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INTRODUCCION

La Hemofilia es una enfermedad que afecta a la coagulaciéon de la sangre debido a la
deficiencia de factor VIII (FVIII) en la Hemofilia A y de factor IX (FIX) en la Hemofilia B. La
frecuencia de esta enfermedad es baja por lo que se la considera una enfermedad rara ya
que se produce en 1 de cada 6.000 nacidos vivos en Hemofilia A y en 1 de cada 30.000 en
Hemofilia B. Se caracterizan ambas por presentar manifestaciones de episodios
hemorragicos y dafo articular y se pueden presentar en distintos fenotipos en funciéon de su
gravedad. Asi, hay pacientes que presentan un fenotipo leve (enfermos leves) que significa
que presentan entre un 5y un 40% de factor si se compara con una persona sana; otros
presentan un fenotipo moderado (enfermos moderados) ya que sus niveles de factor estan
entre el 1 y el 5% del normal y, por ultimo, estan los pacientes graves que presentan
menos del 1% del nivel normal.

La Hemofilia es una enfermedad hereditaria ligada al sexo (cromosoma X) por lo que
la transmiten las mujeres (portadoras) y la padecen los hombres debido a la dotacién de
dos cromosomas X (XX) de la mujer y una dotacidon XY en el hombre. La transmision es
recesiva y no dominante ya que puede que no aparezca en una generacion siguiente (salto
de generacion), y si aparezca en otra generacién posterior. La causa de que un factor no
funcione es que el organismo no lo sintetiza o es defectuoso y como se trata de una
enfermedad hereditaria esto significa que el defecto se encuentra en una regién del ADN
(gen) que produce el factor.

Las manifestaciones hemorragicas pueden ser espontaneas o bien por un sangrado
debido a algun tipo de traumatismo. Asi, se deben distinguir las hemorragias articulares, las
musculares y las de otra indole que, en ocasiones, pueden ser graves, como las del Sistema
Nervioso Central.

La hemorragia recidivante (la que se repite) sobre una misma articulacion si no se
recibe el tratamiento adecuado hematoldgico y rehabilitador, puede dar lugar a secuelas
altamente invalidantes (artropatia hemofilica). En Hemofilia, las lesiones pueden ser
poliarticulares e implicar graves trastornos biomecanicos que provocan dolor e impotencia
funcional afectando a la calidad de vida del paciente en mayor o menor grado.



Por su parte las hemorragias musculares ocurren cuando los capilares de los
musculos se lesionan. Algunas veces, la causa es traumatica o iatrogénica (inyecciones
intramusculares), pero en otras ocasiones ocurren espontdaneamente. Los grupos
musculares afectados reaccionan con una contraccién que altera la funcionalidad de las
articulaciones de las que son los elementos motores.

La idea fundamental en el tratamiento de la Hemofilia es reemplazar o suplementar,
con un factor de la coagulacion exdgeno, la deficiencia en el paciente, con el fin de prevenir
o solventar un episodio de sangrado agudo. Se utilizan los factores plasmaticos, que se
derivan de plasma humano, y los factores recombinantes, que se derivan de células de
mamifero por técnicas de ingenieria genética. Ambos tipos de factor son, hoy dia, muy
seguros y eficaces. El tratamiento de la Hemofilia, independientemente del tipo de factor
utilizado, se puede abordar de dos formas. Una es el tratamiento a demanda, es decir,
aquel en el que se administra factor cuando se produce un determinado episodio
hemorragico hasta que se resuelve con las dosis adecuadas. El otro tipo de tratamiento es
el de profilaxis en el que se administra el factor, dos o tres veces a la semana, de forma
preventiva, lo que permite integrar al nifio en su entorno, tener una actividad fisica y
deportiva dentro de una vida de relacidn correspondiente a su edad, asi como su
participacion en las clases de Educacion Fisica.

Los actuales tratamientos para la Hemofilia, si bien son muy eficaces y seguros,
presentan una importante complicacion como es la aparicion de los llamados inhibidores de
los factores de la coagulacién. Esto significa que un porcentaje de los pacientes que son
tratados con concentrados de factores antihemofilicos, ya sean plasmaticos o
recombinantes, desarrolla inhibidores, que no son otra cosa que anticuerpos que neutralizan
o “inhiben” la funcién de los factores en la cascada de la coagulacién.

El desarrollo de estos anticuerpos condiciona la calidad de vida de los pacientes ya
que el tratamiento disponible para la enfermedad resulta ineficaz. Por otro lado, también
tiene importantes consecuencias socio-econdmicas, ya que aumenta de forma sustancial el
coste del tratamiento antihemofilico por ser necesaria una gran cantidad de factor para los
protocolos de “borrado” del inhibidor mediante inmunotolerancia y por la utilizaciéon de otros
productos de via extrinseca mas costosos y menos eficaces. Sobre la base de los diferentes
estudios realizados, se estima que el desarrollo de inhibidores (que pueden ser de alta o de
baja respuesta) ocurre, con mayor frecuencia, en personas que padecen Hemofilia severa o
moderada siendo en Hemofilia A hasta el 30% y en Hemofilia B hasta el 8%. Cuando los
inhibidores tienen un titulo bajo, su presencia suele ser transitoria y terminan por
desaparecer tras el tratamiento continuado con factores de la coagulacién o tras el
tratamiento con cantidades crecientes del mismo concentrado de factor que ha producido
estos inhibidores. Sin embargo, si su titulo es muy alto suelen ser anticuerpos con una gran
actividad, en cuyo caso estos pacientes se tratan con agentes de via extrinseca de la
coagulaciéon como es el factor VII activado recombinante, los concentrados de complejos
protrombinicos activados vy, recientemente con muy buenos resultados, con factores
plasmaticos que se co-purifican con el factor de von Willebrand.

Aunque ya en menor grado que hace unas décadas, la artropatia hemofilica sigue
siendo la principal secuela en las articulaciones de los pacientes con Hemofilia, como
consecuencia de sangrados recidivantes en la misma articulacién. Es la principal causa de
morbilidad y disminucion de la calidad de vida de los pacientes con Hemofilia grave A o B.
Los continuados hemartros, especialmente cuando no se lleva a cabo profilaxis 0 no se
dispone del tratamiento sustitutivo a tiempo, conducen, en primera instancia, a una
sinovitis y después a una artropatia degenerativa irreversible. En pacientes con una
determinada edad la artropatia es algo habitual, mientras que en pacientes que
comenzaron a utilizar los mejores tratamientos hematoldgicos hace ya casi dos décadas,
como es el tratamiento preventivo continuado (profilaxis), la incidencia es mucho menor e
incluso no llega a desarrollarse, que es en definitiva el objetivo de dicho tratamiento: la
prevencion de la artropatia.



Pero a parte de este tratamiento hematoldgico, la rehabilitacion tiene un papel muy
importante en ese objetivo. El proceso rehabilitador se trata de la recuperacion fisica,
psiquica, social y laboral del paciente, es decir, de su recuperacion global, mediante un
trabajo multidisciplinar en el que una parte del proceso es la fisioterapia, que se ocupa de
la recuperacion fisica.

Es por ello, que la rehabilitacion en sus distintas facetas, preventiva, terapéutica y
de mantenimiento en todos los procesos musculoesqueléticos ya sean agudos o estén en
fase de secuelas, requiere una coordinacion multidisciplinar entre médicos (hematologos y
rehabilitadores), fisioterapeutas, enfermeras, asistentes sociales, etc., siendo esto
imprescindible para el éxito en el aumento de la calidad de vida de los pacientes. Con sus
medidas de prevencion y terapia fisica, junto con el tratamiento psicoldgico, forma parte
del tratamiento integral de estos pacientes.

PROCESO AGUDO ARTICULAR

Se considera la Hemofilia como una enfermedad de base hematoldgica y clinica
ortopédica (Figura 1) por ello actualmente el tratamiento de la misma esta centrado en
la prevencion de la lesidon y en mantener, en condiciones optimas, el aparato locomotor,
tratando de potenciar al maximo sus recursos vy, si la lesion tiene lugar, tratarla de forma
eficaz y precoz para evitar secuelas, acortando asi periodos evolutivos y hospitalizaciones
(1, 2). El tratamiento es fundamental durante la etapa del desarrollo osteoarticular ya que
la vulnerabilidad de las articulaciones es mayor que en el adulto. Esto va a permitir que el
paciente pueda desarrollar una actividad fisica dentro de la normalidad, incluida la
practica de determinados deportes.

