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I. RESUMEN 

 

Antecedentes. La hemofilia A y B son enfermedades ligadas al cromosoma X que 

condicionan una deficiencia (o ausencia) de los factores de la coagulación VIII y IX. 

Se manifiesta por la presencia de sangrado, principalmente en piel y articulaciones, 

especialmente a nivel de codos, rodillas y tobillos. La hemartrosis repetida 

condiciona sinovitis crónica y finalmente artropatía hemofílica. El instrumento más 

empleado para evaluar de manera clínica el daño articular es el puntaje de salud 

articular en hemofilia (HJHS), el cual proporciona un puntaje total de daño articular 

(124 puntos); a mayor puntaje, mayor daño. Existe un instrumento que evalúa de 

manera objetiva la habilidad funcional del paciente (FISH), este mide el grado de 

independencia del paciente para realizar actividades requeridas en la vida cotidiana, 

cada actividad es graduada de 1 a 4 puntos.  

Estudios realizados en hombres con hemofilia por arriba de los 50 años de edad 

han informado una prevalencia de osteoporosis significativamente mayor; 

adicionalmente, dos meta-análisis que incluyeron población adulta y pediátrica han 

demostrado de manera consistente la reducción de la densidad mineral ósea en las 

personas con hemofilia. 

Objetivo. Determinar los cambios en la cortical femoral en niños con artropatía 

hemofílica evaluados mediante tomografía computada y su correlación las escalas 

de funcionalidad y daño articular. 

Metodología. Estudio transversal descriptivo, realizado en pacientes pediátricos 

con artropatía hemofílica de rodillas, atendidos en el Departamento de Hematología 

que acuden a la clínica de Hemofilia de la UMAE HP CMNO. Debido a que no hay 

ningún protocolo precedente a la presente propuesta, se realizó un estudio 

exploratorio piloto con 11 pacientes pediátricos con artropatía hemofílica de rodilla, 

atendidos en la UMAE HP CMNO, durante el periodo de enero – febrero de 2022. 

En cuanto al análisis estadístico, la estadística descriptiva, comprendió medidas de 

tendencia central (promedio) y de dispersión (desviación estándar); la estadística 

inferencial, comprendió la comparación entre valores de rodillas con artropatía 

versus rodilla contralateral, para variables cuantitativas (t student) y para variables 
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cualitativas (chi cuadrada). Las pruebas estadísticas fueron realizadas con el 

paquete estadístico SPSS, versión 20. Se consideró significativo un valor de p 

<0.05. 

Resultados. La edad promedio de los pacientes fue de 12 años, siendo el 91% 

pacientes con Hemofilia tipo A, en su mayoría clasificados como un tipo Grave 

(72.7%), sólo 3/11 (27.2%) con historial de inhibidor. El tipo de tratamiento 

predominante fue la profilaxis secundaria en 8/11 pacientes (72.75%). Ninguno de 

los pacientes que participó en el estudio tenia el antecedente de haber padecido 

alguna fractura. De nuestra muestra 3/11 niños presentaban afección de la rodilla 

derecha (27%) con un tiempo de afección en años de 3 + 1.7; mientras que en la 

rodilla izquierda se encontró en 4/11 pacientes (36%) con un tiempo de evolución 

de 3.7 + 2 años. La afección en ambas rodillas fue documentada en 4/11 niños 

(36%).  En promedio, el puntaje total del Índice de Independencia Funcional en 

Hemofilia (FISH) fue de 29 + 5.7 puntos. En cuanto al promedio obtenido del puntaje 

total del Puntaje de Salud Articular en Hemofilia (HJHS) fue de 20.2 + 8.7 puntos; el 

HJHS de la rodilla derecha fue de 3.9 + 4.5 puntos y el de la rodilla izquierda de 5 + 

3.6 puntos. Se obtuvieron valores estadísticamente significativos, indicativos de 

modificaciones tanto en longitud como en densidad en los tres tercios femorales 

medidos. 

Conclusiones. En el presente estudio se documentaron los cambios en la cortical 

femoral de niños con artropatía hemofílica evaluados mediante tomografía 

computada, encontrando modificaciones en la longitud (mm) y la densidad 

(unidades Hounsfield) en los tres tercios del fémur medidos, lo que pudiesen 

condicionar un mayor riesgo de fracturas a una edad más temprana en estos 

pacientes. 

 

 

Palabras clave: Hemofilia, artropatía hemofílica, HJHS, FISH, cortical. 
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II. MARCO TEÓRICO Y ANTECEDENTES 

 

Hemofilia 

Tanto la hemofilia A, como la B son enfermedades hereditarias ligadas al 

cromosoma X, que condicionan una deficiencia (o ausencia) de los factores de la 

coagulación VIII y IX respectivamente. Se manifiesta clínicamente por la presencia 

de sangrado, principalmente en piel y articulaciones, el riesgo de sangrado se 

relaciona con la gravedad de la enfermedad, de acuerdo con el factor deficiente.1 

 

La historia natural de las personas con hemofilia (PCH) se caracteriza por la 

presencia de sangrado repetido a nivel intramuscular e intra articular, especialmente 

a nivel de codos, rodillas y tobillos. La presencia de sangrado repetido a nivel de las 

articulaciones (hemartrosis) condiciona el desarrollo de sinovitis crónica y 

finalmente de artropatía hemofílica, la cual condiciona dolor, limitación funcional y 

discapacidad. Actualmente, la disponibilidad de terapias de reemplazo con 

concentrados de factor VIII y IX recombinantes ha cambiado el cuidado de las PCH, 

la eficacia de tales tratamientos se ha demostrado en varios estudios 

observacionales, sin embargo el costo de tales tratamientos es elevado.2 

 

Las evaluaciones en PCH se enfocan de manera rutinaria a la determinación de 

pruebas de laboratorio (niveles de factor VIII y IX), variables clínicas (frecuencia de 

sangrado), morbilidad (ligada al desarrollo de artropatía hemofílica) y mortalidad. 

