado, contintan, hasta que la
presion intramuscular se iguala a la presion intravascular de los vasos lesionados. Si la cantidad
de sangre supera la capacidad de los fagocitos para reabsorberla, se encapsula y forma un
quiste (1,2).

Este puede evolucionar y formar un pseudo tumor hemofilico, que puede invadir y dafar tejidos
vecinos o evolucionar y formar un absceso. La presencia de la hemartrosis en estos pacientes es
una de las manifestaciones clinicas mas frecuente. Puede presentarse en los primeros afios de
vida, de acuerdo a la gravedad de la hemofilia, siendo una constante en las formas graves, y
practicamente inexistente en las leves (4).

Su etiologia puede ser traumatoldgica o esponténea, siendo esta ultima mas frecuente en los
pacientes con hemofilia grave. La salida de sangre en la articulacion, a pesar del tratamiento, no
se reabsorbe en su totalidad y va depositando hierro en la membrana sinovial. Este depdsito de
hierro intrarticular provoca una hipertrofia de la sinovial, que suele desembocar en una nueva
hemorragia. Este episodio hemorragico provoca la mayoria de las veces una sinovitis hemofilica
(2,5).

En la actualidad el diagnostico de esta patologia se hace con la realizacion de Resonancia
Magnética trayendo consigo un beneficio para los pacientes, en un probable tratamiento
oportuno que no determine incapacidad de funcionalidad de sus extremidades. Cabe mencionar
que la realizacién de dicho estudio trae un alto costo con un alto beneficio que sin lugar a dudas,
con el tiempo ese alto costo se reduce con un tratamiento oportuno para la permanencia de
funcionalidad de los érganos afectados. El paciente termina sufriendo una artropatia hemofilica



y como consecuencia, todos los trastornos de la invalidez que esto conlleva. La localizacion mas
frecuente de las hemartrosis, de acuerdo a edad, el tobillo en el lactante y en la adolescencia es
la mas constante afectacion, mientras que la hemartrosis de rodilla es mas frecuente en la
segunda y tercera década de la vida. Las hemartrosis (presencia de sangre intrarticular) son
frecuentes en codos, tobillos y rodillas (2).

Las articulaciones mas frecuentemente afectadas, por orden de frecuencia; rodilla, codo,
tobillo, cadera y la articulacién gleno-humeral, presentandose en distribuciéon asimétrica o
unilateral. Las manifestaciones de la artropatia hemofilica pueden dividirse en tres tipos (2):

CLINICAMENTE LAS HEMARTROSIS SE PUEDEN CLASIFICAR EN:

1. Hemartrosis aguda. La hemorragia articular aparece de manera rapida, ademas de la
presencia de espasmo articular que se va a manifestar como una restriccién a la movilidad. Se
observa aumento de temperatura local y leucocitosis cediendo la sintomatologia de manera
rapida tras la administracion del factor de coagulacion (2,5).

2. Hemartrosis subaguda. Su apariciéon es después de varios episodios agudos, donde no se
observa una recuperacion completa de la articulacion. La movilidad articular se encuentra
restringida, y la presencia de contracturas y atrofia muscular (2).

3. Hemartrosis cronica. Con la cronicidad de 6 meses a un afio se observaran contracturas
articulares a nivel de codo y rodilla, unido a los cambios destructivos intraarticulares a un
deterioro progresivo de la articulacién, dando lugar a tabicaciones, adherencias, engrosamiento
de la sinovial y destruccidn progresiva del cartilago articular, osteofitos, quistes subcondrales y
rigidez articular (2,5).

Tras un episodio de hemorragia intraarticular agudo, existe la formacion de coégulos en su
interior, conforme se vayan repitiendo los episodios de sangrado, la reabsorcion de la sangre va
siendo incompleta haciendo que el sinovio adopte una coloracién achocolatada, producido por
una infiltracién de hemosiderina en la membrana sinovial y la capsula articular, ocasionando que
el cartilago se pigmente y erosione, dejando expuesto el hueso subcondral, produciendo la
formacion de quistes, esclerosis dsea y osteofitos, con pérdida del espacio intraarticular, con
atrofia y contractura muscular. Se hace mencién que la llave para un tratamiento rapido del dafio
articular en pacientes con hemofilia es el reconocimiento de la hipertrofia sinovial (1,6).