HEMOFILIA

Enfermedad de base hematolégica

Figura 1. Hemofilia, enfermedad de base hematoldgica y clinica ortopédica.

Esta patologia requiere un tratamiento integral y como parte del mismo estan las
medidas rehabilitadoras del proceso hemorragico, ya que el sangrado mas frecuente es el
musculoesquelético y su eficacia se relaciona, de forma directa, con el tiempo que
transcurre desde el inicio del proceso hemorragico hasta que se inicia el tratamiento
adecuado; de ahi la importancia de su precocidad.
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En la Hemofilia severa (nivel de factor <1%) son caracteristicas las hemorragias
articulares o hemartrosis ante minimos traumatismos, que incluso pueden pasar
inadvertidos al paciente, denominandose entonces espontaneas. Estas se pueden
presentar en cualquier articulacion aunque se localizan con mayor frecuencia en
articulaciones moviles o diartrosis como la rodilla, tobillo y codo, siendo la articulacion de
la rodilla la mas afectada. Dichas articulaciones se caracterizan por presentar una cavidad
articular y unas superficies Oseas articulares envueltas por una membrana sinovial,
reforzada toda esta estructura por una capsula articular que esta formada por ligamentos
pasivos, que actlan como elementos de contencion durante el movimiento, y por
ligamentos activos como estabilizadores (Figura 2). Cuando una articulacion sangra de
forma recurrente se afecta toda la estructura articular, evolucionando progresivamente
hacia la artropatia hemofilica que es la destruccion articular en un mayor o menor grado

(3).
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Figura 2. Caracteristicas estructurales de una articulacion.
Clinica y diagndstico
Clinicamente la hemartrosis puede ser (14):

e Menor (leve)
- Dolor leve.
- Inflamaciéon minima.
- Escasa pérdida de funcion.
- Resolucion en 24-48 horas.

e Mayor (grave)
- Dolor intenso.
- Derrame evidente y/o a tension.
- Limitaciéon funcional con postura antialgica en flexion.
- No resolucién en 24 horas.

El diagndstico de hemartrosis grave o leve en una articulacidn sana es muy
importante ya que comporta pautas de tratamiento especificas; por el contrario, si no se
valora y trata correctamente puede provocar la recidiva hemorragica en dicha articulacion
dando lugar a la llamada “articulacién diana” que presenta un alto riesgo de secuelas
invalidantes. La informacion al paciente y a su familia es primordial para que adquieran un



correcto conocimiento de su enfermedad y asi detectar rapidamente los signos y sintomas
de la hemorragia, aplicando el tratamiento sustitutivo de manera inmediata y precoz, lo
que va a disminuir la gravedad del episodio (4).

En la hemartrosis recidivante leve o moderada, a veces es necesario establecer un
diagnostico diferencial con otros cuadros clinicos, principalmente, con la sinovitis,
pudiendo ser de gran ayuda el estudio ecografico que nos objetiva la clinica (Figura 3).

RGN IRY  —) | SINOVITIS

® Comienzo agudo ® Comienzo insidioso

® Dolor intenso o moderado ® Dolor leve o ausente

® Actitud antialgica en flexion ® Hipertrofia sinovial

® Movilidad articular ausente o limitada ® Movilidad articular normal

® Pérdida de fuerza ® Insuficiencia muscular

® Respuesta inmediata al tratamiento ® No respuesta inmediata al
sustitutivo tratamiento

Figura 3. Diagndstico diferencial entre hemartrosis y sinovitis.

La hemartrosis grave puede tener clinica similar a la artritis séptica, que es un
proceso de alto riesgo en pacientes inmunodeprimidos, cuya demora en el diagndstico y
tratamiento puede tener consecuencias graves. Se caracteriza por fiebre y dolor muy
intenso de tipo inflamatorio que se agrava con la movilizacidon; su sospecha exige
practicar artrocentesis y analisis del liquido articular (5).

Objetivos del tratamiento del episodio agudo articular

- Evitar el dolor y la recidiva.

- Recuperar la amplitud articular previa a la hemartrosis y evitar el flexo.
- Potenciar la musculatura.

- Reintegracion progresiva del paciente a la actividad fisica habitual.

Los factores a tener en cuenta son:

- Edad: Nifio, adolescente o adulto.
- Severidad: Grave, moderada, leve, o presencia de inhibidores.
- Localizacién: Miembro superior o miembro inferior (articulaciones de carga).

Pauta Terapéutica
Reposo articular: Inmovilizacion

Es recomendable la utilizacion de férulas en hemartros graves y vendaje
compresivo almohadillado en hemartros moderados o leves, respetando durante 24-48
horas la posicién antidlgica de flexion y rotacién externa de la extremidad afectada. Se
evaluara y se modificara la posicion cada 24 horas con el fin de adoptar la situacion
funcional lo antes posible. La inmovilizacién articular favorece la reabsorcion
contribuyendo a mejorar el dolor y la inflamacion y evitar recidivas.



Artrocentesis

Se trata de aspirar la sangre intraarticular y esta indicada en hemartrosis graves a
tensién y tiempo de evolucién inferior a 48 horas. Es un procedimiento terapéutico de uso
restringido que requiere una valoracidbn conjunta con el hematdlogo y precisa
ineludiblemente la infusidon previa con concentrados del factor deficitario. Se consigue
mayor efectividad y menor riesgo cuanto mas proxima se realice la aspiracion al
tratamiento hematoldgico. Se precisan, para su correcta realizacidon, una serie de
requerimientos: i) Tiempo de evolucidén del hemartro inferior a 48 horas; ii) Tratamiento
sustitutivo prévio; iii) Maximo cuidado y especializacidn de ejecucion; iv) Corticoterapia en
la misma infiltracion; v) Inmovilizaciéon articular durante 24 a 48 horas (vendaje); vi)
Ejercicios isométricos de comienzo precoz (sin dolor), y vii) Control evolutivo.

En general, existe mejoria clinica inmediata del dolor mecanico provocado por la
hiperpresién del sangrado intraarticular. En las hemartrosis a tensién no suele existir duda
respecto a la evacuacién del derrame, excepto la contraindicacion hematoldgica; en las
moderadas o menos evidentes es de gran utilidad la ecografia porque permite valorar y
cuantificar la hemorragia. Los pacientes con inhibidor requieren ingreso hospitalario.

Ejercicios isométricos

Comienzo precoz de este tipo de ejercicios siempre que su realizacidon no provoque
dolor; su realizacion permite respetar el reposo articular y son efectivos para frenar la
amiotrofia refleja que provoca el derrame y la inmovilizacion. Estan indicados en periodos
cortos de tiempo y repeticiones seriadas a lo largo del dia.

Crioterapia

La utilizacién del frio (bolsas de hielo) estad justificada especialmente durante el
inicio de las lesiones agudas musculoesqueléticas, en periodos cortos de tiempo y no en
contacto con la piel; tiene efecto antiinflamatorio y analgésico.

Cinesiterapia

Entre el quinto y el octavo dia se inician los ejercicios activos asistidos a nivel de la
articulacién afectada por el proceso hemorragico, asi como en la articulacion proximal y
distal a la afectada.

La férula postural se mantiene durante la noche para evitar movimientos
incontrolados que puedan provocar molestias o resangrado. En este periodo esta indicada
la hidrocinesiterapia (ejercicios especificos para cada articulaciéon dentro del agua). De
forma progresiva se realizan ejercicios de resistencia moderada iniciando la marcha en
descarga y posteriormente con carga parcial cuando el cuadriceps pueda superar la
resistencia a la fuerza de la gravedad (3 sobre 5 puntos en la escala de Daniels y
Worthingham) (Tabla 4) (6, 7, 80).

Ortesis
Las articulaciones que han sufrido hemartrosis pueden beneficiarse de
determinadas ayudas ortésicas que impiden y/o facilitan una movilidad o carga

controlada.

En las Figuras 4 y 5 se muestran, en esquema, las pautas a seguir en la
hemartrosis grave y leve, respectivamente.