Sin embargo debido a la disponibilidad de nuevas formas de tratamiento, existe la 

necesidad de reconsiderar los instrumentos para evaluar el daño en las PCH, ya 

sea mediante la detección temprana y la cuantificación del daño articular (por 

técnicas de imagen o evaluación clínica), mediante los estudios de calidad de vida, 

o bien mediante los estudios económicos o de costo-utilidad.3  

 

Existe consenso que los aspectos más relevantes que afectan a las PCH pueden 

ser englobados en ocho dimensiones: 1) evaluación clínica (músculo esquelética), 

2) evaluación mediante técnicas de imagen, 3) evaluación de aspectos funcionales, 
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4) medidas de la calidad de vida, 5) frecuencia de sangrado, 6) mortalidad, 7) 

estimación de costos y 8) curso a largo plazo.1-3 

 

Evaluación clínica del daño articular y músculo esquelético 

Los dos principales instrumentos desarrollados con este fin son: el puntaje mediante 

examen físico de la Federación Mundial de Hemofilia, también llamado puntaje de 

Gilbert y el puntaje de salud articular en hemofilia (HJHS). Estos dos instrumentos 

son capaces de discriminar adecuadamente entre las formas leve, moderada y 

grave de la hemofilia, así como si las PCH se encuentran con tratamiento profiláctico 

o sin él.1 

 

Puntaje de Gilbert 

El instrumento de Gilbert es el primero que históricamente fue desarrollado, 

proporciona tanto un puntaje total de daño articular, así como puntajes en 

articulaciones específicas, (a mayor puntaje, mayor daño). Requiere un tiempo 

promedio para completar la evaluación de 30 a 45 minutos. No demanda de 

equipamiento especial (sólo un goniómetro y cinta métrica), sin embargo requiere 

entrenamiento. Las desventajas que presenta son que su confiabilidad no ha sido 

comprobada, no es un instrumento muy sensible, pero es especialmente útil en PCH 

con una artropatía establecida. Adicionalmente, no está bien adaptada para 

pacientes en tratamiento profiláctico con poco daño articular (relativamente poco 

sensible a leves cambios articulares), pero tiene un excelente desempeño en 

pacientes gravemente afectados, demostrado principalmente por estudios 

desarrollados en países con acceso limitado a la terapia de reemplazo. Ha sido 

evaluado en niños de Norte América y Europa con hemofilia A y B, en sus formas 

leve, moderada y grave, con y sin profilaxis.4 

 

Puntaje de salud articular en hemofilia (HJHS) 

El HJHS requiere un tiempo promedio para completar la evaluación de 45 a 60 

minutos, no se necesita equipamiento especial (sólo un goniómetro y escaleras), sin 

embargo demanda de entrenamiento previo.5 Las mediciones del rango de 
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movimiento deben ser interpretadas de acuerdo a valores de referencia y sus 

distintas variaciones relacionadas con la edad.6 Está disponible la traducción del 

instrumento en cinco lenguas (inglés, sueco, danés, chino mandarín y español). 

Existen tres versiones del instrumento con una excelente confiabilidad, la nueva 

versión (HJHS 2.1) proporciona tanto un puntaje total de daño articular (124 puntos), 

como puntajes en articulaciones específicas, así como el análisis de la marcha que 

es la más reciente añadidura (a mayor puntaje, mayor daño).6  

 

Es más sensible que la escala de Gilbert y cuenta con capacidad para detectar 

signos tempranos de daño articular, por lo que puede ser utilizada para evaluar los 

cambios articulares a través del paso del tiempo en PCH inclusive aún con 

tratamiento profiláctico. Ha sido evaluado en niños de Norte América y Europa 

(usualmente bajo tratamiento profiláctico y con daño articular leve) y en niños con 

artropatía de moderada a grave.7-9 Es un instrumento validado tanto adultos, como 

en niños.10 Las ventajas del HJHS es que correlaciona bien con el puntaje de Gilbert 

(pero tiene un desempeño mejor que va del 63% al 97% para discriminar grupos de 

gravedad de la hemofilia ya conocidos) y tiene una buena correlación con el número 

acumulativo de hemartrosis. Adicionalmente, se observa una alta correlación con el 

nivel de daño radiológico evaluado con la escala de Pettersson.11 

 

Evaluación del grado de independencia funcional 

En el año de 2005, Poonnoose y colaboradores desarrollaron el puntaje de 

independencia funcional en Hemofilia (FISH), la cual es una herramienta basada en 

la evaluación del desempeño, que mide de manera objetiva la habilidad funcional 

del paciente para realizar actividades de la vida diaria, dicha herramienta puede ser 

fácilmente aplicada por una enfermera entrenada, un terapista físico o un médico.12 

El instrumento FISH es una prueba basada en la medición del grado de 

independencia del paciente para realizar actividades de la vida diaria, incluyendo la 

transferencia y grado de movilización, fue diseñado para adultos y niños por arriba 

de los 7 años de edad.12  

Evalúa ocho actividades requeridas en la vida cotidiana, cada actividad es graduada 
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de 1 a 4 puntos, en función del grado de apoyo requerido por el paciente para 

realizar una acción determinada (subir escaleras, realizar cuclillas, asearse, 

vestirse, etc). El puntaje total varía de 0 (dependencia funcional completa) a 32 

puntos (independencia funcional completa).13,14 

 

Evaluación por imagen del daño articular y músculo esquelético 

La evaluación por Radiología se emplea para diagnosticar, evaluar de manera 

objetiva, monitorizar y clasificar las complicaciones de la hemofilia, especialmente 

la artropatía resultante del sangrado articular recurrente. Las principales técnicas de 

imagen usadas en las PCH para evaluar las articulaciones son la radiografía 

convencional (Rx), la imagen de resonancia magnética (IRM) y la ecografía (US).1 

 

Radiografía convencional 

La Rx se ha empleado desde hace ya varios años para evaluar tanto las lesiones 

óseas (quiste hemofílico), como el daño articular. Es muy útil en la evaluación de 

grados avanzados de daño articular, lamentablemente es muy poco sensible para 

detectar cambios tempranos de la artropatía hemofílica, que involucran los tejidos 

blandos o bien las primeras etapas de la destrucción del cartílago. Existen dos 

sistemas principales de evaluación de la artropatía hemofílica: el instrumento de 

