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MARCO TEORICO

Aspectos historicos de la ortopedia en Hemofilia.

El término Hemofilia derivado de las voces griegas Aemo “sangre” y philia “aficion” fue
acufiado por Friedrich Hopff en 1828. Sin embargo el primer estudio que relaciona la
tendencia hemorragica con los trastornos del sistema musculo-esquelético se atribuye a
John Conrad Otto, médico de Filadelfia en 1803 en la publicacién: "“Informe sobre una
predisposicion hemorrdgica existente en ciertas familias”, *

En 1838 Dubois relaciona las lesiones articulares con las hemorragias que presentaban
los pacientes hemofilicos y Volkman, en 1868, incluye la afeccion articular del hemofilico
en el grupo de las artritis inflamatorias. Posteriormente Leggs en 1872 la clasifica en
define tres grados y describe la tendencia hemorragica en muasculos y articulaciones. Es
hasta 1892 que Konig describe la entidad anatomo-clinica de la artropatia hemofilica
separandola del resto de las artritis. *

A partir de 1900 los estudios se multiplicaron y la mayoria de ellos concluia que los
cambios degenerativos articulares eran una consecuencia de las hemorragias
caracteristicas de la hemofilia, aunque en ninguno se aclaraba los mecanismos
patogénicos. >

La incapacidad para cohibir las hemorragias asi como la corta esperanza de vida de los
pacientes hizo que durante esta época no se plantearan consideraciones terapéuticas
ortopédicas .**

Durante el final del siglo XIX y principios del XX, debido a que varios miembros de
familias reales padecieron hemofilia, se puso mayor interés en el estudio del proceso
de coagulacion. A finales de 1940, Pavlovsky describié que las deficiencias de la sangre
de un hemofilico podian ser normalizadas con la sangre de otro hemofilico y en 1950
se lleg6 a la conclusion que debian haber por lo menos dos tipos diferentes de
hemofilia.”

En la segunda mitad del siglo XX favorecido por los importantes avances en el campo
de la hemostasia se puso mas énfasis en la prevencion y atencion de los problemas
musculo-esqueléticos en los pacientes hemofilicos, destacando trabajos publicados por
Biggs y Mcfarlane en los cuales se propone que el tratamiento de la enfermedad debe
ser considerado tanto desde el punto de vista hematol6gico como ortopédico, sirviendo
de base para fijar los conceptos modernos del tratamiento multidisciplinario.

En la evolucidon general del tratamiento ortopédico cabe mencionar la implantacién de
las primeras protesis totales como solucién a los problemas articulares cronicos. La
primera protesis total de cadera implantada en un hemofilico fue realizada en 1968 por
J. Vernon Luck.!

Actualmente la atencién esta concentrada en la prevencion de las alteraciones del
sistema musculo-esquelético mediante la infusion preventiva semanal de concentrados
de los factores de coagulacion deficientes a partir del momento en que se realiza el
diagnastico.



Generalidades.

La hemofilia es un trastorno de la coagulacion causada por una deficiencia de los
factores que contribuyen en el mecanismo de formacion del coagulo. La sintomatologia
de la hemofilia incluye episodios repetidos de sangrado y hemorragia incontrolada, que
puede ser espontanea o secundaria a traumatismos leves.® ’
Se describen tres tipos de hemofilia. La hemofilia tipo A es la mas comun y se debe a
una deficiencia del factor VIII. La hemofilia tipo B se origina por la deficiencia del
factor IX (enfermedad de Christmas) comprende el 15% de los casos. La hemofilia tipo
C (enfermedad de Von Willebrand) es causada por una deficiencia del factor VIII y una
anormalidad plaquetaria. Las tres son clinicamente indistinguibles.® 8
La hemofilia tipo A es el tipo mas comun comprende el 80% de los casos, se ha
demostrado que esta enfermedad se trasmite segun un patrén recesivo ligado al sexo,
de forma que el gen se encuentra en el cromosoma X y afecta de manera exclusiva a
los varones.* °
La gravedad clinica de la enfermedad es muy variable y es proporcional a la magnitud
de la deficiencia del factor VIII. Se habla de una hemofilia severa cuando la
determinacion del factor revela una cantidad menor al 1% (menor a 2 Ul/dl),
generalmente presentan hemorragias espontaneas en las articulaciones y los tejidos
blandos. Los pacientes con hemofilia moderada suelen tener entre un 1% y un 5% de
la cantidad normal (2 a 5 Ul/dl), en ellos se producen hemorragias importantes a
consecuencia de traumatismos menores. Los pacientes con concentraciones de factor
superiores al 30% (> 5 Ul/dl) se consideran con enfermedad leve y suelen tener una
vida normal, incluso pueden no ser diagnosticados, aunque pueden sufrir hemorragias
excesivas en caso de traumatismos importantes o en intervenciones quirdrgicas.> * °
Los episodios hemorragicos son raros durante el primer afio de vida hasta que el
paciente comienza a desplazarse solo a caerse o tropezarse con objetos, los episodios
se incrementan en forma proporcional a la actividad fisica del nifio. Las hemorragias
cerebrales son las de mayor riesgo.? Sin embargo las musculo-esqueléticas son mas
frecuentes y pueden provocan importantes secuelas.'® **
Las implicaciones ortopédicas de la hemofilia pueden enumerarse

1. hemartrosis y artropatia hemofilica

2. hematoma de partes blandas

3. seudotumor hemofilico

4. (pardlisis nerviosa)

5. miositis osificante



Hemartrosis

Es la lesion més frecuente en el aparato locomotor, presentandose en el 85% de los
pacientes.’? La hemorragia intra-articular es mas frecuente en las rodillas, codo y
tobillos.? Es rara en hombro y caderas; no hay una explicacién certera de porqué es
menos frecuente en éstas, pero se ha descrito que los factores mecanicos juegan un
factor importante; ya que estas articulaciones estdn protegidas por importantes
envolturas musculares y tienen pocos pliegues sinoviales.™® ’

El cuadro es infrecuente en los primeros afios de vida, pero aumenta cuando el nifio
sobrepasa los 5 afios e incrementa su actividad fisica.

El sangrado anormal proviene del plexo venoso subsinovial donde se ha demostrado la
ausencia de actividad tromboplastica.® Los sintomas de la hemorragia intra-articular
son dolor, edema, hipertermia local, la articulacion es llevada a una posicion de
maxima capacidad provocando contractura muscular defensiva.’* 7. El tratamiento
optimo involucra aplicacion del factor anti-hemofilico, aspiracion de la articulacion,
hielo, analgesia apropiada, reposo, colocacién de férulas posteriores, inicio de
rehabilitacion de forma precoz al ceder el cuadro agudo.'®

Si la hemartrosis no es tratada correctamente la contractura se hace fija, llevando a la
articulaciébn a una posicion mecanica anormal que favorece la repeticion de estos
episodios , provocando cambios permanentes en la sinovial y el cartilago articular con
subsecuente destruccion total de la articulacion, este proceso es llamado artropatia
hemofilica.®’

Artropatia hemofilica.