HEMARTROSIS GRAVE Tratamiento médico

Artrocentesis (Terapia sustitutiva, analgesia,
Rehabilitacion antiinflamatorios no esteroideos)

\d

Prevencién de la
recidiva hemorragica
(la artropatia)

TRATAMIENTO DE MEDICINA FiSICA A

® Artrocentesis en episodio con evolucion inferior a 48 h.

® Inmovilizacién articular en posicion antialgica para conseguir
la extension previa a la hemorragia y favorecer la reabsorcion.

® Crioterapia durante tiempos cortos y repetidos (encima del
vendaje) en las primeras horas.

® Ejercicios isométricos a partir de las 24 h en tiempos cortos
y repetidos, sin provocar dolor.

® Cinesiterapia activa-asistida del 4° al 7° dia, para conseguir
el rango articular previo al sangrado.

® Inicio de la marcha en descarga y/o carga parcial entre el 7°
y 10° dia con ayuda de ortesis y/o vendaje y bastones. Cinesiterapia
resistida progresiva.

® Deambulacién con bastones y carga parcial progresiva cuando el
cuadriceps supere la fuerza de la gravedad (3 sobre 5).

Figura 4. Pautas a seguir en la hemartrosis grave.

HEMARTROSIS LEVE — Tratamiento médico

Prevencion de la
recidiva hemorragica
(la artropatia)

TRATAMIENTO DE MEDICINA FiSICA A

® Inmovilizacién articular con vendaje almohadillado compresivo
desde la parte distal de la extremidad.

® Crioterapia encima del vendaje durante tiempos cortos
(10 a 15 min) y repetidos.

® Ejercicios isométricos sin provocar dolor a partir de las 24 h.

® Marcha con bastones y carga parcial a partir de las 24 h.

® Cinesiterapia especifica de musculatura extensora, desde el 3° y 4°
dia, hasta conseguir la musculacion previa al episodio de sangrado.

® Utilizacion de ortesis que se retirara al conseguir un estado
optimo muscular.

® Inicio de la actividad fisica habitual de forma progresiva.

Figura 5. Pautas a seguir en la hemartrosis leve.



Pacientes con inhibidor

El desarrollo de un inhibidor contra el factor VIII o IX sigue siendo una de las
mayores complicaciones del tratamiento de la Hemofilia, lo que plantea una dificultad
afadida en el manejo de los episodios hemorragicos en rehabilitacion.

Desde el punto de vista de la rehabilitacion, al no estar suficientemente protegidos
con el tratamiento hematoldgico, el riesgo de sangrado es mayor ante cualquier técnica
que precisen, por lo que los protocolos de medicina fisica se restringen
considerablemente.

En general, se alarga el periodo de inmovilizacion y esta recomendada la utilizacion
de ortesis, con indicacion de pautas simples de cinesiterapia muy cuidadosa para evitar el
resangrado articular. Este grupo de pacientes presenta una elevada incidencia de secuelas
artropaticas.

PROCESO AGUDO MUSCULAR

En el paciente con Hemofilia el sangrado puede afectar a los diversos grupos
musculares dando lugar a hematomas de mayor o menor intensidad que pueden llegar a
comprometer la funcién articular. Suelen ser secundarios a traumatismos cerrados o a
sobrecargas mecanicas y en la mayoria de las ocasiones se deben a pequefios
traumatismos que pasan inadvertidos y el paciente los considera como hematomas
espontaneos. Los hematomas musculares representan la segunda causa de incidencia de
hemorragias en el sistema musculoesquelético en el paciente con Hemofilia (4).

La clinica del hematoma estd en funcion de la localizacion y la intensidad del
sangrado, manifestandose, en general, de forma mas insidiosa que la hemartrosis. Los
primeros sintomas pueden limitarse a una sensacidon de molestia local siendo mas tardia
la aparicion del dolor. El paciente presenta dolor y contractura en flexién, adoptando la
extremidad afectada la posicion antidlgica con pérdida de la funcion motora en las
articulaciones adyacentes. La tendencia a la recidiva es frecuente en algunos de ellos
como es el caso del musculo psoas-iliaco llegando a precisar periodos largos de
hospitalizacién (78, 79).

La sintomatologia es mayor cuanto menor es el espacio para la distension
pudiendo dar lugar a un sindrome compartimental por lo que seréd preciso entonces una
exploracién del sistema nervioso periférico para descartar una lesién por compresion,
valorandose también la presencia de pulsos distales que descartan una compresion
vascular.

La ecografia es la prueba radiolégica mas util, ya que permite la localizacién del
hematoma, delimita su tamafo y determina la fase evolutiva en la que se encuentra. Esta
prueba permite también establecer el diagndstico diferencial, por ejemplo, entre un
hematoma de psoas y una hemartrosis de cadera y/o del recto anterior.

Hematomas graves por su repercusion funcional
Los grupos musculares de mayor riesgo son funcionalmente flexores:
- Hematoma del musculo psoas-iliaco: Flexor de cadera.

- Hematoma gemelar: Flexor plantar del tobillo.
- Hematoma del antebrazo: Musculos flexores de mufieca.



La localizacion del hematoma en estos grupos musculares puede dar lugar a
secuelas muy invalidantes que pueden ser irrecuperables, por lo que es necesario que el
tratamiento sea precoz y especifico.

Objetivos del Tratamiento

Inmediatos:

Frenar la hemorragia.
Controlar el dolor.

Posteriores:

Fase aguda

Restablecer la funcion y prevenir secuelas.

Tratamiento sustitutivo: Se administra de forma precoz para acelerar la
resolucion del hematoma y evitar la aparicion de complicaciones. Se
continua hasta la total recuperaciéon de la funcion muscular. El control
ecografico confirma su resolucion.

Inmovilizacién: El muasculo que sangra se mantendra en reposo absoluto
respetando durante los primeros dias la postura antidlgica en flexion,
intentando reducirla paulatinamente con férulas progresivas y bien
almohadilladas como en el caso del hematoma gemelar o en el caso de los
musculos flexores del antebrazo donde se puede ver comprometida la
funcién de la mano. En el hematoma del musculo psoas puede ser necesaria
la utilizacién de wuna tracciébn blanda percutanea que actia como
tratamiento postural, mas que ejerciendo la funcidén de elongacion.

En los hematomas esta contraindicada la aspiracién o exploraciones quirurgicas
evacuadoras, salvo complicaciones neurovasculares graves.

Fase subaguda

Ejercicios isométricos del grupo muscular antagonista (de accién contraria
al afectado) y posteriormente del musculo afectado cuando el dolor lo
permita.

Tratamiento postural intermitente en decubito-prono en caso de afectacion
de la extremidad inferior, para facilitar la extension de cadera y rodilla.
Electroestimulacion para la amiotrofia.

Ejercicios activos con resistencia de la extremidad contralateral.

Ejercicios globales de extremidades superiores.

Férula postural de mantenimiento en el hematoma gemelar y en el
hematoma de los musculos flexores de muneca, con cambios progresivos
en cortos periodos de tiempo hasta conseguir la posicidon neutra de la
articulacién.

Inicio de la marcha en carga parcial con ayuda de bastones.

Aplicacion de ultrasonidos pulsatiles para la reabsorcion del hematoma,
previa confirmacién ecografica de la fase mixta del mismo.

Complicaciones

La complicacion mas grave es la compresion de los nervios periféricos por el
hematoma dando lugar a una neuropatia.



En la extremidad inferior el hematoma de psoas puede comprimir el nervio crural
gue desciende por la cara anterior del mismo, dando lugar a una afectacion motora y/o
sensitiva del cuadriceps de diversa intensidad que puede llegar a la paralisis. En este caso
es util la electromiografia (EMG) para confirmar el diagnéstico clinico y para valorar la
evolucién posterior. El nervio sensitivo femorocutédneo, que discurre por la cara anterior
del musculo iliaco, también se puede ver afectado dando lugar a alteraciones sensitivas en
la cara antero-externa del muslo en mayor o menor grado de intensidad.

En la extremidad superior los hematomas en los musculos del antebrazo se suelen
localizar en la aponeurosis palmar provocando la flexion de la muneca y de los dedos. Es
facil que se produzca una compresion de los nervios cubital o mediano y puede
complicarse con la aparicion de una contractura isquémica tipo Wolkmann (*mano en
garra”) (70), que conlleva un grave compromiso funcional de la mano.