Arnold-Hilgartner (escala progresiva, simple y fácil de emplear)15 y el puntaje de 

Pettersson (escala aditiva más difícil de realizar).16,17 Ambos puntajes presentan 

una buena correlación tanto intra como inter observador, así como en la evaluación 

(presencia / ausencia) de cambios radiográficos importantes, sin embargo muestran 

una correlación pobre en casos de artropatía leve o moderada.18 En adultos jóvenes, 

la correlación entre el puntaje de Pettersson y el HJHS fue elevado.19 

 

Artropatía hemofílica, osteoporosis y riesgo de fractura 

A nivel mundial, la osteoporosis se asocia con más de 8.9 millones de fracturas cada 

año.20 De acuerdo con el informe National Health and Nutrition Examination Survey 

(NHANES), la prevalencia de osteoporosis en el hombre por arriba de los 65 años 

de edad, es del 5.7%.21 En contraste, estudios transversales realizados en hombres 
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con hemofilia por arriba de los 50 años de edad han informado una prevalencia de 

osteoporosis significativamente mayor para todos los estadios de gravedad de la 

enfermedad (44% enfermedad grave, 25% enfermedad moderada y 39% 

enfermedad leve).22 Adicionalmente vale la pena mencionar que estudios de tipo 

meta-análisis, donde se incluyó población tanto adulta como pediátrica han 

demostrado de manera consistente la presencia de una reducción de la densidad 

mineral ósea en PCH.23,24 

 

La osteoporosis es una condición caracterizada por una baja resistencia del hueso, 

debida a una masa ósea reducida, así como la disrupción de la micro arquitectura. 

Estos cambios condicionan un incremento en el riesgo de fractura con un mínimo 

traumatismo y aún en ausencia de traumatismo.25 En la población general, los 

factores genéticos son los principales determinantes de la masa ósea pico, esta 

predisposición genética se ve modificada por los siguientes factores: salud general, 

nutrición, nivel de actividad física y enfermedades concurrentes. El hueso está 

conformado de una porción cortical y otra trabecular; el hueso cortical es la parte 

externa, más dura y que rodea al hueso trabecular que es más poroso. Para 

mantener la salud ósea es requerido un proceso continuo de formación y resorción, 

que mantiene la homeostasis entre el Calcio y la reparación de las células 

formadoras de hueso dañadas; los osteoblastos y los osteoclastos son las 

principales células involucradas en la formación y resorción del hueso, 

respectivamente.25 El mecanismo de acción de la disminución de la densidad 

mineral ósea en la PCH puede ser multifactorial con una formación ósea reducida 

debida a alteración del metabolismo óseo, secundario a la deficiencia de los factores 

VIII/IX y a un incremento en la resorción ósea, como consecuencia del sangrado 

articular, una disminución de la actividad física o bien secundario a un proceso 

inflamatorio prolongado, con una contribución relativa de cada mecanismo, que 

puede cambiar o predominar a lo largo de la vida del paciente.26 

 

La fractura es la principal consecuencia de la osteoporosis, la cual puede 

condicionar dolor crónico y discapacidad, las cuales son una preocupación 
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significativa entre las PCH. Las fracturas osteoporóticas principales, son aquellas 

que ocurren en la cadera, columna, brazo u hombro y estas pueden ocurrir de 

manera espontánea o como consecuencia de una caída de su propia altura, éstas 

son consideradas fracturas por fragilidad o bajo trauma. El riesgo exacto de fractura 

entre las PCH que presentan osteoporosis o una disminución de la densidad mineral 

ósea es incierto, sin embargo, hay publicaciones que la han estimado y comparado 

con la población general, concluyendo que las PCH tiene un mayor riesgo de 

fractura.27 En otra publicación, la prevalencia de fractura vertebral o de cadera en 

hombres entre 50 – 54 años fue de 16-18%, lo cual fue significativamente mayor 

que lo estimado para la población general (0.1%) de la misma edad y de la misma 

región geográfica.28  
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III. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

 

La evidencia acumulada durante la última década ha establecido que existe 

asociación entre la Hemofilia (A y B) con la disminución de la densidad mineral ósea 

(DMO), tanto en adultos, como en niños.23,24 A pesar de la heterogeneidad entre los 

estudios, con respecto al tamaño de la muestra, población y definición de la DMO, 

la Hemofilia conlleva a una pérdida de la masa ósea debido a una variedad de 

mecanismos, brevemente, los episodios de sangrado repetitivos y la concomitante 

artropatía desde la infancia (artropatía hemofílica), condicionan una movilidad 

disminuida, así como evitar hacer ejercicio de forma regular (en particular para 

aquellas actividad que implican una carga de peso), lo cual limita la capacidad de 

alcanzar una masa ósea pico óptima al momento de llegar a la adultez.29    

 

Con respecto al riesgo de fractura en niños con Hemofilia, la evidencia es 

contradictoria. En general durante la infancia, las fracturas ocurren como resultado 

de un trauma mayor, principalmente al participar en actividades deportivas. Sin 

embargo, tras el diagnóstico de Hemofilia, la actividad física se ve reducida por el 

miedo de condicionar episodios de sangrado articular (principalmente en rodillas y 

tobillos). Esto era común en el pasado, cuando el tratamiento profiláctico no se 

encontraba disponible.30 No se conoce actualmente si los niños con Hemofilia se 

encuentran en un riesgo incrementado de fractura, ya sea patológica (después de 

un trauma trivial) o como consecuencia de un trauma mayor. En una cohorte de 500 

PCH, se presentaron 22 fracturas, cuatro de ellas ocurrieron en niños con Hemofilia 

grave y todas fueron como consecuencia de una caída trivial, de las cuales tres 

fueron localizadas en el fémur, sin embargo, no hubo grupo control en este 

estudio.31  

 

La edad promedio al momento de ocurrir una fractura entre PCH fue de 28 – 30 

años, los sitios más comunes de fractura son las extremidades inferiores y en 

particular el fémur (principalmente a nivel de la diáfisis, y menos frecuente a nivel 

supracondilar o a nivel de cuello) y con una menor frecuencia, la tibia.31,32 
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Por ello, consideramos importante analizar los cambios en la cortical femoral en 

niños con artropatía hemofílica mediante tomografía computada y correlacionar los 

resultados con las escalas de funcionalidad (FISH) y daño articular (HJHS). 