No se conoce con exactitud cual es el mecanismo por el cual la hemorragia articular
destruye las superficies articulares.'® 2 7 Se ha demostrado por resonancia magnética
depésitos de hierro en la sinovial. * La hemosiderina aparece como corpusculos tanto
intra como extracelulares y ejerce un efecto toxico sobre las células, se cree que la
fraccion leucocitaria de la sangre autéloga provoca intensas respuestas inflamatorias en
la sinovial similares a la de la artritis reumatoide.’® " 7 Cuando se produce la
hemorragia en la sinovial se desencadena una proliferacion de células sinoviales y un
aumento de la vascularidad. Posteriormente viene el depoésito de la hemosiderina en las
células de revestimiento y en el tejido subsinovial y se produce una leve respuesta
inflamatoria, cuando la hemorragia no recidiva, la recuperacién del tejido sinovial se
lleva a cabo en 10 a 14 dias, sin embargo si se producen episodios repetitivos se
produce dafio irreversible. * 2

En la sinovial, la hemosiderina produce hipertrofia de las células de revestimiento, que
se disponen en dos o tres capas, lo que da lugar a las caracteristicas vellosidades y al
color café oscuro de la sinovial en los pacientes hemofilicos. En las capas profundas se
forman infiltrados inflamatorios alrededor de los depdsitos de hemosiderina y
sobreviene una proliferacion de vasos sanguineos, lo que aumenta las posibilidades de



que se produzca una nueva hemorragia. A medida de que el proceso avanza, crece
el tejido fibroso que invade la sinovial y que sustituye a las células del revestimiento,
dando lugar a la formacién del pannus sobre el cartilago articular. *° *’

Las alteraciones de la composicion de liquido sinovial dificultan la nutricion del cartilago
articular sumandose a esto la actividad de las enzimas proteoliticas que contribuyen a
su degradacion. A medida que disminuye la calidad del cartilago articular se producen
hendiduras lo que disminuye su resistencia haciéndose més susceptible a los
traumatismos. Con el tiempo, el cartilago se va adelgazando hasta su destruccion
completa dejando el hueso expuesto.? *°

La perdida de la superficie articular y el aumento de la fibrosis en la sinovial provoca
contracturas articulares que progresan hasta la tipica artropatia hemofilica.*

Manifestaciones clinicas

La repeticién de estas hemorragias en la misma articulacion establece una artropatia
subaguda con engrosamiento de la sinovial, discreto edema peri-articular con
incremento del diametro de la articulacién y dolor moderado durante la funcibn o en
reposo, menor que en la hemartrosis aguda.® ?° Uno de los principales datos indicativos
del paso a la cronicidad es la hipotrofia muscular y la perdida de movilidad que puede
manifestarse afios antes de que aparezca dolor y deformidad articular. Cuando
aparecen signos radioldgicos de artropatia generalmente se encuentra una contractura
en flexion irreducible. Sin embargo las deformidades axiales pueden manifestarse aun
antes que las alteraciones radioldgicas. En las rodillas se puede encontrar una actitud
en valgo y rotacion externa® %%

Evaluacion radiologica de la artropatia hemofilica.

Las alteraciones radioldgicas de las articulaciones son proporcionales a la magnitud de
su deterioro. La perdida del cartilago y la disminucidon del espacio articular son los
factores mas importantes en relacién a la disminucion de la funcionalidad articular.

Las radiografias son muy importantes en el seguimiento de un paciente con artropatia
hemofilica; esto tanto para el tratamiento como para pronostico. Los cambios
radiol6gicos tempranos son similares a los de la artritis reumatoide mientras que los
tardios son mas parecidos a los de la osteoartritis.> ® *® En el inicio de la artropatia se
encuentra aumento de las partes blandas, osteopenia y ensanchamiento de la epifisis.
Posteriormente se observan quistes 6seos subcondrales, deformacion cuadrada de la
rétula, ensanchamiento de la zona intercondilea en el fémur, alargamiento de la cabeza
radial y ensanchamiento del area troclear en el codo.

La progresiébn de la artropatia disminuye el espacio articular, hay formacién de
osteofitos y finalmente se observa destruccion articular marcada y anquilosis.* %

Dos sistemas han sido descritos para intentar clasificar los cambios articulares
observados en pacientes hemofilicos. La primera en 1970 postulada por Arnold y



Hilgartner documenta un patron progresivo de deformidad y destruccién articular, con

cinco estadios (tabla 1).% *°

Tabla 1. Escala de Arnold-Hilgartner

Estadio |Hallazgos

I Tumefaccion de los tejidos blandos

I Osteoporosis y crecimiento excesivo de la epifisis, deformidades angulares

i Quistes subcondrales con ensanchamiento tipico y profundizacién de la

\% Destruccion del cartilago con estrechamiento del espacio articular

muesca intercondilea en la rodilla

\Y Pérdida del espacio articular con contracturas fibrosas de la articulacion y

desorganizacion completa de la misma.

Posteriormente se realiza la escala de Pettersson en 1980, la cual es adoptada por la
Federacion mundial de hemofilia desde 1923. En la cual la puntuacion final oscila entre
0 cuando hay ausencia de artropatia y 13 puntos, en el caso de los pacientes con

afectacion severa (tabla 2).%

Tabla 2. Escala de Pettersson

Cambio radioldgico

Puntuacion ( si aparece)

Osteoporosis 1
Ensanchamiento de la epifisis 1
Irregularidad subcondral

- ligera 1
- pronunciada 2
Estrechamiento del espacio articular

- abierto mas del 50% 1
- cerrado més del 50% 2
Formacion de quistes subcondrales

- un solo quiste 1
- mas de un quiste 2
Erosién marginal de la articulacion 1
Incongruencia de las superficies articulares

- ligera 1
- pronunciada 2
Deformidades angulares de la extremidad

- ligera 1
- pronunciada 2
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La principal diferencia entre las dos escalas es que la de Arnold-Hilgartner es progresiva
mientras que la segunda es aditiva. Sin embargo ninguna de las dos escalas detecta
cambios articulares tempranos.

Los estudios de imagen con alta resolucion espacial tales como la  Tomografia
Computada y la Resonancia Magnética han ganado popularidad en el estudio de los
cambios articulares en hemofilia, ya que a través de estas se puede detectar la
hipertrofigalfinovial, el sitio especifico de sangrado asi como la pérdida del cartilago
articular.™

Valoracion articular integral de paciente hemofilico

El comité musculo-esquelético de la Federacion Mundial de Hemofilia desarrollé un
sistema de evaluacion articular integral atil para el control evolutivo de la artropatia
hemofilica. Se basa en cuatro parametros: Dolor, hemorragia, exploracion fisica y
radiologia. La suma de los cuatro aspectos pretende reflejar el estado articular del
paciente hemofilico en el momento de la exploracién (tablas 3, 4, 5y 6).