Otra complicacién puede ser la sobreinfeccion del hematoma y comportarse como
un absceso, sobre todo en pacientes inmunodeprimidos. La mala evolucion del hematoma
y la aparicibn de un sindrome febril mantenido, pueden hacer sospechar sobre la
existencia de esta situacién.

En algunas ocasiones, el hematoma mal tratado, evoluciona hacia un
“pseudotumor hemofilico” que es un hematoma encapsulado cuyo crecimiento invade
estructuras vecinas, llegando a erosionar el hueso.

En cualquier caso, para evitar este tipo de complicaciones, como regla basica en
casos de hematomas musculares, el diagnéstico y tratamiento deben ser establecidos
precozmente para prevenir el riesgo de pérdida de la integridad osteomuscular. La
utilizacién del tratamiento sustitutivo continuado (profilaxis) ha hecho que la incidencia de
complicaciones sea mucho menor.

OTROS HEMATOMAS MUSCULARES
Cuadriceps

Debe evitarse su atrofia que provocaria una rodilla inestable y las subsiguientes
hemorragias continuadas ya que este musculo es el encargado de mantener la estabilidad
de la rodilla.

Gemelos

Se debe evitar la retraccion del tendén de Aquiles que provoca una marcha en
equino. El inicio de la deambulacién, tras la hemorragia en este musculo, se indicara
cuando la marcha pueda ser plantigrada, ya que, si no es asi, la posiciéon en equino del pie
y la actitud en flexion de la rodilla pueden aumentar el riesgo de hemartrosis en esta
articulacién.

SINOVITIS

Se define la sinovitis hemofilica como una alteracién de la membrana sinovial, que
aparece tras repetidos hemartros en una articulacién. La sinovitis es clave en el inicio de
la artropatia hemofilica provocando sintomas y signos inflamatorios, que a su vez influyen
en el proceso degenerativo articular.

El tratamiento conservador de la sinovitis hemofilica incluye terapéutica sustitutiva

del factor deficiente, para minimizar el riesgo hemorragico; medidas antiinflamatorias
farmacologicas, y rehabilitacion. Al mismo tiempo, considerando que todo proceso
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inflamatorio articular provoca alteraciones biomecanicas, se requiere una pauta
fisioterapica dirigida a la recuperacion funcional de la movilidad y fuerza. Cuando fracasa
el tratamiento conservador de la sinovitis y persisten los hemartros, se recomienda como
primera opcion la sinoviortesis, que consiste en lisar la membrana sinovial mediante
procedimientos quimicos o radioactivos.

La cubierta externa o capa fibrosa de la capsula articular (Figura 2), que esta
formada por tejido conectivo irregular denso (principalmente fibras colagenas), se inserta
en el hueso relacionandose con la capa fibrosa del periostio, y permanece anclada a los
segmentos 0seos, junto con los ligamentos, contribuyendo a la estabilidad de la
articulacion (8, 9). La cubierta interna de la capsula constituye la membrana sinovial que
recubre el interior de la articulacion y las estructuras intrarticulares. Es una estructura
muy vascularizada y posee abundantes vasos linfaticos y terminaciones nerviosas. La
membrana sinovial estd formada por tejido conectivo areolar con fibras elasticas y por dos
tipos de células: Los sinoviocitos tipo A, en donde se condensa la hemosiderina
procedente de la sangre reabsorbida tras el hemartros, y los sinoviocitos tipo B que
presentan una mayor actividad metabdlica. Estas células son las encargadas de sintetizar
y segregar componentes del liquido sinovial que intervienen en la nutricidon y lubrificacion
articular (8-15).

Una discreta cantidad de /liquido sinovial se encuentra fisioldgicamente en el
interior de la cavidad articular. Estd formado por acido hialurénico, que secretan los
sinoviocitos, y por el liquido intersticial, filtrado del plasma y que contiene células
fagociticas, encargadas de remover los deshechos metabdlicos de los condrocitos en el
cartilago articular. Es importante recordar que el cartilago articular es una estructura
avascular y aneuritica, por lo que precisa nutrirse a través del liquido sinovial. En
condiciones fisiolégicas de reposo articular, es un liquido viscoso, cristalino o amarillo
palido. En una articulacién inmovilizada se vuelve muy espeso, con apariencia de “gel” y
con el movimiento se torna menos viscoso. El calor y el ejercicio estimulan la secreciéon y
produccion de liquido, con lo que mejora la movilidad disminuyendo el estrés articular (9).

La monoartritis o sinovitis de una articulacion (Figura 6) es un proceso
inflamatorio de la membrana sinovial provocado tras una lesién traumatica, inmunoldgica
o infecciosa, que conlleva la presencia local de elementos irritativos (sangre en el caso de
la Hemofilia) y provoca cambios morfologicos en la estructura articular (11, 14, 16-18).

Figura 6. Sinovitis en la rodilla izquierda
de un paciente hemofilico.
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La membrana sinovial estd muy vascularizada, con el ya sefialado objetivo de
favorecer la nutricion del cartilago y lubricar la articulacion. La abundante red venosa, que
ocupa el plexo subsinovial, suministra durante el movimiento el incremento fisioldgico de
liguido sinovial que, en condiciones de normalidad, se reabsorbe sin problemas, ayudado
por el efecto “bombeo” de la contraccidén-relajaciéon de los musculos anexos (10).

Tras una lesidon traumatica sobre una region articular, etiologia mas frecuente de la
sinovitis, la rotura mas o menos importante del complejo vascular, provoca un derrame
que, en resumen, se acompana de elementos celulares mediadores de la inflamacion. La
cavidad articular se rellena de liquido y, al mismo tiempo que se pone en marcha el
proceso de la coagulacion (proceso alterado en la Hemofilia), la ocupacion del espacio y la
subsiguiente presion sobre los vasos lesionados, es el componente mecanico hemostatico
que paraliza el derrame.

La evacuaciéon de un derrame (hemartro) en el paciente hemofilico necesita terapia
sustitutiva de factor, es decir, que si se realiza una artrocentesis sin factor, la estructura
vascular lesionada sigue sangrando hasta de nuevo rellenar el espacio articular “a
tension” agravando el problema.

En lineas generales, solventado el problema hemostatico, el infiltrado leucocitario y
la necesidad de reabsorcion del liquido, son la causa de la proliferacion de vasos
neoformados, que a su vez modifican el entramado celular y sus caracteristicas, se
incrementa la hipertrofia (aumento del tamafio del tejido celular) y la hiperplasia
(aumento del numero de células). En el establecimiento de la cronicidad, tienen especial
importancia los depdsitos de hierro, producto de los hemartros de repeticién, que no
pueden ser eliminados y se almacenan en los sinoviocitos de la membrana sinovial, en
forma de hemosiderina, incrementando la respuesta inflamatoria que es el principio de la
destruccién articular (19, 20). En las zonas de contacto con el cartilago hialino, la sinovial
se transforma en tejido de granulacion que invade y destruye, progresivamente, el
cartilago dando lugar a la artropatia hemofilica.

Diagnostico clinico de la sinovitis en Hemofilia

La inspeccion de la articulacion afectada muestra los signos clasicos de la
inflamacion: calor, dolor y rubor a lo que se anade la falta de funcidn articular (15).

Se observa una zona mas o menos hinchada con una piel discretamente “tersa”,
brillante y coloreada (rubor) que se palpa con aumento objetivable de su temperatura
(calor) y cuya exploracién representa dolor acorde a la gravedad y que se acompafa de
limitaciones funcionales como son la pérdida de recorrido articular, fuerza y trofismo
muscular.

Todos los protocolos de valoracidn de la artropatia hemofilica (21-25) incluyen el
apartado “inflamacion o hinchazéon” (Sweling) calificandola (puntuando) en base a su
presencia y gravedad. En cuanto a la hinchazéon hay que preguntarse si hay diferencia de
contornos dando la puntuacion de 0 si no hay; 1 si hay; 2 si es notable, y 3 si la
articulacion es a tensién. La medida del perimetro articular en centimetros es,
presumiblemente, el Unico valor objetivable

Valoracion de la sinovitis
El diagndstico clinico se basa en la hinchazén ya que lo primero que se observa es

el aumento de la articulacién. Deben evaluarse seis puntos: i) Circometria articular; ii)
Derrame; iii) Dolor; iv) Movilidad articular; v) Atrofia muscular, y vi) Balance muscular.
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A nivel de las interlineas articulares la circometria (medicién del perimetro
articular) es una prueba simple y objetiva que permite evaluar la presencia y evoluciéon
del problema (Figura 7).