 

IV. PREGUNTA DE INVESTIGACIÓN 

 

¿Existen cambios en la cortical femoral en niños con artropatía hemofílica de rodillas 

evaluados mediante tomografía computada, y éstos se correlacionan con las 

escalas de funcionalidad (FISH) y daño articular (HJHS).? 

 

V. JUSTIFICACIÓN 

 

A pesar de que se ha establecido que existe asociación entre la Hemofilia (A y B) 

con la disminución de la densidad mineral ósea (DMO), tanto en adultos, como en 

niños.23,24 Los datos actuales con respecto al incremento en la incidencia de 

fracturas, no permiten obtener una conclusión firme. Un estudio retrospectivo, 

comparativo reciente que incluyó 316 pacientes con Hemofilia A (edad promedio de 

20 años) y 66 pacientes con Hemofilia B (edad promedio de 26 años), mostro un 

aumento estadísticamente significativo en la incidencia de fracturas, al compararlo 

con la población general (24.8 casos/1000 pacientes-año, versus, 9.6 

fracturas/1000 pacientes-año), lo cual alcanzó un riesgo relativo (RR) de 10.7 (IC 

95% 8.2 – 10.4).33 Otros autores han informado un riesgo aún mayor de fractura 

(21.4 – 24).32 

 

Un estudio reciente demostró que existe disminución de la DMO tanto a nivel 

cortical, como trabecular en las PCH.34 Estas alteraciones a nivel de la micro-

arquitectura ósea, desencadenan una disminución de la resistencia ósea a las 

presiones biomecánicas habituales y explicarían de esta manera, el riesgo 

incrementado de fractura, independientemente de la DMO.34  
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Se podría especular que los cambios femorales que ocurren tanto en la región 

cortical, como en la trabecular, se inician desde finales de la infancia y de esta 

manera se explicaría la fractura de fémur a una edad promedio 26 años. 

 

La Unidad Médica de Alta Especialidad Hospital de Pediatría del Centro Médico 

Nacional de Occidente (UMAE HP, CMNO), es un centro de referencia para la 

región Occidente del país (siete estados), contando con una población de 130 

pacientes con hemofilia, quienes son atendidos en el Departamento de Hematología 

/ Oncología, con entrenamiento en el tratamiento de PCH; de igual manera se 

cuenta con el recurso de infraestructura (tomógrafo computarizado multicortes, de 

64 cortes: Phillips Brillance 64); por lo que realizar el estudio fue factible. 

 

VI. OBJETIVOS 

 

General 

− Determinar los cambios en la cortical femoral en niños con artropatía hemofílica 

evaluados mediante tomografía computada y su correlación las escalas de 

funcionalidad (FISH) y daño articular (HJHS). 

Específicos 

− Determinar el índice de independencia funcional en niños con artropatía 

hemofílica de rodillas, mediante el instrumento validado, FISH. 

 

− Determinar el índice de daño articular en niños con artropatía hemofílica de 

rodillas, mediante el instrumento validado, HJHS. 

 

− Comparar los cambios a nivel de la cortical femoral en niños con artropatía 

hemofílica de rodillas, mediante tomografía computada. 

 

− Correlacionar los cambios en la cortical femoral en niños con artropatía 

hemofílica de rodillas, con las escalas de funcionalidad (FISH) y daño articular 

(HJHS). 
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 VII. MATERIAL Y MÉTODOS 

 

Diseño del estudio 

Estudio transversal descriptivo 

 

Universo del estudio 

Pacientes pediátricos con artropatía hemofílica de rodillas (Tipo A y B), atendidos 

en el Departamento de Hematología que acuden a la clínica de Hemofilia de la 

UMAE HP CMNO. 

 

Tamaño de la muestra 

Debido a que no hay ningún estudio precedente a la presente propuesta, se realizó 

un estudio exploratorio piloto con 11 niños entre los 8-17 años, que presenten 

artropatía hemofílica de rodillas, atendidos en la UMAE HP CMNO, durante el 

periodo de enero – febrero de 2022. 

 

Criterios de Inclusión 

− Pacientes entre 8 y 17 años de edad. 

− Con diagnóstico de Hemofilia A o B. 

− Que presenten artropatía hemofílica a nivel de rodilla. 

− Que el paciente haya otorgado su asentimiento para participar en la presente 

investigación. 

− Padres o tutores que hayan firmado el consentimiento bajo información para 

participar en la presente investigación. 

Criterios de  no Inclusión 

− Padres o tutores que no acepten firmar el consentimiento bajo información para 

participar en la presente investigación. 

− Que el paciente no haya otorgado su asentimiento para participar en la presente 

investigación 
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Descripción del estudio 

 

A. El investigador responsable y el tesista identificaron a los pacientes 

candidatos a participar (Hemofilia A ó B, con artropatía hemofílica de rodillas, 

entre los 8 y 17 años de edad, residentes de Jalisco), que acudan a la clínica 

de Hemofilia de nuestra UMAE, tanto a los pacientes como a los padres o 

tutores legales se les invitó a participar, explicándoles la naturaleza y 

propósito del estudio y una vez recabado el asentimiento y consentimiento 

bajo información, se procedió a agendar una cita en la cual se llevó a cabo: 

a) aplicación de las evaluaciones clinimétricas (FISH y HJHS) y b) estudio de 

imagen (tomografía axial computarizada) de ambos fémures. De la 

información obtenida se creo una base de datos que incluyó: número de folio 

asignado (con la finalidad de cuidar el anonimato de los participantes), 

características clínicas y se resguardó la evaluación tomográfica en medio 

electrónico (DVD) para su análisis posterior por parte del investigador 

asociado (Dra. Vanessa Nabila López Naya) Radióloga. 
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B. Cada archivo de imagen fue analizado de la siguiente manera: para mantener 