Desde la década de los 80s cuando se iniciaron estudios de IRM se realizaron estudios en
articulaciones de pacientes con hemofilia, mostrando su utilidad para una valoracion integral de
la articulacion. Que no solo valoraba el tejido 6seo sino también los tejidos blandos y la sangre
acumulada (6,7).

Debido a previos estudios, se ha observado una sensibilidad por Resonancia Magnética para
la deteccion de hipertrofia sinovial, como dafio temprano articular, sin dejar aun lado, la
posibilidad de encontrar sangre oculta con depdsitos de hemosiderina. Y el dafio cronico que
conlleva a la incapacidad (1,8). Se han valorado diversas escalas para correlacionar los
hallazgos articulares con la Resonancia Magnética

Cabe mencionar, los valores de PETTERSSON, la cual es una escala fiable en la actualidad
para el diagndstico de dafio articular cronico establecido en pacientes hemofilicos por placa
convencional (1,9). En donde, se valoraran 8 posibles caracteristicas de dafio en la articulacion
con un valor de 18 puntos, en donde el dafio articular crénico sera factible con la presencia de
13 puntos. Sin duda, se considera como un criterio de exclusion para una terapia profilactica y
una sinovectomia que esta siendo usada en la prevencion retardo de la destruccion articular. Por



otro lado, también son usados los valores de estadificacion de ARNOLD-HILGARTNER para
establecer el dafio articular propiciado por dicha enfermedad, relacionandolo desde un punto de
vista radiolégico (1,9)

La Federacién Mundial de Hemofilia y la Fundaciéon Nacional de la Hemofilia en los Estados
Unidos de Norteamérica concertaron para las personas con hemofilia severa poder tener un
tratamiento preventivo en las limitaciones articulares de la enfermedad (8,10,11). Es aqui donde
la Resonancia Magnética cobra importancia debido a que los dafios cronicos pueden ser
detectados a tiempo por este método de estudio. Hoy en dia la Resonancia Magnética ha sido
utilizado en la deteccidn de hiperplasia sinovial, localizacién del sitio de sangrado, y evaluacion
de quistes subcondrales y pérdida de cartilago. Esta informacién es determinante para una
evaluacion primaria y determinar o no un cambio de tratamiento (11). Fuera de un tratamiento
moderno existe una gran esperanza preventiva en la progresion de la destruccion articular en
pacientes con hemofilia. La sensibilidad de la Resonancia Magnética es muy importante en la
visualizacion sinovial, localizacién de hemorragias, evaluacion de quistes subcondrales y pérdida
del cartilago y el seguimiento de impacto que tiene la terapia en este tipo de pacientes. La escala
de Denver mide las repercusiones articulares en 10 estadios en donde valora basicamente la
presencia de hemartrosis en sus diferentes grados, la hiperplasia sinovial, y la presencia de
quistes subcondrales con cambios a nivel de caras articulares, redondeando como puntos finales
el grado de pérdida del cartilago articular (11)

ESCALA

DENVER POR

RESONANCIA

MAGNETICA

ESTADIO CAMBIOS ARTICULARES

0 Articulacién normal

1 Hemartrosis leve

2 Hemartrosis moderada

3 Hemartrosis severa

4 Hiperplasia sinovial/hemosiderina leve

5 Hiperplasia sinovial/hemosiderina moderada

6 Hiperplasia sinovial’lhemosiderina severa

7 Quistes/erosiones (1 quiste con erosion parcial de
caras articulares

8 Quistes/erosiones (> 1 quiste con importante erosion
de caras articulares.

9 Perdida del cartilago (< 50% )

10 Perdida del cartilago (> 50%)

(11)



Cabe sefialar la mencion de los diagnésticos diferenciales de la hemofilia debido a el parecido
comportamiento de dafio articular que producen algunas de estas y que es importante para su
tratamiento y pronéstico.



OBJETIVO GENERAL.

Identificar los hallazgos obtenidos por Resonancia Magnética en pacientes con Hemofilia tipo
Ay B grave y moderada, en edad pediatrica.

OBJETIVOS ESPECIFICOS.

Realizar estudio de Resonancia magnética, en secuencias T-1y T-2, en cortes coronales, y
sagitales, en ambas rodillas, en pacientes con hemofilia grave y moderada, tipo A y B. Describir
los hallazgos encontrados.

HIPOTESIS GENERAL

No es necesaria debido a que es un estudio, transversal y descriptivo.