Tabla 3. Valoracion del dolor

Caracteristicas del dolor Puntuacion

Ausencia de dolor

Sin déficit funcional

Sin requerimiento de analgésicos (Excepto en los episodios de
hemartrosis)

Dolor leve
No interfiere en las actividades de la vida a diaria 1
Uso de analgésicos no narcéticos

Dolor moderado

Interfiere ocasionalmente en las actividades de la vida diaria
Utilizacion de analgésicos no narcoticos

Uso ocasional de analgésicos narcoticos

Dolor intenso

Interfiere en las actividades de la vida diaria

Requiere habitualmente del uso de analgésicos no narcoticos Yy
narcoticos

Para la valoracion de la hemorragia se designa como menor a el episodio en el cual el
dolor es moderado, hay minimo edema, minima restriccibn de movimiento y la
resolucién es en menos de 24 horas. La hemorragia mayor presenta dolor, edema,
limitacion del movimiento y no cede en 24 horas.
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Tabla 4. Valoracion de la hemorragia

Episodios de hemorragia Puntuacion
Ningun episodio 0
Ningun episodio de hemorragia mayor o entre 1 y 3 menores 1
Entre 1 y 2 episodios de hemorragia mayor o entre 4 y 6 menores 5
3 0 més episodios de hemorragia mayor 0 7 0 mas menores 3

Tabla 5. Examen fisico

Signo evaluado Puntuacion
Edema
- sin edema 0
- moderado 1
- Severo 2
Atrofia muscular
- ausente 0
- presente 1
Deformidad axial
- sin deformidad 0
- deformidad moderada 1
- deformidad severa 2
Crepitacion con el movimiento
- ausente
- presente 0
1
Grado de movilidad
- Normal 0
- restriccibn moderada 1
- Restriccidon severa 2
Inestabilidad
- Estable 0
- Inestabilidad moderada
. 1
- Inestabilidad severa 5

La valoracion radioldgica se basa en la escala de Pettersson ya descrita anteriormente
en la tabla 2.7
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JUSTIFICACION DEL ESTUDIO

La hemofilia es un padecimiento con distribucion Mundial que afecta primordialmente
al varén con una incidencia de 3 a 4 por cada 100,000 en Gran Bretafia y hasta de 10
en 100,000 habitantes en Estados Unidos.> En México, no se cuenta con una
estadistica fidedigna debido a que muchos caso de hemofilia leve no son
diagnosticados.*°

Es una enfermedad hemorragica hereditaria, potencialmente discapacitante; que puede
ocasionar alteraciones psicolégicas graves en el enfermo y su nucleo familiar.*®

El Ortopedista es uno de los médicos implicados en el tratamiento de los pacientes
hemofilicos ya que el sistema musculo-esquelético resulta afectado frecuentemente.
Por lo que es importante que este familiarizado con las diferentes tipos de lesiones
articulares que se encuentran en ellos, asi como la evolucién clinica de las mismas,
para poder establecer de acuerdo al grado de afectacién no solo un manejo sino un
pronéstico de la capacidad funcional del paciente.®

La hemartrosis, la sinovitis crénica y la artropatia hemofilica son las afecciones del
sistema musculo-esquelético mas frecuentemente encontradas en estos pacientes y que
pueden condicionar importante limitacién de la capacidad funcional en los pacientes
hemofilicos, disminuyendo asi su calidad de vida. Sin embargo dentro del hospital de
Ortopedia “Dr. Victorio de La Fuente Narvaez” no se cuenta con un adecuado registro
sobre la epidemiologia de las lesiones articulaciones en pacientes hemofilicos.

Para poder llegar a un adecuado manejo de este tipo de lesiones es importante,
primero, establecer un panorama general de la situacién ortopédica actual en el grupo
de nifios portadores de hemofilia que se maneja en el Hospital de Ortopedia Magdalena
de las Salinas. Por lo que se propone realizar un estudio epidemioldgico acerca de las
lesiones articulares presentes en los pacientes hemofilicos de este hospital tomando en
cuenta algunos pardmetros descritos por la Federacion Mundial de Hemofilia para la
valoracion integral de estos pacientes, asi mismo aplicando la escala radiogréafica de
Arnold-Hilgartner; que en el servicio de ortopedia pediatrica es la méas utilizada por ser
sencilla y facil de correlacionar con los datos clinicos.
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OBJETIVOS

Objetivo general
= Conocer la epidemiologia de las lesiones articulares en pacientes hemofilicos
del Hospital de Ortopedia Magdalena de las Salinas.
Objetivos especificos
» Determinar la frecuencia de afectacion articular en pacientes hemofilicos
= Conocer la edad promedio de presentacion de lesiones articulares
= Conocer el numero promedio de articulaciones afectadas en paciente
hemofilicos
= Establecer cuales articulaciones presentan dafio articular con mayor
frecuencia en paciente hemofilicos
= Determinar el estadio radiolégico de las lesiones articulares presentes en
paciente hemofilicos
= Conocer el grado de actividad fisica realizada por pacientes con hemofilia, asi
como el uso de ortesis para llevarla a cabo
= Establecer la presencia de sintomatologia en la artropatia hemofilica

= Da a conocer los tratamientos médico empleados en el hospital para las
lesiones articulares en paciente hemofilicos

14



MATERIALES Y METODOS

Diseno del estudio

» Por la maniobra del investigador:

= Por la direccion del estudio:

» Por la captura de la informacion:

= Por la medicion en el tiempo:

Sitio

observacional
transversal
retroprolectivo
transversal

= El estudio se realizd en el tercer nivel de atencion médica en el servicio de
Ortopedia Pediatrica en el hospital de Ortopedia de la “Unidad Médica de Alta
Especialidad Magdalena de las Salinas”. Del Instituto Mexicano del Seguro Social

en México, D. F.

Periodo

= El estudio se realizd6 de enero 2006 a abril 2006.

Técnica de Muestreo

= No probabilistica de casos consecutivos
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Variables

= Universales

Edad

Definicion conceptual: Tiempo que ha vivido una persona.

Definicion operacional: Namero de afios cumplidos hasta el momento del estudio
Tipo de variable: numérica continua medida en afos

Sexo

Definicion conceptual: Constitucion organica que distingue al macho de la hembra,
lo masculino de lo femenino

Definicion operacional: condicién genérica de lo pacientes con hemofilia

Tipo de variable: Nominal dicotomica; femenino o masculino.

* Independientes

Tipo de hemdfilia

Definiciéon conceptual: Enfermedad hematoldgica causada por una deficiencia de un

factor de coagulacion determinado

Definicion operacional: De acuerdo a la clasificacion de hemofilia segun Ahlberg y

Nilsson se reconocen tres entidades

- Hemofilia A: Causada por una deficiencia del factor VIII de la coagulacion.

- Hemofilia B: Enfermedad hematoldgica causada por la deficiencia del factor I1X de
la coagulacion.

- Hemofilia C: Enfermedad hematoldgica causada por una deficiencia del factor
VIII de la coagulacién mas una anormalidad plaquetaria

Tipo de variable: categdrica nominal

Grado de hemofilia

Definicion conceptual: Magnitud de los sintomas causados por la enfermedad y que
es inversamente proporcional a la concentracion del factor de coagulacion
deficiente.

Definicion operacional: Segun Ahlberg y Nilson hay tres grados de severidad en la
Hemofilia

- Hemofilia leve: Concentraciones mayores a 30% de los indices normales del

factor VII o IX de la coagulacion.
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- Hemofilia moderada: Concentraciones concentraciones del 1% al 5% de la
cantidad normal de factores VIII o IX de la coagulacion.

- Hemofilia severa: Determinaciéon del factor VIII o IX menores al 1% de lo
normal.

Tipo de variable: categérica nominal

= Dependientes

Dolor

Definicion conceptual: experiencia subjetiva y desagradable de un individuo ante un
estimulo

Definicion operacional: presencia o ausencia de dolor en cualquiera de las
articulaciones estudiadas.