la consistencia de las descripciones se decidió orientar todas las imágenes, 

de manera que la línea áspera se localizó en la parte inferior de la imagen.  
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Se midió el grosor de la cortical femoral (mm) en ocho sectores delineados 

de cada imagen, creados a partir de ángulos iguales, partiendo todos del 

centroide originado de la intersección de las siguientes mediciones: antero-

posterior (A-P), medio-lateral (M-L), de postero-medial a antero-lateral (PM-

AL) y de postero-lateral a antero-medial (PL-AM). Figura 1 del anexo.35 

C. Finalmente, se compararó la densidad de la cortical femoral (Unidades 

Hounsfield) para cada uno de los sectores, entre la rodilla enferma y la sana, 

evitando de esa manera las otras variables que se sabe, condicionan una 

diferente masa ósea entre sujetos (genéticos, actividad física, carga 

hormonal, consumo de calcio, vitamina D, etc). 
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Variables y operacionalización de variables 

 

INDEPENDIENTE 

− Artropatía Hemofílica de Rodilla 

o Definición operacional. Es el resultado del desarrollo de hemartrosis de 

repetición que conducen a una lesión irreversible de las estructuras 

articulares, con fibrosis de la membrana sinovial, desorganización del 

cartílago articular y trastornos de la estructura ósea, que condicionan 

dolor, pérdida de la alineación, contractura en flexión de rodilla y limitación 

funcional a la marcha. 

o Tipo de variable. Cualitativa, nominal dicotómica 

 

DEPENDIENTES 

− Puntaje de salud articular en Hemophilia (HJHS). 

o Definición. Es un instrumento específico para PCH, validado al español, 

que permite medir el grado de daño articular. El rango de puntaje 

completo, versión 2.1 es de 0 a 124 puntos (0-20 puntos por cada una de 

las seis articulaciones evaluadas [rodillas, tobillos y codos], más 4 puntos 

por la evaluación general de la marcha), entre mayor sea el puntaje, 

mayor es la afección articular.6 Ver anexo 1.  

o Tipo de variable. Cuantitativa continua. Puntaje obtenido en cada una de 

las rodillas. 

 

− Puntaje del índice de independencia funcional en Hemofilia (FISH) 

o Definición. Es un instrumento específico para PCH, validado al español, 

que permite medir el grado de independencia funcional, para realizar las 

actividades de la vida cotidiana. Evalúa ocho actividades requeridas en la 

vida cotidiana, cada actividad es graduada de 1 a 4 puntos, en función del 

grado de apoyo requerido por el paciente para realizar una acción 

determinada (subir escaleras, realizar cuclillas, asearse, vestirse, etc). El 
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puntaje total varía de 0 (dependencia funcional completa) a 32 puntos 

(independencia funcional completa).13,14 Ver anexo 1.  

o Tipo de variable. Cuantitativa continua. Puntaje total obtenido. 

 

− Análisis de la cortical femoral. 

o Definición. Se medirá el grosor de la cortical femoral (mm) en ocho 

sectores delineados de cada imagen, creados a partir de ángulos iguales, 

partiendo todos del centroide originado de la intersección de las 

siguientes mediciones: antero-posterior (A-P), medio-lateral (M-L), de 

postero-medial a antero-lateral (PM-AL) y de postero-lateral a antero-

medial (PL-AM). Figura 1 del anexo.35  

o Tipo de variable. Cuantitativa continua. Se comparará el grosor de la 

cortical femoral para cada uno de los sectores, entre la rodilla enferma y 

la sana. 

Análisis estadístico 

Para el análisis de los datos recabados, la estadística descriptiva, comprendió 

medidas de tendencia central (promedio) y de dispersión (desviación estándar). La 

estadística inferencial, comprendió la comparación entre valores de rodillas con 

artropatía versus rodilla contralateral, para variables cuantitativas (t student) y para 

variables cualitativas (chi cuadrada). 

Las pruebas estadísticas fueron realizadas con el paquete estadístico SPSS, 

versión 20.  Se consideró significativo un valor de p < 0.05. 

 

 

VIII. ASPECTOS ÉTICOS 

 

Los procedimientos realizados en esta investigación se llevaron a cabo con estricto 

apego al Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Investigación para 

la Salud. Se dio cumplimiento al artículo 13 del título segundo, respetando en todo 

momento la dignidad del paciente, protegiendo sus derechos y bienestar. Con 
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respecto al artículo 14 del título segundo, se dio seguimiento a lo establecido, 

realizándose bajo el consentimiento informado del padre o tutor por escrito. Fue 

realizado por profesionales de la salud con experiencia para cuidar la integridad del 

ser humano (Pediatra Reumatóloga, Radióloga e Investigador) y bajo la 

responsabilidad de la institución Centro Médico Nacional de Occidente UMAE 

Hospital de pediatría, el cual cuenta con los recursos humanos y materiales 

necesarios que garantizan la seguridad del sujeto.36 

 

El proyecto fue sometido para su revisión y dictamen por el Comité Local de 

Investigación en Salud (CLIS) y el Comité de Ética en Investigación (CEI) 1302 

respetando los principios éticos y científicos que justifican la investigación. De 

acuerdo al mismo reglamento, en su título segundo, artículo 17. Se considera un 

estudio con riesgo mayor al mínimo, ya que se trata de un proyecto que contempla 

la exposición a radiación ionizante (tomografía axial computada), por lo que requirió 

consentimiento informado firmado por el padre o tutor del menor, así como 

asentimiento por parte del paciente. 