Linea media rétula

Figura 7. Medida del perimetro articular de la rodilla.

La palpacion permite evaluar discretos aumentos de la temperatura local. Estos
cambios pueden objetivarse mediante termometria cutanea cuyo uso, para la evaluaciéon y
control de la sinovitis transitoria, ya fue sefialado en los comienzos del tratamiento
rehabilitador en Espafia de las artropatias hemofilicas (10).

La presencia de derrame se identifica mediante la maniobra de “oleada” (Figura
8). En la rodilla es positivo el signo de “tecla” (sensaciéon que se obtiene al presionar la
rotula del paciente que presenta un derrame). En ocasiones, cuando la alteracién
predominante es la hipertrofia e hiperplasia sinovial (que se corresponde con una sinovitis
crénica), con escasa presencia de liquido, la palpacion ofrece la impresidon de presionar un
contenido “empastado”. El uso de la ecografia permitira confirmar nuestra impresion
clinica.

Figura 8. Signo de la “oleada”.
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El dolor se valora determinando su presencia en reposo y movimiento. La
Federacion Mundial de Hemofilia recomienda su gradacién en base a los conceptos
subjetivos de ausencia, dolor leve, moderado o grave. Se considera de utilidad la
gradacion del dolor mediante las escalas “EVA”, validadas internacionalmente y que
permiten una mayor objetividad.

Los recorridos articulares se determinan mediante goniometria. La atrofia muscular
se evalua utilizando una cinta métrica para medir el perimetro de la masa muscular, y el
balance muscular utilizando la escala internacional de 0 a 5, donde la normalidad es el
valor 5 (en la valoracion de la artropatia hemofilica se corresponde con el “0” puesto que
la ausencia de puntos implica normalidad). El valor 0 corresponde a la imposibilidad de
contraccion muscular (en la valoracion de la artropatia hemofilica se corresponde con la
maxima puntuacién de cada uno de los puntos a valorar).

Diagnéstico de la sinovitis mediante técnicas de imagen

El derrame articular es facilmente identificable mediante ecografia (18, 26-29). Se
observa una imagen anecoica (negra) que desplaza la capsula articular ocupando un
espacio notoriamente identificable y cuantificable.

La sinovial hipertréfica ofrece un aspecto irregular e hiperecoico y su
vascularizacion puede ser determinada mediante Doppler (técnica ecografica que permite
el estudio de los vasos y del flujo circulante) (Figura 9). En un paciente hemofilico, la
identificacion de una hipertrofia sinovial vascularizada apunta a un elevado riesgo de
sangrado que sugiere la conveniencia, en primera instancia, de una sinoviortesis.

Figura 9. Ecografia Doppler. En el recuadro se observa coloreada, en naranja, la vascularizacion.

14



Tratamiento conservador de la sinovitis

La sinovitis en el paciente hemofilico siempre requiere terapéutica sustitutiva de
factor VIII/IX en su modalidad de profilaxis (30), pero el proceso inflamatorio de la
sinovitis, sugiere la conveniencia de asociar una terapéutica antiinflamatoria y
fisioterapica (4, 31-33). El FVIII no tiene efectos antiinflamatorios, incluso asociando
factor y fisioterapia (sin otras medidas farmacoldgicas) por lo que los resultados sobre la
sinovitis son escasos y no se consigue disminuir totalmente los episodios hemorragicos
(34, 35). Por el contrario, la utilizacidon intraarticular de corticoides ha mostrado mayor
efectividad que su uso sistémico. En relacidon con la sinovitis hemofilica se sefiala un
beneficio similar con su aplicacion (36, 37).

Se recomiendan los antiinflamatorios no esteroideos (AINEs) de nueva generacion,
los Coxibs (Etoricoxib, Celecoxib, Rofecoxib), que por su accion selectiva sobre las COX-2
no interfieren sobre la agregacion plaquetaria y tienen un buen perfil de seguridad sobre
la mucosa digestiva. Los AINEs tépicos proporcionan beneficios sintomaticos y pueden ser
aplicados mediante masoterapia, iontoforesis y sonoforesis.

Se indican como Utiles diversas técnicas electroterapicas para el tratamiento de la
sinovitis: Radar, onda corta, magnetoterapia, laser, microcorrientes y corrientes de alta,
baja y mediana frecuencia (38). Es escasa, o practicamente nula, la evidencia de
beneficios en el tratamiento de la sinovitis hemofilica.

La crioterapia es una técnica de fisioterapia sintomatica efectiva, tanto en la
sinovitis como en el tratamiento de los episodios hemorragicos. Consiste en la aplicacién
de frio local durante 10-15 minutos, que se aplica 2-3 veces al dia, generalmente tras una
serie de ejercicios isométricos, en el caso de la sinovitis, y lo mas tempranamente posible
después de un hemartro. Igualmente se recomienda su utilizacion después de cualquier
ejercicio articular que implique esfuerzo. La técnica mas simple es la utilizacion de hielo,
gue se introduce en una bolsa de plastico protegida con una tela y aplicandolo sobre la
articulacion o regidon afectada tras la lesion o el ejercicio en el que se ha forzado una zona
concreta. Se comercializan bolsas desechables de frio instantdneo, de tamafos muy
reducidos y peso inferior a 100 gramos, cuyo coste es muy pequefio y que, tras un simple
golpe, consiguen temperaturas de 0 a 5° que se mantienen durante unos 15 minutos.
Este tiempo y esta temperatura tienen efectos analgésicos y hemostaticos de eficacia
probada. Estos elementos deberian formar parte de las carteras escolares de los pacientes
con Hemofilia y también, por supuesto, de los botiquines en escuelas e institutos.

Se acepta el fracaso del tratamiento conservador cuando persisten signos y
sintomas de sinovitis transcurridos entre 3 y 6 meses de terapéutica especifica (terapia
sustitutiva, AINEs, corticoides y fisioterapia), lo que representa una indicacién de
sinoviortesis o sinovectomia quirdrgica (14, 39, 40).

SINOVIORTESIS

La sinoviortesis es la primera opcion terapéutica en el tratamiento de las sinovitis
cronicas en Hemofilia (16, 41, 42). Al igual que con la sinovectomia, se disminuye la
incidencia de hemartros pero no se impide el deterioro articular, aunque éste si es mas
lento (41, 43-45). Tanto la sinovectomia como la sinoviortesis llevan implicita una pauta
de fisioterapia dirigida a la recuperacién funcional de la articulacion tratada (46-50).

Concepto de sinoviortesis

Se trata de un procedimiento de cirugia menor que consiste en la introduccion de
un radionuclido (isotopo radioactivo) en la cavidad articular. El término de sinoviortesis
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fue introducido por Delbarre, en 1968 (51), en relacién con los tratamientos realizados a
pacientes reumaticos con radioisdtopos emisores de energia gamma y beta, cuyas
propiedades coloidopéxicas tenian efectos beneficiosos sobre la membrana sinovial. En
Hemofilia los primeros tratamientos fueron realizados con oro radioactivo (Aul98), y en la
actualidad se utilizan en mayor medida el itrio, el rhenio y el erbio (42, 52-55).

Caracteristicas de los radiofarmacos

Las caracteristicas de los radiofarmacos utilizados en sinoviortesis se muestran en
la Tabla 1 (52, 53, 56-58). La profundidad de accidn justifica el empleo de diferentes
productos, en funciéon del tamafio de la articulacidon a tratar. Las rodillas se consideran
articulaciones grandes; hombros, codos y tobillos, articulaciones medianas y las del carpo,
metacarpos e interfalangicas, articulaciones pequenias.

Tabla 1. Caracteristicas de los radiofarmacos de uso mas frecuente en sinoviortesis. PA,
profundidad de accidén (lo que penetra en la sinovial); Ti/2, vida media (en horas o
dias) de la radioactividad; DAG, dosis en articulaciones grandes; DAM, dosis en
articulaciones medianas. La radioactividad se mide en milicurios (mCi).