JUSTIFICACION

El diagndstico temprano del dafio articular en pacientes con hemofilia grave 0 moderada es muy
importante para poder prevenir dafio irreversible que puede llegar a la invalidez. La deteccion
temprana de cambios articulares relacionados al sangrado permite iniciar tratamiento profilactico
y prevenir secuelas. La técnica actual de deteccion temprana mediante radiografia simple no es
suficientemente sensible y especifica. Para diagnosticar dafio articular temprano, decidimos
realizar un estudio de factibilidad del uso de la RM, con el fin de adquirir experiencia en la
clasificacion de los hallazgos articulares mediante un estudio piloto y posteriormente un estudio
comparativo con radiografia simple y valorar el costo — beneficio del uso de la RM en el
diagnéstico precoz de dafio articular, beneficiando al paciente al permitir tratamiento oportuno y
prevencion de secuelas incapacitantes.

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En el Hospital UMAE “DR. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA” CENTRO MEDICO NACIONAL
LA RAZA, es un centro de atencion de pacientes con hemofilia para su diagndstico, tratamiento y
prevencion de secuelas de tipo invalidante con afectaciéon principalmente en la rodilla. En
consecuencia, se propone encontrar los hallazgos representativos, por el estudio de resonancia
magnética en el paciente pediatrico con hemofilia. Por lo que nos hacemos la siguiente pregunta
¢ Cuales son los hallazgos por la Resonancia Magnética en rodillas de pacientes con Hemofilia
grave y moderada, tipo A y B, del hospital DR. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA?.



MATERIAL Y METODO

Se estudiaran 23 pacientes con Hemofilia tipo A y B moderada o grave, en edades
comprendidas de 1 a 16 afos, que pertenecen a la clinica de hemofilia de la UMAE Hospital
General Centro Médico Nacional La Raza, previa aprobacion por los padres o tutor, a todos se
les realizard Resonancia Magnética en ambas rodillas. Se realizara interpretacion de la técnica,
para describir los hallazgos encontrados y se clasificaran de acuerdo a la escala radiologica por
Resonancia Magnética de DENVER para el diagndstico.

RECURSOS

HUMANOS: Se cuenta con la experiencia del personal médico especialista, ademéas del
personal técnico en resonancia, para la realizacion de los estudios.

MATERIALES: La tecnologia con que se cuenta es un resonador magnético SOMATOM PLUS
DE SIEMENS de .2 teslas, un programa MAGIC SAS con el que se analizaran las imagenes.
CRITERIOS DE INCLUSION

Pacientes con Hemofilia, A y B, formas graves y moderadas de 1 a 16 afios, sin sangrado activo
en rodillas y cuando menos que haya presentado un sangrado en una de las rodillas.

CRITERIOS DE EXCLUSION

Al momento de realizar el estudio clinicamente haya sangrado. A los que no se les puedan
realizar el estudio.

CRITERIOS DE NO INCLUSION
_No acepten participar en el estudio.

ANALISIS ESTADISTICO

Los resultados se analizaran con estadistica descriptiva, media, mediana, moda, proporcion y
porcentaje, con base a los hallazgos y clasificacion de la escala de DENVER para su
diagndstico.



VARIABLES DEL ESTUDIO

IMAGEN DE RESONANCIA MAGNETICA

DEFICION CONCEPTUAL: Procedimiento de diagnéstico por la imagen basado en la propiedad
de los nucleos de hidrégeno de absorber energia electromagnética cuando estan sometidos al
efecto de un campo magnético intenso. Permite hacer cortes topogréficos en las tres
dimensiones del espacio.

DEFINICION OPERACIONAL: Se realizaran cortes sagital y coronal en T1 y T2 de ambas
rodillas con un equipo de resonancia magnética SOMATOM PLUS DE .5 TESLAS
SIEMENS en donde se describirdn los hallazgos radiologicos por resonancia magnética
encontrados en las rodillas de pacientes pediatricos hemofilicos, analizados con valores estandar
por resonancia magnética de dafio articular en la escala de DENVER.

TIPO DE VARIABLE: Nominal

ESCALA DE MEDICION: Obligada

HALLAZGOS POR IRM EN RODILLAS

DEFINICION CONCEPTUAL: Imégenes encontradas en la Resonancia Magnética de las
estructuras 6seas y de tejidos blandos en la articulacion de ambas rodillas.

DEFINICION OPERACIONAL: Los hallazgos encontrados por Resonancia Magnética en ambas
rodillas se clasificaran de acuerdo a la escala de DENVER.