 

Se dio cumplimiento a lo descrito en el artículo 21, con una explicación clara y 

completa a los padres sobre la importancia del estudio, los procedimientos que se 

llevarian a cabo y se les dio a firmar el consentimiento informado. El proyecto se 

elaboró bajo los lineamientos de la Comisión Nacional de Bioética descritos en las 

directivas de las Buenas Prácticas Clínicas de la Conferencia Internacional de 

Armonización, los cuales se basan en la Declaración de Helsinki. Los investigadores 

garantizan la confidencialidad de la información, las encuestas serán codificadas en 

una base de datos electrónica y posteriormente serán resguardadas en una gaveta 

con llave, a la cual solo tiene acceso el investigador responsable, mientras que la 

información vertida en la base de datos se resguardará en una carpeta confidencial, 

en una computadora donde el acceso se logra mediante contraseña de seguridad 

correspondiente al investigador responsable. Tanto las encuestas, como las bases 

de datos serán resguardadas durante un tiempo de 5 años, posterior a lo cual serán 
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destruidas, con la finalidad de salvaguardar la confidencialidad de los participantes 

en el estudio. 

 

Pautas Consejo de Organizaciones Internacionales de las Ciencias Médicas 

(CIOMS)  2016 en colaboración con la Organización Mundial de la Salud (OMS). 

Al presente proyecto aplican las siguientes pautas: Pauta 1; el estudio presenta 

valor social y científico que sustenta su realización, respetando y preservando los 

derechos humanos de los participantes. La información obtenida será de relevancia 

para entender el desarrollo de la Artropatía Hemofílica y sus complicaciones, por 

ser la primera vez que se realiza esta evaluación en población Pediátrica, sentando 

las bases para investigaciones futuras. Todo el personal que participó en la presente 

investigación está capacitado para desempeñar competentemente y con integridad 

sus funciones dentro del estudio. 

 

Pauta 3; los individuos invitados a participar en la investigación fueron 

seleccionados por razones científicas y no porque fuesen fáciles de reclutar, por su 

difícil situación social o económica, o por la facilidad con que pudiesen manipularse. 

Con lo anterior, se aseguró la distribución equitativa de los beneficios y las cargas 

en la selección de la población de estudio.  

 

Pauta 4; los riesgos para los participantes se minimizaron, equilibrándose con los 

posibles beneficios individuales, sociales y científicos obtenidos como consecuencia 

de este estudio. La justificación ética para exponer a los participantes a riesgos es 

el valor social y científico de la investigación, esperando generar conocimiento y los 

medios necesarios para proteger y promover la salud de la población. Teniendo por 

objeto la protección de los derechos y el bienestar de los participantes en el estudio. 

Se espera generar conocimiento necesario para proteger y promover la salud de 

futuros pacientes con Artropatía Hemofílica, tomando evidencia de estudios 

anteriores en los que los posibles beneficios clínicos superan a los riesgos. De igual 

manera, se evaluaron cuidadosamente y se minimizaron los riesgos para los 

investigadores. 
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Pauta 6; los participantes seguirán recibiendo atención en la UMAE Hospital de 

Pediatría de CMNO después de concluida su participación en el estudio. Los 

investigadores salvaguardan la salud de los participantes dentro de sus 

posibilidades de acuerdo con el principio de beneficencia; al ayudar los participantes 

a los investigadores a generar datos valiosos, los investigadores se aseguraron de 

que los participantes recieran las medidas requeridas de atención y/o prevención 

para proteger su salud como parte del principio de reciprocidad. 

 

Pauta 8; la investigación fue sometida a evaluación por parte tanto de Comité de  

Ética en Investigación (CEI), como del Comité Local de Investigación en Salud 

(CLIS) 1302, ya que de acuerdo con lo mencionado en la presente pauta, una 

revisión científica y ética independiente es fundamental para generar confianza en 

la comunidad hacia la investigación. 

 

Pauta 9; se brindó la información pertinente y la oportunidad de dar consentimiento 

voluntario e informado para participar en la investigación o abstenerse de hacerlo. 

El consentimiento informado contó de un proceso en el que los participantes tienen 

el derecho de retirarse en cualquier punto del estudio sin sanción alguna. Se solicitó 

y obtuvo el consentimiento sólo después de dar la información relevante acerca de 

la investigación y comprobar que el posible participante comprendió 

adecuadamente, absteniéndose los investigadores de engañar u ocultar 

información, brindando al participante la oportunidad y tiempo suficientes para 

considerar su participación. Se obtuvo de cada participante un formulario firmado 

como evidencia de su consentimiento informado.  

 

Pauta 12; se solicitó dentro del consentimiento informado la autorización para el 

almacenamiento de datos, así como para usarse con fines de investigación; se 

ofreció a los participantes una posibilidad genuina de negarse al uso de sus datos. 

Los custodios de los datos protegen la confidencialidad de la información, por lo que 

sólo se compartirán los datos de manera anónima o codificados de acuerdo con 
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folios asignados por los investigadores, se limitará el acceso de terceros a los 

mismos. Se empleó un consentimiento informado amplio, abarcando la variedad de 

usos futuros en la investigación para la cual se da el consentimiento. 

 

Pauta 13; se entregó un reembolso monetario ($200.00 M.N) como compensación 

a los participantes por sus gastos en el viaje de traslado a la unidad hospitalaria y 

el tiempo invertido; siendo esto aprobado por el Comité de Ética en Investigación. 

El monto fue calculado usando como referencia el salario mínimo vigente en nuestro 

país.  

 

Pauta 17; los niños y adolescentes deben ser incluidos en las investigaciones 

relacionadas con la salud; dado que tienen fisiologías y necesidades de salud 

particulares, ameritan una consideración especial tanto como por los investigadores 

como por los comités de ética. Es necesario contar con protecciones específicas 

para salvaguardar los derechos y el bienestar de los niños en la investigación; por 

ello, antes del inicio del estudio uno de los padres o un representante legal dio su 

autorización para la participación del menor, se obtuvo el asentimiento del niño o 

adolescente conforme a su capacidad para hacerlo después de recibir la debida 

información sobre la investigación adaptada a su nivel de madurez. Se minimizaron 

los riesgos sin ser mayores que los riesgos mínimos, con la perspectiva de obtener 

posibles beneficios. 