Radioisdotopo PA Ti/2 DAG DAM
Itrio (Y-90) 3,6 mm || 74,1 horas 4-6 mCi 2-3 mCi

Renio (Re-186) || 1,2 mm || 90,6 horas 3 mCi 2 mCi

Erbio (Er-160) 0,3 mm 9,4 dias No aplicable 0,5-1 mCi

Efectos histolégicos

Los efectos histoldgicos descritos, tras la sinoviortesis, incluyen la regresién de la
hiperemia sinovial, la reduccion de la infiltracién celular, la disminucion de la hipertrofia
sinovial con necrosis de la capa superficial, y la disminucidn de la fibrosis de las capas
inferiores con esclerosis de los vasos del plexo subsinovial (14, 59-61).

Técnica de la sinoviortesis

Previo a la puncion intraarticular se protege al paciente hemofilico con terapéutica
sustitutiva con el factor deficitario. Durante el acto operatorio la concentracion plasmatica
recomendada es de 60-80 UI/dL y generalmente se mantiene la proteccién durante una
semana (51, 62-64).

Los pacientes con inhibidores precisan agentes de via extrinseca. Asi, las dosis
recomendadas de concentrados del complejo protrombinico activado (FEIBA®) son, en la
preintervencion, de 75-100 UI/Kg peso Yy, posteriormente, de 50 UI/Kg peso cada 8 horas
como minimo durante 48 horas. En el caso de proteccion mediante factor VII
recombinante activado (NovoSeven®) se utilizan dosis de 90 a 120 pg/kg peso previas a
la intervencion y dos dosis posteriores, cada dos horas, espaciandose, a partir de ese
momento, la infusidon de manera especifica para cada paciente.

El procedimiento se realiza con medidas de asepsia convencionales y anestesia
local. Si tras la puncidon se obtiene liquido sinovial esto asegura la localizacion
intraarticular, aunque no obstante es aconsejable acceder mediante escopia y confirmar
mediante difusion de contraste radiolégico (Figura 10). A continuacién se inyecta el
radionlclido e inmediatamente después se introducen, por la misma via, 2 a 4 mg de
corticoide (Betametasona o Triamcilonona), siendo retirada entonces la aguja. Como
medida hemostatica local se presiona el punto de punciéon durante unos minutos, tras lo
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cual se procede a la colocacién de un apdsito y de un vendaje compresivo, y a la
inmovilizacion del segmento articular.

Figura 10. Radiografia que muestra
la situacion adecuada de la aguja y
la correcta difusion del contraste.

Las rodillas se inmovilizan en extension de 0°; los codos en flexion de 90° y
posicion neutra de prono-supinacion; los tobillos en flexion de 90° y posicién neutra de
eversion-inversion, y las mufiecas en posicién anatdmica.

Pautas de fisioterapia en la sinoviortesis

Resulta obvia la necesidad de recuperaciéon funcional ante cualquier lesion
musculoesquelética que altere su fisiologia. Asi pues la cirugia, o algo tan simple como la
inmovilizacién o la prescripcidon de ejercicio o reposo articular y también la sinoviortesis
(todo ello absolutamente relacionado con la prevencion y tratamiento de la artropatia
hemofilica) requieren cuidados fisioterapéuticos (33, 46, 50, 65).

En lineas generales, la pauta de tratamiento fisioterapéutico de la sinoviortesis
consta de 4 fases:

Fase 1. Fisioterapia previa a la sinoviortesis. El objetivo de esta fase es mantener y/o
mejorar la situacion funcional de la articulacién afectada.

- Ejercicios isométricos.
- Ejercicios activos y resistidos con el balance muscular.
- Crioterapia post-ejercicio.

Fase 2. Terapéutica fisica durante las primeras 24 horas. Los objetivos en esta fase son,
la analgesia, el reposo articular para evitar la migracion del radiondclido y el
mantenimiento del trofismo muscular. En el caso de las articulaciones de carga esta
contraindicado el apoyo durante las primeras 24 horas.

- Ejercicios isométricos.
- Crioterapia post-ejercicio.

Fase 3. Fisioterapia desde las 24 horas hasta los 7 dias. El objetivo principal de esta fase
es conseguir la reincorporacion del paciente a las actividades de la vida diaria con total
normalidad, como maximo a los 7 dias de la intervencion. A las 24 horas se realiza la
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primera revision médica, procediendo a la retirada de la inmovilizacion y a la medida de
los perimetros, movilidad y fuerza. Se pauta cinesiterapia especifica para mejorar el
recorrido de la articulacién con ejercicios activos y autoasistidos. Para mejorar la fuerza y
el trofismo se debera continuar con ejercicios isométricos e iniciar ejercicios resistidos
progresivos. Los ejercicios son realizados de 3 a 5 veces por dia tras lo cual siempre se
procede a la aplicacion de frio durante 10 minutos. Se autoriza progresiéon en los
esfuerzos y, en el caso de los miembros inferiores, progresion a carga total mediante la
utilizacién de bastones.

Fase 4. Fisioterapia desde los 7 dias post-sinoviortesis hasta los 6 meses. Una vez el
paciente se ha reincorporado a las actividades de la vida normal, se le ofrece una serie de
recomendaciones con los siguientes objetivos terapéuticos:

- Disminucién de la inflamacion.

- Evitar el riesgo de sangrado durante el ejercicio especifico y en la actividad
fisica diaria.

- Mantener y/o mejorar el trofismo y la fuerza.

- Mantener y/o mejorar la movilidad articular.

De forma sistematica, se recomienda la crioterapia post-ejercicio. Como medidas
de profilaxis del riesgo de sangrado en el ejercicio y en la actividad fisica, ademas del
factor, puede ser util el uso de ortesis (rodilleras, coderas, tobilleras) para protegerse de
las contusiones y elevar el umbral de atencién en los movimientos habituales. Se
recomiendan aquellas con protecciones siliconadas para el hombro, codo, rodilla y tobillo.
En el caso concreto de la rodilla se aconsejan refuerzos laterales y centrado de rétula para
aumentar la estabilidad y disminuir los componentes de rotacion en la marcha; para el
tobillo refuerzos para disminuir e incluso impedir los movimientos de eversidon-inversion.

En cuanto a Ila fuerza, se aconseja al paciente seguir las siguientes
recomendaciones:

- Ejercicios analiticos de la musculatura afectada, evitando los componentes
de rotacidén en carga.

- Evitar los esfuerzos maximos en los limites de los recorridos articulares.

- Realizar ejercicios de fuerza-resistencia.

- Limitar la velocidad de los movimientos.

- Evitar la fatiga muscular.

- Aplicar siempre crioterapia post-ejercicio.

En cuanto a la fisioterapia para mejorar el recorrido articular, se recomienda
cinesiterapia, tracciones e hidrocinesiterapia.

VALORACION DE LA ARTROPATIA HEMOFILICA Y SU TRATAMIENTO GENERAL

En el deterioro articular provocado por la hemartrosis recidivante intervienen
distintos mecanismos: i) Componente mecanico que comienza con la distensién de la
capsula articular, dolor, inhibicion muscular refleja, hipotrofia muscular e inestabilidad
articular; ii) Componente bioguimico que provoca una alteracion en la composicion de los
elementos del liquido sinovial, lesiones en el cartilago y consecuentemente deformidades
Oseas irreversibles vy, iii) Proceso inflamatorio que comienza con la hipertrofia sinovial que
conduce a una sinovitis créonica con liberacién de enzimas estableciéndose una inflamacidn
mantenida que lesiona el cartilago y puede progresar a la deformidad 6sea. En general, se
considera la hipdtesis de que una articulacion cuando sangra de forma recurrente sufre
una inflamacién del tejido sinovial con hipertrofia del mismo lo que da lugar a una
sinovitis, con la consiguiente alteracion en la composicion del liquido sinovial, cambios en
la morfologia del cartilago y, por ultimo, una hipotrofia muscular refleja. Todo ello
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representa el inicio del desarrollo de la artropatia. El dano articular es mayor si la
articulacion esta sometida a carga o cuando se da durante la etapa del desarrollo ésteo-
articular.