Tipo de variable: nominal, dicotdbmica

Articulaciones afectadas

Definicion conceptual: uniones 6seas que presentan algun dato patolégico

Definicion operacional: namero de articulaciones en las que se demuestren cambios
ya sea clinicos y/o radiograficos en paciente con hemofilia.

Tipo de variable: numérica, discreta

Eventos de hemartrosis

Definicion conceptual: Numero de veces que se presenta una hemorragia
intrarticular en un tiempo determinado

Definicion operacional: NUumero de sangrados intrarticulares que ha presentando el
paciente de un mes al momento de la revisién

Tipo de variable: numérica, discreta

Marcha

Definicion conceptual: Accidén de desplazarse de un lugar a otro en bipedestacion
Definicion operacional: tipo de deambulacion que realiza el paciente al momento de
la exploracion

- Normal: aquella que se realiza en las 4 fases de la marcha sin ninguna alteracion.

- Claudicante independiente: Aquella que presenta alteracién de alguna de las fases
de la marcha descritas pero sin uso de ortesis.

- Dependiente: paciente con deambulacion Unicamente posible con algun tipo de
ortesis (como muletas, andadera o baston).

Nula: paciente confinado a silla de ruedas o camilla

Tipo de variable: Categorica
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Ortesis empleada

Definicion conceptual: sistema de fuerzas mecéanicas disefiado para controlar,
corregir o compensar una deformidad en el sistema osteomuscular

Definicion operacional: utilizacion de ortesis para realizar su movilizacion y actividad
fisica

Indicador: ninguna, plantillas, alzas, férulas, muletas, andadera, silla de ruedas.

Tipo de variable: Categorica

Actividad fisica

Definicion conceptual: Facultad de realizar cualquier accién que requiera movimiento
del sistema musculo-esquelético

Definicion operacional: caracteristicas de actividad motora que tiene el paciente
con hemofilia al momento de la revision

Normal: aquel que realiza todas su actividades cotidianas de forma independiente
incluyendo algun deporte

Moderada: que realiza actividades de la rutina diaria pero no actividad fisica
deportiva

Limitada: Realiza actividades con ayuda de terceros

Nula: que no realiza ninguna actividad Gnicamente satisface necesidades bésicas
Tipo de variable: Categorica

Tratamientos farmacolégicos empleados

Definicion conceptual: administracion de cualquier sustancia quimica en un paciente
con fines terapéuticos

Definicion operacional: medicamentos empleados de forma intrarticular para el
manejo de artropatia en pacientes hemofilicos

Indicador: ninguno, esteroides intrarticulares, oxitetraciclina intrarticular, otros.

Tipo de variables:

Contractura articular

Definicion conceptual: disminucién en la movilidad en alguna articulacion que no sea
voluntaria y no factible de modificarse.

Definicion operacional: Presencia de cualquier disminucion fija de los arcos de
movilidad normales en la articulacion evaluada

Tipo de variable: Categorica
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Estadio radiol6gico

Definicion conceptual: Cambios radiograficos observados en las articulaciones a las
que se les asigna un numero.

Definicion operacional: Grado de afeccion de la articulacion segun la clasificacion de
Arnold y Hilgartner

Estadio I: Tumefaccién de tejidos blandos

Estadio 1l: Osteoporosis y crecimiento excesivo de las epifisis con deformidades
angulares

Estadio I11: Quistes subcondrales, ensanchamiento, profundizacion de la muesca
intercondilea en la rodilla

Estadio 1V: Destruccion de cartilago con estrechamiento del espacio articular
Estadio V: Pérdida del espacio articular con contracturas fibrosas vy
desorganizacion completa de la articulacion

Tipo de variable: escalar, discreta

Criterios de inclusion

Pacientes portadores de hemofilia A o B, tratados y/o consultados en el servicio
de ortopedia pediatrica de Hospital de Ortopedia Magdalena de las Salinas desde
marzo 2005 a marzo 2006

Pacientes menores de 19 afios

Derechohabientes del IMSS

Cualquier nivel socioeconémico

Pacientes que aceptaron participar en el estudio

Pacientes con registro completo de datos clinicos y radiogréaficos

Criterios exclusion

Pacientes que sean portadores de otra enfermedad concomitante que pueda
provocar cambios articulares.

Pacientes que padezcan alguna otra enfermedad que afecte la capacidad
funcional motora
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Criterios de eliminacion

= Pacientes que abandonaron el estudio por cualquier motivo.

INTERVENCIONES

Sistema de captacion de la informacion.

Se elabord una hoja de captacion de datos en base a las variables estudiadas (Anexo
1) .Los datos de identificacion de pacientes, asi como la sintomatologia fueron
obtenidos por los investigadores durante las consultas de los pacientes en el servicio
de ortopedia pediatrica de la UMAE Magdalena de las Salinas en base a interrogatorio
directo.

Se efectud exploracion fisica de cada uno de los pacientes realizandose previamente
una invitacibn a participar en el estudio mediante una carta de consentimiento
informado (Anexo 2). Los datos obtenidos por los investigadores a traves de la
exploracion fisica también fueron registrados en la hoja de captacion de datos
previamente disefiada.

Durante la misma consulta se realiz6 la revision de estudios radiogréaficos que el
paciente llevaba, obtenidas por el motivo de consulta.

(Anexo 1).

Analisis de datos.

Se realiz6 analisis estadistico descriptivo aritmético para obtener frecuencias,
porcentajes asi como medias de tendencia central y dispersién. Se utilizé el programa
de andlisis estadistico SSPSS 11.0

Recursos.

* Humanos:

Un meédico ortopedista adscrito al servicio del Ortopedia pediatrica: Dr. Roberto
Bernal Lagunas, que asesoro el registro de datos y exploracion fisica del paciente
Un médico residente de 4to afio de ortopedia: Dra. Susana Castillo Marcelo, quien
realizo el llenado de las hojas de registro.

Un medico Ortopedista como asesor metodoldgico: Dr. Edgar Abel Marquez Garcia

= Materiales:

Expedientes clinicos
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Examenes radiograficos
Hojas de papel bond
Computadora

Goniometro y cinta métrica

» Financieros
Por el Instituto Mexicano del Seguro Social
Por los investigadores

Cronograma de trabajo.

Titulo de proyecto: Epidemiologia de las lesiones articulares en paciente hemofilicos

Actividades A M|JIJAIS ONDIE|F

X |2

Elaboracion de protocolo

Autorizacion por el comité de | x
evaluacioén local

Recoleccidon de la informacion X | X

Elaboracion de la informacion X

Andlisis e interpretacion de los
Resultados

Difusién y publicacion

CONSIDERACIONES ETICAS APLICABLES AL ESTUDIO

Este estudio se ajustd a las normas éticas institucionales y a la Ley General de Salud en
materia de experimentacion en seres humanos, asi como a la declaraciéon de Helsinki de
1975, con modificaciones en el congreso de Tokio, Japdn en 1983.
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RESULTADOS

Durante el estudio se revisaron 70 pacientes de los cuales 2 no cumplieron con los
criterios de inclusion por rebasar la edad limite de pacientes considerados pediatricos (16

afos)Cinco pacientes no se incluyeron el estudios por no contar con

estudios

radiograficos completos. De los 63 pacientes restantes todos los pacientes fueron del
sexo masculino. La edad promedio fue de 10.5, con una minima de 3 y maxima de 16
afos. El grupo mas representativo fue el de 8 afios con 9 casos (14.3%) como se

muestra en las siguiente tabla y grafica.