 

Pauta 23; al tratarse de una investigación relacionada con la salud en la que 

participan seres humanos, se solicitaron la evaluación y aprobación tanto del Comité 

de  Ética en Investigación (CEI), como del Comité Local de Investigación en Salud 

(CLIS) 1302 de la UMAE HP CMNO antes de empezar el estudio. Se obtuvo el 

dictamen aprobatorio con número de registro institucional R-2022-1302-021. 
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IX. RESULTADOS  

 

En nuestro estudio la edad promedio de los pacientes incluidos fue de 12 años, 

siendo el 91% pacientes con Hemofilia tipo A, en su mayoría clasificados como un 

tipo Grave (72.7%), teniendo tan sólo 3/11 (27.2%) historial de inhibidor. El tipo de 

tratamiento predominante fue la profilaxis secundaria en 8/11 pacientes (72.75%); 

mientras que dentro de otros tratamientos los pacientes se encontraron en manejo 

con Emicizumab. Ninguno de los pacientes que participó en el estudio tenia el 

antecedente de haber padecido alguna fractura. 

De nuestra muestra 3/11 niños presentaban afección de la rodilla derecha (27%) 

con un tiempo de afección en años de 3 + 1.7; mientras que en la rodilla izquierda 

se encontró en 4/11 pacientes (36%) con un tiempo de evolución de 3.7 + 2 años. 

La afección en ambas rodillas fue documentada en 4/11 niños (36%) (Tabla 1).  

En promedio, el puntaje total del Índice de Independencia Funcional en Hemofilia 

(FISH) fue de 29 + 5.7 puntos. En cuanto al promedio obtenido del puntaje total del 

Puntaje de Salud Articular en Hemofilia (HJHS) fue de 20.2 + 8.7 puntos; el HJHS 

de la rodilla derecha fue de 3.9 + 4.5 puntos y el de la izquierda de 5 + 3.6 puntos; 

teniendo una p 0.01 al comparar la rodilla afectada con la no afectada (Tabla 1).  

Al analizar los parámetros corticales del tercio superior femoral y comparar la rodilla 

afectada versus la rodilla no afectada, tuvimos valores estadísticamente 

significativos con un valor de p de 0.04 en la densidad de la cortical A, en la longitud 

y densidad de la cortical M (p 0.01 y p 0.02 respectivamente), en la longitud de la 

cortical L con un valor de p 0.02 y en la cortical AL en longitud con un valor de p 

0.01 (Tabla 2). Al comparar los parámetros corticales de la rodilla afectada contra la 

rodilla no afectada en el tercio inferior femoral, obtuvimos una p 0.01 en la longitud 

de la cortical P, una p 0.03 en la longitud de la cortical M, una p 0.02 en la longitud 

de la cortical PM, con una p 0.01 en la longitud de la cortical AM; en longitud A-P, 

AL/PM y AM/PL también se obtuvieron cifras estadísticamente significativas (Tabla 

3). En los parámetros corticales del tercio medio femoral encontramos una p 0.04 

en la densidad de la cortical L, una p 0.02 en la densidad cortical PL y una p 0.05 

en la longitud AL/PM (tabla 4). 
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Imagen por tomografía computarizada, corte transversal del tercio proximal de fémur derecho e izquierdo de 

dos pacientes con artropatía hemofílica de rodilla. 

 

 

Imagen por tomografía computarizada, corte transversal del tercio distal de fémur derecho e izquierdo de dos 

pacientes con artropatía hemofílica de rodilla.  

 

 

Imagen por tomografía computarizada, corte transversal del tercio medio de fémur derecho e izquierdo de dos 

pacientes con artropatía hemofílica de rodilla.  
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X. DISCUSIÓN 

 

La Hemofilia A y B son enfermedades hereditarias ligadas al cromosoma X que 

condicionan deficiencia o ausencia de los factores de la coagulación VIII y IX. 

Las hemorragias articulares (hemartrosis) que presentan los pacientes con 

hemofilia causan daño progresivo, que conduce a disminución en la movilidad 

articular y de la fuerza muscular, al condicionar alteraciones en el sistema 

musculoesquelético; las hemartrosis repetitivas desencadenan sinovitis crónica y 

finalmente artropatía hemofílica principalmente en tres articulaciones blanco: codo, 

rodilla y tobillo. Por lo que para fines de este estudio fueron seleccionados pacientes 

con diagnóstico de Hemofilia con artropatía de rodillas, independientemente de que 

cursaran con hemartrosis en otros sitios. 

Los niños que participaron en el estudio tuvieron un promedio de 12 + 2 años; 

encontramos una mayor prevalencia de pacientes con Hemofilia A (91%), lo que 

corresponde a lo reportado en la literatura y 8/11 (72.7%) niños presentaban 

enfermedad grave. Tan sólo 3/11 pacientes (27.2%) tuvieron historia de desarrollo 

de inhibidor. En cuanto al tratamiento predominó la profilaxis secundaria 8/11 

(72.75%), mencionando dentro de otros tratamientos la terapia con Emicizumab, el 

cual se ha introducido en nuestro centro hospitalario como una alternativa 

terapéutica en ciertos pacientes. Ninguno de los pacientes contaba con historial de 

fractura previa conocida. 

La artropatía hemofílica de la rodilla derecha estuvo presente en 3 niños (27%), la 

de la rodilla izquierda en 4 niños (36%) y una afección en ambas rodillas en el resto 

de los pacientes; el tiempo de afección de la rodilla derecha vario con respecto al 

de la rodilla izquierda, refiriéndose 3 + 1.7 años y 3.7 + 2 años respectivamente; el 

tiempo de evolución con un rango tan amplio de varianza, pudiese condicionar un 

sesgo en nuestros datos, puesto que se sabe que la gravedad de las 

manifestaciones clínicas y el cambio microscópico documentado a nivel de la 

cortical van en relación con un mayor tiempo de evolución. 

No se encontraron datos estadísticamente significativos al comparar los rangos de 

movimiento de la rodilla derecha versus los de la rodilla izquierda; sin embargo, al 
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comparar la flexión en grados de la rodilla afectada contra la no afectada 

encontramos un valor de 130.4 + 11.5 y 140.6 + 10.2 respectivamente, lo cual se 

traduce un dato significativo con p de 0.04. 