Evaluacion clinica
Valoracion clinica y radioldgica

La valoracion clinica se lleva a cabo mediante la escala de Gilbert (21). Otras dos
escalas basicas (66-68) son:

- La escala de Arnold y Hilgartner (1977) o de clasificacion de la artropatia
hemofilica (Tabla 2) que es una escala progresiva y se basa en criterios
clinicos y radioldgicos. Estratifica la evolucién de la artropatia en 5 estadios.

- La escala de Pettersson (1980) (Tabla 3) que es aditiva y se basa en
criterios Unicamente radioldgicos. Esta escala es mas sensible a los
pequefios cambios que se producen en la articulacién, por lo que es la mas
adecuada para detectar las primeras y minimas alteraciones, asi como para
cuantificar la magnitud del deterioro y el ritmo de la progresién.

Tabla 2. Clasificacion de la artropatia hemofilica (Arnold y Hilgartner, 1977).

Inflamacién de tejidos blandos, secundaria a
hemartrosis. Sin anomalias radioldgicas

Clinicamente es una hemartropatia subaguda, también
llamada hemartros de repeticion. Se suele apreciar,
Estadio II radioldgicamente, osteoporosis e hipercrecimiento de las
epifisis (particularmente en codos y rodillas). No se
aprecian quistes ni estrechamiento del espacio articular

Conceptos exclusivamente radioldgicos: Desorganizacion
evidente. Cartilago articular intacto. Posible evidencia de

Estadio I

Estadlo ILI hemosiderina en el liquido sinovial. Quistes subcondrales.
Sin estrechamiento del espacio articular
Estadio IV De;trucoon de cartilago. Estrechamiento espacio
articular
Clinicamente: restriccion de la movilidad articular y
. posiblemente con menos sangrados articulares.
Estadio V

Radiolégicamente: pérdida de espacio articular y
desorganizacion de la estructura
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Tabla 3. Escala de Pettersson.

| Alteracion || valoracién || Puntuacién |
Osteoporosis Ausente 0
Presente 1
Ensanchamiento epifisario Ausente 0
Presente 1
Ausente 0
Irregularidad de la superficie condral Parcial 1
Total 2
Ausente 0
Estrechamiento del espacio articular >1mm 1
<lmm 2
Ausente 0
Formacion de quistes subcondrales 1 quiste 1
>1 quiste 2
Erosiones en los margenes articulares Ausente 0
Presente 1
Ausente 0
Incongruencia articular Leve 1
Pronunciada 2
Ausente 0
Deformidad articular (angulacién y/o desplazamiento) Leve 1
Pronunciada 2

| Puntuacién maxima: 13 puntos |

Exploracion fisica

La valoracion fisica se ha venido realizando con la ayuda de diferentes escalas a lo
largo de los anos. La primera escala fue la de Gilbert (1980) (21) y posteriormente la de
Estocolmo (1990) y la de Denver o Manco-Johnson (2000) (67).

La ultima escala desarrollada con este propdsito ha sido la llamada “"Hemophilia
Joint Health Score 2.0” (2008), propuesta por el Grupo de Trabajo de Expertos en
Fisioterapia, en el contexto del Grupo de Estudio Internacional de Profilaxis. Esta ultima
escala alberga en si todos los apartados valorados por las anteriores, e intenta ser el
punto de partida para uniformizar la exploracién fisica en los nifios hemofilicos y la
monitorizacidén de su estado articular. Valora 9 parametros:

- Derrame, en que se valoran dos aspectos, la duracién del derrame, mayor o
menor de 6 meses, y su severidad en funcidn de la facilidad para visualizar
los bordes 6seos bajo la piel o la existencia de liquido en cantidad notable o
a tension.

- Atrofia muscular, en que es importante hacer las medidas circométricas con
referencias anatdomicas claras y reproducibles, y siempre en el punto en el
gue el vientre muscular es mas voluminoso.

- Crepitacion, que puede ser palpada o escuchada. Para ser significativa se
considera que debe persistir tras movilizar la articulaciéon en repetidas
ocasiones.

- Falta de movilidad en extension, realizando una evaluacidon goniométrica
estandarizada, de manera que se gradua en funcién de la magnitud del
flexo (menos de 59, entre 5° y 10°, entre 11° y 209, y mas de 200°).

- Falta de movilidad en flexion.

- Dolor, que debe ser evaluado durante la movilizacién pasiva de la
articulacion al ser palpada y presionada sobre la interlinea articular. Se
considera el dolor como leve cuando el paciente lo expresa verbalmente, y
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moderado o severo cuando realiza muecas de dolor o reacciones de retirada
0 de resistencia.

- Fuerza, que se evallua mediante la escala de Daniels y Worthingham (80)
(Tabla 4).

- Marcha, evaluando su correccién en 4 modalidades (caminar, subir
escaleras, correr y saltar a la pata coja) puntuandose en funcion de cuantas
de ellas resultan alteradas.

- Alineacién axial, en rodillas y tobillos donde se evalla, sistematicamente,
en posicién de carga, pero no puntua en el balance global.

Tabla 4. Escala de Daniels y Worthingham, y escala “"Hemophilia Joint Health Score 2.0” (HJHS) de valoracién de la
artropatia hemofilica.

L. Escala Daniels-
Valoracion - Escala HJHS
Worthingham
Mantiene la posicidon contra una
. . L. Normal Normal
resistencia maxima 5 ( al) 0¢( al)
Mantiene la posicién contra una 4 1
resistencia sub-maxima
Realiza el movimiento completo contra 3 5
gravedad
Realiza el movimiento articular completo 2 3
en posicién de gravedad eliminada
Contraccion muscular que no consigue 1 4
movilizar la articulacion
| No consigue contraccién muscular || 0 || 5 |

Las articulaciones que se evallan son codos, rodillas y tobillos. El sumatorio de las
puntuaciones que recibe cada articulacién, en cada uno de los 8 primeros parametros,
puede oscilar entre 0 (mejor estado articular posible) y 124 (peor estado articular
posible).

Seria recomendable evaluar el estado articular de todos los pacientes,
especialmente en el caso de los nifios, con una periodicidad minima anual en la Unidad o
Centro Hospitalario de Referencia en Hemofilia.

La mejora en el prondstico articular gracias al tratamiento profilactico sustitutivo,
hace que muchos niflos hemofilicos, por fortuna la mayoria de ellos, frecuenten menos las
consultas de Hemofilia, debido a la ausencia de problemas articulares. Esto puede implicar
gue pequefios sangrados musculares o articulares no sean evaluados por su médico, ya
que pueden haber sido resueltos en un tiempo breve. Por este motivo, es importante
realizar, al menos, un control anual con el objetivo de detectar pequenas alteraciones,
gue podrian haber pasado desapercibidas, asi como otros factores o conductas de riesgo
articular.

Otras escalas de valoracion

Otras escalas de valoracion son las que no se basan en la exploracion articular,
sino en otros campos quizds menos explorados, como son la capacidad funcional y la
calidad de vida. La escala llamada FISH (Functional Independence Score in Hemophilia)
valora la capacidad funcional en nifios mayores de 4 afios. Es una escala interpretativa, es
decir, el nifio debe teatralizar una serie de acciones que corresponden a las esferas del
auto cuidado, las transferencias y el transporte. Existen, también, escalas de calidad de
vida para Hemofilia, tanto para nifios como para adultos.
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Valoracion basica ortopédica infantil

En los nifios hemofilicos se debe llevar a cabo también una exploracién fisica
basica ortopédica encaminada a detectar los problemas mas prevalentes que se producen
también en la poblacion general infantil. Una alteracion ortopédica moderada o grave
puede suponer en estos nifios un desequilibrio biomecanico capaz de situarle en un
contexto biomecanico favorecedor de situaciones de peligro articular.

En este apartado cobra una importancia relevante la valoracién de los siguientes
aspectos:

- Alteraciones del apoyo, entre las cuales destacan, por su prevalencia, el pie
plano y el pie cavo.

- Anomalias rotacionales de las extremidades inferiores, entre las que cabe
destacar la anteversién femoral.

- Desviaciones del raquis, donde no se debe ser muy exigente en cuanto a la
decisidon terapéutica y abstenerse de tratar los casos en los que, por la
magnitud de la escoliosis, no se requiera estrictamente.