Edad

Promedio 10.51

Mediana 10.00

Moda 8

Minima 3

Maxima 16

Edéd en No. de Porcentaje
anos €casos

3 2 3.2
4 1 1.6
5 3 4.8
6 3 4.8
7 5 7.9
8 9 14.3
9 4 6.3
10 5 7.9
11 5 7.9
12 2 3.2
13 8 12.7
14 3 4.8
15 7 11.1
16 6 9.5
Total 63 100.0
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Edad

No. de casos

3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16

edad

El tipo de hemofilia mas frecuente fue el A con 51 casos (81%) y de tipo B solo se
reportaron 12 (19%).

En cuanto a la gravedad clinica de los 63 casos solo uno fue leve (1.6%), moderada en
11 pacientes (17.5%) y severa en 51 casos (81%). Para la variable de diagnéstico se
obtuvieron los siguientes resultados: hemofilia A leve un 1.6% (1 paciente), hemofilia A
moderada 14.3% (9 casos), hemofilia A severa 66.7% (42 pacientes), hemofilia B
moderada 3.2% (2 pacientes), 14.3% (9 casos). No se presento ningun paciente con
hemofilia B leve.

Tipo de Hemofilia

B HEMOFILIA A
] HEMOFILIA B
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Grado de Hemofilia

Diagnostico

3179 14.29%

M LeEvE
[ MODERADA
B seVERA

B HEMOFILIA A LEVE

O HEMOFILIA A
MODERADA

O HEMOFILIA A
SEVERA

B HEMOFILIA B
MODERADA

| HEMOFILIA B
SEVERA
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En cuanto al nimero de hemartrosis presentados por mes se encontré un rango de 0 a 8
eventos, con un promedio de 1.94, como se muestra en la siguiente tabla.

No. de hemartrosis por mes

Promedio 1.94
Mediana 1.00
Moda 1
Minima 0
Maxima 8

En 24 pacientes (38.1%) se presentd solo un evento de hemartrosis por mes, 13
pacientes presentaron dos hemartrosis por mes representando un 20.6%, el 17.5% de
los pacientes (11 casos) presento 4 eventos por mes, 4 pacientes 3 episodios (6.3%) y
en dos pacientes se registraron hasta 8 eventos por mes (3.2%), no se presento ninguna
hemartrosis en un mes en 9 pacientes (14.3%).

Numero de hemartrosis por mes

frecuencia

0 1 2 3 4 8

hemartrosis
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El nUmero de articulaciones afectadas vario en un rango de 0 a 12, con un promedio de
3, el 25.4% (16 casos) de los pacientes presentaron por lo menos dos articulaciones
dafiadas, el 20.6 ( 13 pacientes) tenian 3 articulaciones afectadas, 15.9%(10 pacientes) 4
articulaciones,14.3% (9 casos) presento dafio en 5 articulaciones, en 7.9% (5 pacientes)
6 articulaciones y solo en el 1.6% ( un paciente) se presentaron 8 y 12 articulaciones
afectadas respectivamente.

Articulaciones afectadas

o d_e i ; Porcentaje
articulaciones Frecuencia Porcentaje :

afectadas acumulativo
0 3 4.8 )
1 5 7.9 12.7
2 16 25.4 38.1
3 13 20.6 58.7
4 10 15.9 74.6
S 9 14.3 88.9
6 5 7.9 96.8
8 1 1.6 98.4
12 1 1.6 100.0
Total 63 100.0

Articulaciones afectadas

No. de casos

0 1 2 3 4 5 6 8 12

No. de articulaciones afectadas
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Se observo para la variable dolor que el 74.6% de los pacientes (47 casos) presentaban
dolor articular, el 25.4% restante se refirié sin dolor (16 pacientes).

Dolor

- sin dolor articular
[l con dolor articular
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Con respecto a la marcha se encontr6 normal en 36 pacientes (57.1%), claudicante en
13 casos (20.6%), 12 con marcha dependiente de ortesis (19%) y nula en 2 casos
(3.2%). Mostrandose en la grafica siguiente.

Tipo de marcha

Frecuencia

nula dependiente de claudicante Normal
ortesis

marcha

De los 63 pacientes 40 no utilizaban ninguna értesis (63.5%), las muletas fueron las
Ortesis mas empleada con un 17.5% (11 pacientes), seguidas de las plantillas con un
9.5% (6 casos),un paciente utilizaba andadera (1.6%) y 2 silla de ruedas para
desplazarse(3.2%).
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Ortesis empleadas

M ninguna

O plantillas

M ferulas

B muletas

B andadera

M silla de ruedas

Con respecto a la actividad fisica realizada, se encontrd que el 41.27% de la poblacion

estudiada tuvo una actividad fisica normal, el 38.1% moderada y 20.63% limitada, no se

reporto actividad fisica nula.

Actividad fisica

M imitada
N

moderada sin
actividad deportiva

E normal
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Para la variable de presencia de contractura articular se encontré que solo 8 pacientes
no tenian ninguna contractura articular (12.7%), mientras que 55 pacientes (83.7%)
presentaban disminucion de los arcos de movilidad en por lo menos una articulacion.

Contractura articular

de casos

a

numero

sin contractura presencia de contractura

contractura

En la revisidn realizada para cada articulacion se encontré solo un paciente con
contractura en hombros siendo la afeccién bilateral 1.59% los restantes 62 pacientes
(98.41%) no tuvieron contractura articular en hombros, como se muestra en la siguiente
grafica.
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Hombro

M sin contractura

[ con contractura
ambos hombros

De los 63 pacientes 35 (55.6%) no presentaban contractura en codos, el 19% (12
pacientes) tenian contractura en el codo derecho el 9.5%(6 pacientes) en el izquierdo y
el 15.9% (10 casos) presentaron contractura articular en codo de forma bilateral.

Codo

M sin contractura

[ contractura codo
derecho

[] contractura codo
izquierdo

[l contractura ambos
codos
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La mufieca no se vid afectada en ningun paciente.

Con respecto a la cadera se encontr6 que el 96.8% (61 pacientes) no presentaron
contractura articular, el 1.6% (1 paciente) presento contractura en cadera izquierda y

hubo un caso (1.6%) de contractura bilateral.

Cadera

[ sin contractura

[ contractura cadera
izquierda

[l contractura ambas
caderas

En 24 pacientes (38%) no se observé contractura en rodillas, 12 pacientes (19%)
presentaron contractura en rodilla derecha, 15 (23.8%) en rodilla izquierda y los

restantes 12 pacientes (19%) tuvieron contractura de ambas rodillas.

Rodilla

M sin contractura

i contractura rodilla
derecha

[] contractura rodilla
izquierda

[l contractura ambas
rodillas
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Con respecto al tobillo, el 9.5%(6 casos) de los pacientes tenia contractura en el tobillo
derecho, el 4.8% (3 pacientes) contractura en el izquierdo, se vio afectado en forma
bilateral en el 9.5% de los pacientes y en el 76.19% (48 casos) de los pacientes no hubo
contractura en ningun tobillo.

Tobillo

M sin contractura

- contractura tobillo
derecho

[l contractura tobillo
izquierdo
|

contractura ambos
tobillos

Al realizarse la evaluacién radiografica de las articulaciones afectadas clinicamente en los
pacientes que integraron el estudio se encontraron lo siguientes datos. Se presentan las
graficas por cada articulacién de forma separada.