En promedio del puntaje total del Índice de Independencia Funcional en Hemofilia 

(FISH) fue de 29 + 5.7 puntos, reflejando la independencia funcional completa en la 

mayoría de los niños participantes. El Puntaje de Salud Articular en Hemofilia 

(HJHS) fue de 20.2 + 8.7 puntos; el HJHS de la rodilla derecha fue de 3.9 + 4.5 

puntos y el de la rodilla izquierda de 5 + 3.6 puntos. Al comparar HJHS de la rodilla 

derecha e izquierda no obtuvimos significancia estadística; por otro lado, el 

comparar el HJHS de la rodilla afectada versus la rodilla no afectada arrojo una 

significancia de p 0.01. Dos pacientes requieren de apoyo para la deambulación 

(muletas y silla de ruedas), pero sólo uno de ellos tuvo incapacidad completa para 

realizar las actividades relacionadas con la marcha.  

Al realizar el análisis de los parámetros corticales en el tercio superior, medio e 

inferior femorales de ambas piernas mediante tomografía computada, se mostraron 

datos estadísticamente significativos denotando modificaciones en longitud y 

densidad en los tres tercios, que se relacionan con las observaciones realizadas 

macroscopicamente, destacando una modificación de la forma elíptica del corte 

transversal en el tercio superior así como un incremento en el eje AP y ML del corte 

transversal del tercio inferior. La sustitución del músculo por tejido graso fue 

evidente y ratificado al medir la densidad del mismo, lo cual se conoce como 

sarcopenia, encontrándose dentro de las modificaciones osteomusculares descritas 

en la bibliografía, en pacientes con Hemofilia. 

No encontramos correlación entre los instrumentos validados FISH y HJHS con las 

mediciones de la cortical realizadas por tomografía, consideramos que esto es 

debido a que ambos instrumentos son muy poco sensibles para medir los cambios 

en la cortical femoral. 

Los cambios encontrados en este trabajo pudiesen llevarnos a entender mejor el 

por que los pacientes con Hemofilia se fracturan a edades más tempranas, sin 

embargo, al no tener un estudio precedente, requerimos ampliar la muestra para 

aplicar nuestra propuesta de protocolo en un número mayor de niños con Hemofilia. 
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XI. CONCLUSIONES 

 

En el presente estudio se documentaron los cambios en la cortical femoral de niños 

con artropatía hemofílica de rodilla, evaluados mediante tomografía computada, 

encontrando modificaciones en la longitud (mm) y la densidad (unidades Hounsfield) 

en los tres tercios del fémur medidos, lo que pudiesen condicionar un mayor riesgo 

de fracturas a una edad más temprana en estos pacientes. 

Se obtuvieron los puntajes de los instrumentos validados FISH y HJHS en todos los 

participantes, sin embargo, de acuerdo con los datos obtenidos no se logró una 

correlación entre la escala de funcionalidad y del daño articular, en contraste con 

los cambios en la cortical femorales documentados por medio de la tomografía 

computada. 

Dentro de las limitantes de nuestro estudio, encontramos la variabilidad entre los 

tiempos de evolución de los pacientes con la artropatía de rodilla, lo cual 

consideramos pudiese generar un sesgo en los datos al relacionarse los años de 

evolución con la gravedad de las manifestaciones; por otra parte, al ser un trabajo 

exploratorio con 11 niños, la muestra pudiese ser demasiado reducida, siendo 

importante en un futuro ampliar la cantidad de niños participantes. 
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XII. RECURSOS 

 

Humanos 

Dra. Ana Erika Rivera Escobedo. Tesista. Médico Pediatra y Residente de segundo 

año de la especialidad en Reumatología Pediátrica en la UMAE HP, CMNO del 

IMSS. Encargado de la investigación bibliográfica, elaboración del protocolo de 

investigación, aplicación de las clinimetrías, recolección y elaboración del 

documento final. 

 

Dr. en C. José Alberto Tlacuilo Parra. Director de tesis. Médico Internista, 

Reumatólogo y Doctor en Ciencias. Jefe de la División de Investigación de la UMAE 

HP CMNO del IMSS. Responsable de la asesoría en la elaboración del protocolo, 

los aspectos metodológicos, análisis de los datos y elaboración del documento final. 

  

Dra. Vanessa Nabila López Naya. Investigadora asociada. Médico Radiologa, Jefa 

del Departamento de Radiología e Imagen de la UMAE HP CMNO del IMSS. Realizó 

la evaluación de las imágenes en dos vertientes: el grosor de la cortical en sus 

distintos segmentos y la determinación de la Unidades Hounsfield en cada 

segmento, así como análisis de los datos. 

 

Materiales 

− Expedientes médicos 

− Material de oficina 

− Computadora 

− Equipo de tomografía computarizada multicortes de 64 cortes. Sistema de 

diagnóstico por rayos X de tomografía computarizada (TC) (Phillips Brillance 64), 

que posee un gantry suficientemente grande como para permitir la toma de 

imágenes de cualquier parte del cuerpo. Incluye diseños con arreglos de tubos 

de rayos X y detectores anulares fijos, simples o múltiples, y diseños en los que 

los tubos de rayos X y arreglos de detectores opuestos rotan rápidamente 
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alrededor de un punto de eje central dentro del área de imagen del gantry. Puede 

producir imágenes de 2 a 3 dimensiones de secciones transversales 

(tomografías). Incluye TC helicoidal y otras aplicaciones especiales de 

imagenología a múltiples ángulos que se especifican en relación a la posición 

del cuerpo. Puede usar una variedad de técnicas digitales para capturar la 

información, reconstruir las imágenes y desplegarlas.  

 

Financieros 

− Los gastos generados durante la realización de esta investigación serán 

absorbidos por el equipo de trabajo. Se tiene contemplado brindar un reembolso 

monetario ($200.00 M. N.) como compensación a los participantes por sus 

gastos en el viaje de traslado a la unidad hospitalaria y el tiempo invertido. 
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