TIPO DE VARIABLE: Ordinal

ESCALA DE MEDICION: Cero-Normal, Hemartrosis (leve, moderado, severa), Hipertrofia
sinovial-Hemosiderina ( leve, moderada, severa), Quistes-Erosion (un quiste con erosion parcial,
mas de un quiste con erosion total de las caras articulares), Pérdida del cartilago (< 50%, y >
50%)

Sexo: Condicién organica que distingue al macho de la hembra.
Masculino: Lo que es propio del varon

Edad: Tiempo que una persona ha vivido, a contar desde que nacio
Tipo variable: numérico discreta

Escala de medicion: afios.



TIPO DE ESTUDIO.

Transversal, descriptivo, prolectivo.



RESULTADOS

Se realizaron estudio de Resonancia Magnética en ambas rodillas a pacientes con hemofilia tipo
A'y B en donde se encontraron las siguientes caracteristicas:

1.-Todos los pacientes que se les realizo estudio de resonancia magnética fueron del sexo
masculino por ser la patologia estudiada de herencia ligada al cromosoma X en donde la
distribucion de la poblacion fluctio de 1 a los 14 afios de vida. (Gréfica 1)

2.- La poblacion estudiada fue en dos tipos de hemofilia el tipo A y B con una distribucion de los
pacientes: 15(65%), 8(35%) respectivamente. (Grafica 2)

3.- Se realizo el estudio de Resonancia Magnética a pacientes con hemofilia, en diferente
estado clinico encontrando lo siguiente: 17 pacientes en estado grave representando (74%), 6 en
estado moderado (26%) y ninguno en estado leve (0%). (Gréfica 3)

4.- Los hallazgos encontrados por grados de artropatia en ambas rodillas fueron: Rodilla
Derecha; sin artropatia 16(70%), en grado | 4(17%), en grado Il 0(0%), en grado Il 1(4%), en
grado IV 2(9%). Rodilla izquierda; sin artropatia 13(57%), en grado | 6(26%), en grado Il 1(4%),
en grado 11 2(9%), en grado IV 1(4%). (Gréficas 4,5)

5.- De acuerdo a la clasificacion de Denver, analizando los resultados para cada rodilla se
encontrd lo siguiente:

Rodilla Derecha; estadio 0 (9), estadiol (8), estadio2 (0), estadio3 (0), estadio4 (0), estadio5 (0),
estadio6 (0), estadio7 (4), estadio8 (1), estadio9 (0), estadio10(1).

Rodilla izquierda; estadio 0 (10), estadiol (4), estadio2 (0), estadio3 (1), estadio4 (2), estadio5
(1), estadio6 (0), estadio7 (2), estadio8 (0), estadio9 (1), estadio10(2). (Gréaficas 6,7)

6.- El porcentaje de los estadios de afectacion encontrados por la escala de Denver en ambas
rodillas fue: estadio 0 (42%), estadiol (26%), estadio2 (0%), estadio3 (2%), estadio4 (4%),
estadio5 (2%), estadio6 (0%), estadio7 (13%), estadio8 (2%), estadio9 (2%), estadiol0(7%).
(Grafica 8)

7.- Con una Media en la poblacion de 8.5, una Mediana de 9, y una Moda de 13. (Grafica 9)



DISCUSION

1.- En la poblacién estudiada se encuentra una prevalencia del sexo masculino, debido a la
herencia genética de la hemofilia la cual es un trastorno ligado al cromosoma X.

2.- En a poblacion estudiada el tipo de hemofilia mas frecuente fue la hemofilia tipo A (65%), lo
que es similar a lo encontrado en la literatura universal.

3.- El estado clinico en el cual llegaron los pacientes en este estudio fue en su presentacion
grave (74%), similar a lo que en otros hospitales del mundo sucede.

4.- En cuanto a los hallazgos por grados de artropatia se encontré que el lado méas afectado fue
el izquierdo no pudiendo correlacionar con lo revisado en estudios previos al respecto.

5.- En las rodillas exploradas se encontr6 que la del lado derecho tuvo escasas manifestaciones
clinicas.

6.- Debido a que fue un estudio practicado en ambas rodillas con y sin la presencia de expresion
clinica, a diferencia de lo reportado en la literatura, encontramos rodillas normales (63%) de toda
la poblacion.

7.- De acuerdo a la clasificacion de Denver, analizando los resultados, encontramos que el
estadio en el que se obtuvo el mayor nimero de pacientes fue el estadio | (26%) de toda la
muestra, lo que no correlaciona con lo encontrado con nuestra informacion bibliogréfica.