Para el hombro derecho 59 pacientes (93.7%) no presentaron ninguna alteracion y solo
4 pacientes (6.3%) tuvieron alteraciones radiograficas las cuales fueron clasificadas de
estadio | de Arnold y Hilgartner, en el hombro izquierdo el 95.2% (60 casos) no tuvieron
alteraciones radiogréaficas y el 4.8% (tres casos) presentaron cambios radiograficos
correspondientes al estadio |I.
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porcentaje

porcentaje

Rx hombro derecho

Ningln cambio radiolégico Estadio |
estadio radioldgico

Rx hombro izquierdo

Ningun cambio radioldgico Estadio |
estadio radiolégico
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Con respecto al la articulacion de codo se observo que para el derecho 31 pacientes
(49.2%) estuvieron sin ninguna alteracion radiografica, 13 (20.6%) presentaron afeccion
radiolégica catalogada como estadio I, en 12 (19%) se observaron cambios radiograficos
estadio Il, 6 pacientes (9.5%) tuvieron alteraciones estadio IlIl y solo un paciente
(1.6%) presentaba afeccion de estadio IV.

Para el codo izquierdo se encontrdé que 49.2% (31 pacientes) no presentaron cambios
radiograficos el 20.5% cambios de estadio | (13 pacientes), el 19% estadio Il (12
pacientes, el 9.5% (6 pacientes) tuvieron cambios radiograficos estadio 111 y el 1.6% ( 1
paciente) presento alteraciones radiograficas estadio IV. Como se muestra en la
siguientes tabla y graficas.

Rx codo derecho

ESTADIO NUMERO DE CASOS | PORCENTAJE
Ningun cambio radiolégico 31 492
Estadio I(tumefaccion de tejidos blandos) 13 20.6
Estadio Il (osteoporosis y crecimiento excesivo de
epifisis) 12 19.0
Estadio Il (quistes subcondrales ensanchamiento
de epffisis) 6 9.5
Estadio IV (destruccion de cartilago y
estrechamiento del espacio articular) 1 1.6
Total 63 100.0

Rx codo izquierdo

ESTADIO NUMERO DE CASOS PORCENTAJE

Ningun cambio radiologico 29 46.0
Estadio I(tumefaccion de tejidos blandos) 13 20.6
Estadio Il (osteoporosis y crecimiento excesivo 13 20.6

de epifisis)

Estadio Il (quistes subcondrales 8 12.7
ensanchamiento de epifisis)

Total 63 100.0
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porcentaje

porcentaje

Rx codo derecho

Ningun
cambio
radiologico

Estadio| Estadio 1l Estadiolll

estadio radiolégico

Rx codo izquierdo

Estadio v

Ningin cambio
radiolégico

Estadio | Estadio 1i

Estadio radiografico

Estadio Ill
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En la mufieca derecha 61 pacientes (96.8%) no presentaron cambios radiograficos, 2
(3.2%) tuvieron cambios estadio I, para la mufieca izquierda 62 pacientes (98.4%) se
clasificaron sin cambios radiograficos y solo un paciente (1.6%) tuvo alteraciones de
estadio I.

Rx mufeca derecha

60

o
)
% 40
o
o
o
20
0
Ningun cambio radiolégico Estadio |
Rx mufieca izquierda
[
)
c
(]
-t
o
(o

Ningun cambio radiolégico Estadio |
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El 98.4% de los pacientes (62) no tuvieron alteraciones radiogréficas en la cadera
derecha, un paciente (1.6%) presentd cambios de estadio Ill. En la cadera izquierda en
61 pacientes (96.8%) no se observaron cambios radiogréficos, y en 2 pacientes (3.2%)
se vieron cambios de estadio I11.

Rx cadera derecha

(O]
g
c
[}
s
o
(o
Ningln cambio radiolégico Estadiolll
RX caderaizquierda
o
g
c
(]
o
o
o

Ningln cambio radiol6gico Estadio 1l
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En la rodilla derecha se encontr6 que de los 63 paciente, 26 (41.3%) no tuvieron
cambios radiogréaficos, 10 (15.9%) presentaban hallazgos estadio I, 17 (27.0%) tuvieron

alteraciones estadio Il, en 9 pacientes (14.3%) se observaron
correspondientes al estadio Il y un paciente (1.6%), tuvo cambios estadio IV.

Rx rodilla derecha

Estadio Numero de casos | Porcentaje
Ningun cambio radiol6gico 26 413
Estadio | (tumefaccién de tejidos 10 15.9
blandos)
Estadio Il (osteoporosis y crecimiento 17 27.0
excesivo de epifisis)
Estadio Il (quistes subcondrales 9 14.3
ensanchamiento de epifisis)
Estadio IV (destruccién de cartilago y 1 1.6
estrechamiento del espacio articular)
Total 63 100.0
Rx rodilla derecha

(O]

'©

c

()

o

@]

a

Ningln cambio Estadio 1l Estadio Estadio m Estadio IV
radiolégico

Estadio radioldgico

datos radiograficos
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En la rodilla izquierda se encontrd que el 47.6% de los pacientes (30 casos) no tuvieron
ningan cambios radiografico, el 9.5% (6 pacientes) mostraban alteraciones estadio I, el
20.6% (13 casos) presentd datos radiograficos estadio Il, otro 20.6% ( 13) cambios
estadio |11, solo un paciente (1.6%) tuvo hallazgos correspondientes al estadio IV.

Rx rodilla izquierda

Estadio NuUmero de casos Porcentaje
Ningudn cambio radiolégico 30 47.6
6 9.5

Estadio I(tumefaccion de tejidos blandos)

Estadio Il (osteoporosis y crecimiento 13 20.6
excesivo de epifisis)

Estadio Il (quistes subcondrales 13 20.6
ensanchamiento de epifisis)
Estadio IV (destruccion de cartilago y 1 1.6
estrechamiento del espacio articular)
Total 63 100.0
RX rodilla izquierda

]

'

=

(]

o

[@]

a

Ningln cambio Estadio Il Estadio Il Estadio Ill  Estadio IV

estadio radioldgico
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Con respecto a la articulacion del tobillo derecho se observo que el 41% de los pacientes

(26 casos) no presentaron cambios radiogréficos,

el 27% (17 pacientes) solo tenian

tumefaccion de partes blandas (estadio 1) mientras que el 19% de los pacientes (12
casos) mostraban cambios correspondientes al estadio Il, el 11.1% (7 pacientes)

correspondio al estadio 111y el 1.6% (1 paciente) presento alteraciones del estadio IV.

Rx tobillo derecho

Estadio Namero de casos Porcentaje
Ningun cambio radiolégico 26 41.3
Estadio I(tumefaccion de tejidos blandos) 17 21.0
Estadio Il (osteoporosis y crecimiento excesivo 12 19.0
de epifisis)
Estadio Ill (quistes subcondrales ensanchamiento 7 11.1
de epifisis)
Estadio IV  (destruccion de cartilago vy 1 1.6
estrechamiento del espacio articular)
Total 63 100.0
Rx tobillo derecho
50
40

()

g

c

(]

o

o

a

Ningln cambio Estadio |1  Estadio I

Estadio Ill  Estadio IV

estadio radioldgico
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En el tobillo izquierdo el 50.8% (30 pacientes) se encontraron sin ningun cambio
radiografico, 22.2% (14 casos) presentaron alteraciones estadio I, otro 22.2% (14) se
encontraron con datos radiograficos estadio 11, el restante 4.8% (3 pacientes) mostraron
cambios estadio 111, no hubo pacientes con alteraciones estadio 1V en esta articulacion.

Rx tobillo izquierdo

Total

Estadio Namero de casos Porcentaje

Ningun cambio radiolégico 32 50.8
Estadio | (tumefaccion de tejidos blandos) 14 22.2
Estadio Il (osteoporosis y crecimiento excesivo 14 22.2
de epifisis)
Estadio Il (quistes subcondrales ensanchamiento 3 4.8
de epifisis)

63 100.0

Rx tobillo izquierdo

Porcentaje

Ningtn cambio Estadio |

Estadio Il Estadio Ill
estadio radiologico
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DISCUSION

Los resultados obtenidos en el presente estudio muestran semejanzas a los datos
descritos en la literatura consultada. Se desprende que el sexo masculino es el mas
afectado debido a que tanto la hemofilia A como la B estan ligadas al cromosoma X
(4,5).

Al igual que lo refiere Canale (4) el tipo mas frecuente en nuestra poblacion fue la
hemofilia A, siendo en el mayor nimero de casos de grado severo, en menor cantidad se
observé la hemofilia B. En nuestro estudio no hubo casos de hemofilia C.

La hemartrosis ha sido descrita como la lesion mas frecuente del aparato musculo
esquelético en pacientes hemofilicos (10, 11, 12). En el estudio se observé que en el
85.7% de los casos (54 de los 63 pacientes) se presentd por lo menos una hemartrosis
al mes.

Ferndndez-Palazzi (6) menciona que el cuadro de hemartrosis es infrecuente en los
primeros afios de vida incrementandose cuando los pacientes sobrepasan los cinco afios,
observandose una similitud con el estudio ya que la edad promedio de los pacientes
atendidos fue de 10 afios y la edad de 8 afios fue la mas frecuente, encontrdndose
afectadas por lo menos 3 articulaciones en el 20% de los pacientes y hasta 8
articulaciones en 1 paciente.

Varios autores coinciden en que los sintomas de la hemorragia interarticular en fases
iniciales son edema con dolor (14,17), si hay episodios repetitivos y la hemartrosis no es
tratada correctamente se produce dafio irreversible en la articulacién, apareciendo
contractura fija de la misma (1, 4, 18).

Aungue en la muestra estudiada el dolor fue un sintoma frecuente (70% de los
pacientes), la pérdida de la movilidad puede manifestarse afios antes de que aparezca el
dolor (1, 2, 20) Corroborandose en el estudio con la presencia de contractura articular
en el 83% de los pacientes.

La hemartrosis y por lo tanto la contractura articular se puede presentar en cualquier
articulaciéon; sin embargo en estudios previos se ha observado que es mas frecuente en
las rodillas y el codo, es rara en caderas y hombros probablemente porque estas
articulaciones estan protegidas por importantes envolturas musculares y tienen pocos
pliegues sinoviales(7,9, 13). En los pacientes del estudio se confirman estos datos ya que
la rodilla fue la articulacion mas afectada, presentandose contractura de las rodillas en 39
pacientes (61.8%), seguida de la afeccion a los codos, presentandose limitacion en la
movilidad en 28 pacientes (44.4%) , en comparacion con la poca frecuencia de
alteraciones en cadera ( 2 pacientes) asi como solo un paciente con alteracion en
hombro. En el estudio los tobillos se vieron afectados de forma regular, presentandose
contractura en 15 pacientes (23.8%).

Algunos estudios como el de Stein mencionan que cuando se encuentra contractura en
flexion irreductible de la articulacion generalmente aparecen signos radiograficos de
artropatia, también se menciona que las alteraciones radiolégicas de las articulaciones
son proporcionales a la magnitud del deterioro y sintomatologia articular (1, 2, 20). Por lo
tanto las radiografias son muy importantes en el seguimiento de un paciente con
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artropatia hemofilica. En el estudio los cambios radiograficos se clasificaron de acuerdo a
la escala de Arnold y Hilgartner(1).

Hubo una coincidencia con la lo descrito en la literatura cuando se menciona que los
hombros y las caderas son las articulaciones con menos afecciones (9,11), ya que en el
estudio también se encontraron pocos cambios radiograficos; en hombro todos los casos
presentaron Unicamente tumefaccion de partes blandas (estadio I) y en cadera aunque
los hallazgos radiograficos se clasificaron como de estadio 111 solo hubo un caso.

Las articulaciones con mayores cambios radioldgicos en el estudio fueron los codos vy las
rodillas, presentandose con mayor frecuencia hallazgos correspondientes a los estadios
Il (osteoporosis, crecimiento excesivos de epifisis, deformidades angulares) y Il (quistes
subcondrales con ensanchamiento de la epifisis). En cuanto a las mufiecas y los tobillos
en la literatura consultada no se especifica la frecuencia con que se observan cambios
radiograficos a este nivel, en el estudio se encontraron datos radiograficos de artropatia
hemofilica hasta en un 59% en el tobillo derecho y en 49% en el izquierdo, siendo los
mas frecuentes los estadios | y Il. Las mufieca se vieron afectadas solo en 2 casos y los
hallazgos correspondieron a el estadio .

Cabe mencionar que la recoleccion de datos y la evaluacidbn se tuvo que realizar
separando articulaciones derechas e izquierdas ya que en varios paciente en que se
encontraban afectadas articulaciones de forma bilateral; tanto la sintomatologia como
posteriormente las radiografias presentaba datos diferentes.

En la literatura consultada no se hace mucho énfasis con respecto a las alteraciones en la
marcha secundarias a la artropatia hemofilica, sin embargo aunque en los resultados del
estudio se observo marcha normal en mas del 50% de los pacientes también se registro
marcha claudicante en el 20% de los pacientes y marcha dependiente de Ortesis en el
19% de ellos. Asi mismo la actividad fisica se vié limitada en el 20%. Y moderada pero
sin actividades deportivas hasta en un 38% de los pacientes.

Las medidas de prevencion de hemartrosis con la aplicacién de factores VIII o IX y un
buen control a través del hemat6logo asi como las medidas para el manejo de un
episodio agudo de hemartrosis estan bien establecidas.(3,6,7,8,14). AUn hay controversia
en los tratamientos a seguir cuando existe una sinovitis crénica y por lo tanto una
hemartrosis recurrente que a su vez puede establecer una artropatia hemofilica. Sin
embargo los autores coinciden en que se debe actuar directamente sobre la sinovial ya
sea por reseccion o por fibrosis de de la misma. En esta ultima opcién a la cual se conoce
como sinoviortesis se han empleado varias sustancias como el acido 6smico, rifampicina,
oxitetraciclina asi como materiales radioactivos como el Tc 99.( 6,10,17). La descripcion
detallada de los multiples tratamientos empleados en la artropatia hemofilica sobrepasan
los alcances de este estudio. Por lo que Unicamente se registraron los tratamientos
farmacolégicos empleados, no se realizo registro de pacientes tratados quirargicamente.
Se observo que hasta un 38% de los casos se realizO sinoviortesis con oxitetraciclina,
seguido del uso de esteroides intrarticular en 10 pacientes, 28 pacientes (44%) no
habian recibido ningun tratamiento por hematrosis recurrente.
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CONCLUSIONES

De acuerdo a la observacion y andlisis de los resultados obtenidos asi como la revision
de la literatura consultada, se puede concluir que la presencia de hemartrosis repetitiva
asi como el dolor y posteriormente la contractura articular son los sintomas principales
de que se ha establecido una lesién articular cronica. Observandose predominantemente
a partir de los 8 afios en este estudio.