8.- El hallazgo radioldgico por IRM segun la clasificacion de Denver en nuestro estudio fue el de
una hemartrosis leve, en contraparte a lo que la literatura universal refiere encontrar establecida
una artropatia anquilosante.



CONCLUSION

El presente estudio mostré resultados relevantes para el pronostico del paciente, ya que la
mayoria de las rodillas exploradas mostré como hallazgo més frecuente la hemartrosis leve, atn
en pacientes clasificados clinicamente como hemofilia grave, proponiendo un programa de
manejo oportuno en que la resonancia magnética pueda ser un factor para la prevencion de la
artropatia incapacitante a la que llegan estos pacientes. Encontramos también, que incluso
aquellos pacientes sin manifestaciones clinicas presentaron cambios articulares minimos, lo que
podria justificar el realizar Resonancia Magnética como prueba de diagnostico oportuno. Cabe
mencionar, que si bien es un método de alto costo, las secuelas a largo plazo implican un mayor
costo a la institucion.
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CASO 1

EDAD_13 A _

EVALUACION CLINICA RODILLAS: SANGRADOS FRECUENTES EN RODILLA
IZQUIERDA

GRADO ARTROPATIA CLINICA: GI Gl GlIl GIV

GRADO ARTROPATIA CLINICA: GI Gl GlII SI' GIV
SE CLASIFICO POR DENVER EN ESTADIO 7RD 10RI IMR-PT1




EDAD_12 A

EVALUACION CLINICA RODILLAS: SANGRADOS OCASIONALES EN AMBAS
RODILLAS, ACTUALMENTE SIN SANGRADOS

GRADO ARTROPATIA CLINICA: GI  GIl GlII GIV

GRADO ARTROPATIA CLINICA: GI GII GlIl GIV
POR ESCALA DE DENVERRD: 7 RI:7 IRM - P ECO DE GRADIENTE




CASO 3

EDAD_5A__

EVALUACION CLINICA RODILLAS: RODILLA IZQUIERDA CON ARTROPATIA Y
VARIOS SANGRADOS

GRADO ARTROPATIA CLINICA: GI GII GIll GIV

GRADO ARTROPATIA CLINICA: GI SI GII Gl GIV
SU ESTADIFICACION POR DENVER  RD: 0 RI:0 IRM - P ECO DE
GRADIENTE Y T1
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EDAD_14 A__

EVALUACION CLINICA RODILLAS: SANGRADOS FRECUENTES EN AMBAS
RODILLAS, ACTUALMENTE SIN SANGRADOS

GRADO ARTROPATIA CLINICA: Gl Gl GlIl GIV S

GRADO ARTROPATIA CLINICA: GI Gl GlIl GIV SI
SE ESTADIFICO POR DENVER  RD:10 RI:10 IRM-P T1T2




EDAD_13 A__

EVALUACION CLINICA RODILLAS: SANGRADOS OCASIONALES EN RODILLA
IZQUIERDA SIN ESTUDIAR

GRADO ARTROPATIA CLINICA: GI SI GII Gl GIV

GRADO ARTROPATIA CLINICA: GI Gl SIGIIl GIV
POR ESCALADE DENVER RD: 1 RI:9 IRM-PT1
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MES PLANEACIO REDACCIO PRESEN CAPTURA ANALISIS RESULTADOS REDACCION DE
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HOJA DE CAPTURA DE DATOS.

UMAE DR. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA CENTRO MEDICO NACIONAL “LA RAZA” IMSS.
]

NOMBRE DEL PACIENTE.

AFILIACION:

EDAD SEXO TELEFONO

TIPO DE HEMOFILIA____GRAVEDAD_____ INH___

Tipo de marcha: Normal_____ claudicacion_____ rodilla afectada

EVALUACION CLiNICA RODILLAS:
RODILLA DERECHA
NORMAL___
AUMENTO DE VOLUMEN____
PERDIDA ARQUITECTURA____
Limitacién en grados________
GRADO ARTROPATIA: GI—GIl---Glll---GIV---
RODILLA 1ZQUIERDA____

NORMAL___

AUMENTO DE VOLUMEN____

PERDIDA ARQUITECTURA____

Limitacién en grados___________

EVALUACION RADIOLOGICA POR IRM:
RODILLA DERECHA

RODILLA 1ZQUIERDA

DIAGNOSTICO POR RESONANCIA MAGNETICA:
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