Cualquier articulacién es susceptible de presentar hemartrosis y por lo tanto desarrollar
artropatia hemofilica, pero es mas frecuente en articulaciones como rodillas; 61% Yy
codo; 44% en los pacientes estudiados, seguida de los tobillos. Se observa de forma
infrecuente en murfecas, caderas y hombros. Al parecer cuando se presenta en estas
Gltimas regiones se ha asociado a una hemofilia de grado severo y con un tratamiento
nulo, sin embargo es necesario llevar a cabo otros estudios para corroborar esta
asociacion.

La valoracion radiogréafica de los pacientes con artropatia hemofilica es importante para
determinar el pronéstico de cada articulacién y en algunos casos decidir el tratamiento
de los pacientes. La escala de Arnold y Hilgartne (1) es sencilla y a diferencia de la escala
de Pettersson es progresiva por lo que fue Gtil en este estudio para diferenciar cambios
articulares discretos de los graves, aunque ninguna de las dos es aplicable a cambios
tempranos. Los datos radiograficos observados en el estudios fueron
predominantemente; osteoporosis y crecimiento excesivos de la epifisis con deformidades
angulares  correspondiente al estadio Il asi como quistes subcondrales con
ensanchamiento de epifisis que corresponden al estadio Ill. No se determino en ninguno
de los pacientes cambios de estadio V, por lo que se infiere que es infrecuente.

La presencia de perdida de la movilidad en una o varias articulaciones favorece la
limitacion en la actividad fisica ya que por lo menos en el 39% de los pacientes se
presentaron alteraciones de la marcha y 38% de los pacientes aunque realizaban
actividades fisicas cotidianas, no podian realizar actividades deportivas.

El uso de ortesis como plantillas y muletas segun el estudio es también un fenémeno
frecuente en estos pacientes.

El tratamiento que con mayor frecuencia llevaron los pacientes en este hospital con
datos de artropatia hemofilica fue el uso de oxitetraciclina intrarticular (sinoviortesis
quimica). Es necesario realizar un seguimiento de estos pacientes para determinar la
eficacia de dicho tratamiento.

Las lesiones articulares son frecuentes en pacientes portadores de hemofilia A y B, sin
embargo la artropatia hemofilica es poco conocida y a su vez poco manejada por la
especialidad de Ortopedia , el panorama parece desolador al observarse que la mayoria
de los pacientes han desarrollado en algun grado una artropatia hemofilica a edad
temprana, por lo que es de vital importancia que el médico ortopedista se familiarice con
este tipo de lesiones, para poder asumir un papel importante en el seguimiento y
tratamiento de estos pacientes , ya que como se observé las lesiones articulares pueden
llegar a ser incapacitantes y disminuir en gran medida la calidad de vida de nuestros
pacientes.
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Anexo 1
Hoja de captacion
Epidemiologia de las lesiones articulares en pacientes con hemofilia del
servicio de pediatria de Hospital de Ortopedia Victorio de la Fuente Narvaez

I. Ficha de identificacion.
Nombre: Edad: sexo:

Direccion:
Diagnostico hematoldgico:
I1. Evolucion.

Episodios hemorragicos durante el dltimo mes:
Tratamientos empleados:

Actividad fisica realizada durante el ultimo mes: Normal Moderada
Limitada: Nula
Dolor: No Si

I11. Exploracion fisica
Tipo de marcha:
Ortesis utilizada:
NUumero de articulaciones afectadas:

Movilidad articular:

% Derecho Izquierdo
5 Flex |Ext |Abd |Ad |R.Int|R.Ext |Flex |Ext |Abd |Ad |R.Int |R.Ext
% normal 160 | 55 [ 170 |50 | 70 70 |160 |55 [170 |50 | 70 70
T paciente
Derecho Izquierdo

2 Flex [Ext |Pro [Su |Flex. |Ext. |Pron|Sup
g n_|p
© | normal 150| 0 [ 70 | 80 |150| O 70 | 80

paciente
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" Derecha lzquierda
S Flex |Ext |Flex. |Flex. Flex |Ext |Flex. Flex.
2 radial | Cubital radial | cubital
= |normal 70 | 70 | 20 30 [70 70| 20 30
paciente
Derecha Izquierda
2 Flex |[Ext |Abd |Ad |R.Int |[R.Ext |Flex [Ext |Abd |Ad |R.Int |R.Ext
g
O [Normal 110 | 30 | 50 |30 | 35 50 | 110 |30 | 50 [ 30| 35 50
Paciente
" Derecha Izquierda
S Flexion | Extension | Flexion | Extension
€ [Normal 135 |10 135 10
Paciente
Derecho Izquierdo
38 Flex. Flex. Inversion | eversion | Flex. Flex. Inversion | Eversion
3 plantar |dorsal plantar |dorsal
2 [normal 50 20 5 5 50 20 5 5
paciente

IV. Examen Radioldgico.
(estadio radiolégico segun Arnold y Hilgartner)

Articulacién

Derecha | Izquierda

Hombros

Codos

Mufecas

Caderas

Rodillas

Tobillos

Nombre del evaluador:
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Anexo 2

CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO

Titulo de investigacion:

Epidemiologia de las lesiones articulares en paciente hemofilicos

Investigadores: Dr. Roberto Bernal Lagunas; Dra. Susana Castillo Marcelo. Hospital de
Ortopedia UMAE Magdalena de las Salinas.

En este estudio se realiza una revision de datos generales de los pacientes hemofilicos
como son edad, diagnostico, sintomas, asi como una evaluacion del tipo de lesiones que
presenta cada paciente,

El objetivo del estudio es tener un panorama de que las condiciones actuales, en cuanto
lesiones articulares se refiere de nuestros pacientes y poder tener una estadistica
fidedigna de estos trastornos.

Procedimiento:

En caso de aceptar participar en el estudio responderé durante mi consulta a preguntas
personales como nombre, direccion, edad, diagnostico hematolégico, numero de
hemartrosis en cada articulacion, presencia de dolor, actividades que realizo.
Posteriormente se realizara una evolucién fisica que incluira valorar la forma en que
camino, los arcos de movilidad de mis articulaciones, la presencia de dolor.

Por ultimo se evaluaran las radiografias que me han sido solicitadas el servicio por el
motivo de consulta previo al estudio.

Los datos obtenidos de la entrevista médica seran utilizados en forma confidencial y
Unicamente para los fines de esta investigacion

Yo: como representante legal del
paciente: con pleno uso de mis facultades acepto
que participe en el estudio “ Epidemiologia de las lesiones articulares en paciente
hemofilicos del servicio de pediatria del Hospital Victorio de la Fuente NarvaezSe me ha
informado también de la libertad que dispongo de abandonar dicho estudio en cualquier
momento sin repercusion alguna para el tratamiento de mi paciente.

Firma de paciente o representante legal
Testigo
Fecha:
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