En la mayoria de ocasiones la actitud debe ser sélo tranquilizadora y expectante,
pero también es importante conocer su magnitud, ya que en ocasiones pueden ser
facilmente tratadas mediante minimos dispositivos ortésicos tales como plantillas, cufas
de talén o alzas suplementarias.

Tratamiento general rehabilitador de la artropatia hemofilica

La consulta de rehabilitacion (4) es el lugar donde el paciente acude por las
secuelas que se derivan de su artropatia, pero también por otras patologias odsteo-
articulares y musculares que se dan en la poblacién general. Pero en ocasiones precisan
ser atendidos en una Unidad de Hemofilia por la especificidad de su patologia, requiriendo
ser tratados por un fisioterapeuta conocedor de los riesgos del tratamiento fisico en estos
pacientes.

En aquellos pacientes sin artropatia hemofilica seria aconsejable realizar
movilizacion libre y analitica de todas las articulaciones, asi como realizar programas de
potenciacion muscular global. Son preferibles los ejercicios isométricos a los isotonicos,
aungue no estan contraindicados en este caso. Se recomienda también llevar a cabo una
rutina de actividad fisica o deportiva, preferentemente aerdbica y de bajo impacto.

Cuando se presenta artropatia, en fase de reagudizacion del dolor, se debe dirigir
el tratamiento en funcién de los signos o sintomas que presente, como son:

- Dolor: Pueden estar indicadas técnicas de electroterapia analgésica o
antiinflamatoria, en régimen ambulatorio.

- Rigidez post-inmovilizacidon: Suele requerir movilizaciones asistidas por un
fisioterapeuta, asi como la instruccion en una pauta de ejercicios de
automovilizacion.

- Atrofia muscular: Se recomiendan ejercicios de potenciacidon (aconsejable
de tipo isométrica). También se puede complementar el tratamiento con
técnicas de electroestimulacion muscular para mejorar el trofismo
muscular.

- Falta de propiocepcion o falta de reconocimiento de la posicion de un
musculo o de una extremidad: En ocasiones después del reposo de una
articulacién, asi como tras descarga prolongada, puede ser necesaria una
re-educacion propioceptiva, tanto en extremidades superiores como
inferiores.
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En aquellas artropatias estabilizadas se deberan procurar ejercicios de potenciacion
muscular isométrica de los grupos musculares relacionados con las articulaciones
artropaticas, concienciando al paciente de la importancia en la constancia en su practica,
y recomendaciones en cuanto a los habitos de vida saludables con relacién a la actividad
fisica y deportiva.

Por su parte, la termoterapia y electroterapia, en la mayoria de las ocasiones, se
utilizan con finalidad analgésica y la crioterapia, que es una practica comdn y conocida por
todos los pacientes hemofilicos, como medida inicial ante cualquier posible sangrado
articular. Tiene utilidad tanto por su efecto vasoconstrictor como por su elevado poder
analgésico y antiinflamatorio. También son utiles las corrientes analgésicas en sus
distintas modalidades:

- De tipo interferencial, en la que 4 electrodos generan dos corrientes
eléctricas que se cruzan y ejercen analgesia profunda.

- Electroestimulacién transcutanea nerviosa cuyo efecto es analgésico.

- Magnetoterapia que puede ser util para la reabsorciéon del liquido libre
articular.

- Ultrasonidos que se deben aplicar de forma pulsatil para evitar el
calentamiento de los tejidos. Su accién radica en el hecho de que generan
una vibracion que produce un efecto analgésico a través de su accidon
antiinflamatoria. También se usan, frecuentemente, como adyuvante para
la reabsorcion de hematomas, sobre todo los de localizacién muscular.

Las ortesis mas frecuentemente prescritas en pacientes hemofilicos son:

- Cufias externas de taldn, indicadas en casos de alteracion del apoyo. Se
pueden usar cufias externas o internas para mejorar el apoyo en los casos
de retropié varo o valgo, respectivamente.

- Plantillas blandas de descarga, tomadas con huella, para mejorar el apoyo
en caso de hiperpresion en las cabezas metatarsales.

- Suelas en balancin, indicadas frecuentemente para facilitar la mecanica del
apoyo y del despegue en pacientes sometidos a cirugia artrodésica de
tobillos.

- Alzas, indicadas en caso de dismetria de extremidades inferiores
clinicamente significativa o que suponga una interferencia biomecanica.

- Estabilizador de tobillo, que fija la articulaciéon subastragalina y permite la
movilidad tibio-peroneo-astragalina.

- Rodilleras, coderas y tobilleras, como elementos estabilizadores articulares,
complementando su utilizacion con ejercicios de mantenimiento; se
utilizaran de forma discontinua.

- Férulas de extension progresiva de utilizacion preferentemente nocturna.

FRACTURAS EN HEMOFILIA Y EN OTRAS COAGULOPATIAS CONGENITAS

La terapia sustitutiva, especialmente en pautas profilacticas, ha hecho que la
incidencia de fracturas en el paciente hemofilico sea muy parecida a la de la poblacion
general, debido a que le permite desarrollar, practicamente, la misma actividad fisica que
un individuo sano.

La probabilidad de producirse una fractura es mayor en el grupo de pacientes con
artropatia degenerativa evolucionada al presentar una mayor vulnerabilidad por
osteoporosis, incongruencia articular, trastornos axiales y limitacion funcional, a lo que se
afiade la hipotrofia de la musculatura periarticular afectada.
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Las fracturas se producen como consecuencia de golpes, caidas, fuerzas o
tracciones cuya intensidad supere la elasticidad del hueso. Toda fractura se acompafa de
la lesién de los tejidos adyacentes también comprometidos como los musculos, fascias,
nervios, etc., denominando al conjunto de toda la zona lesionada "unidad fractuaria” (69).

Existen varias clasificaciones de los tipos de fracturas atendiendo a diversos
criterios:

- Segun su forma de producirse, éstas pueden deberse a un mecanismo
directo (Ej. el impacto del parachoques de un automdévil contra la tibia de
un peatdn, golpe con un martillo, caida, etc.) o a un mecanismo indirecto
(Ej. torsidn de la pierna en una caida con el pie fijo, fractura del codo en
una caida al apoyar la mano en el suelo, etc.).

- Dependiendo del estado de la piel, pueden ser cerradas o simples, cuando
la piel esta intacta y el riesgo de infeccidn es bajo, y abiertas o compuestas,
cuando el hueso fracturado se puede observar a simple vista, es decir,
existe una herida y el riesgo de infeccidon es mayor.

- Segun el trazo de la fractura, pueden ser transversales, oblicuas o
longitudinales.

- Segun la desviacién de los fragmentos.

- Segun su ubicacion en el hueso, podran ser epifisarias (denominadas
articulares si afectan a la superficie articular y extraarticulares si no la
afectan), metafisarias y diafisarias.

El diagndstico por imagen es fundamental para la valoracidn del traumatismo. La
radiografia convencional marca la base para la clasificacion lo que permite aplicar la
opcion mas valida dentro de los distintos tratamientos.

Las fracturas en los pacientes con Hemofilia requieren la administracién inmediata
de la terapia de reemplazo con el factor necesario (VIII o IX). Inicialmente deben lograrse
niveles de, al menos el 50%, y mantenerlos de 3 a 5 dias. En los siguientes 14-15 dias,
los niveles pueden ser menores. De esta forma, evitamos la progresiéon del hematoma,
que puede dar lugar a diversas complicaciones como:

- El sindrome compartimental que se produce por un aumento de presion
dentro de un compartimento. Las causas pueden ser internas (edema,
hematoma, etc.) o externas que provoquen una limitacion de la expansion
(yeso muy apretado). Se produce dolor en reposo que aumenta con el
estiramiento de los musculos del compartimento; posteriormente aparecen
parestesias y puede derivarse en otra complicacién importante denominada
Sindrome de Volkmann. Por ello, es muy importante una revision
continuada por si es preciso realizar una intervencidén quirdrgica
descompresiva, en funcion de la evolucion del proceso.

- El sindrome de Volkmann es una isquemia por compresidon vascular, con
clinica de frialdad, pérdida de sensibilidad, falta o debilidad del pulso,
edema, dolor y cianosis. Si la compresién va mas alla de las 24 horas se
produciran secuelas irreversibles como la llamada “mano en garra” (70).

- La distrofia de Slideck, también denominada Distrofia Simpatico Refleja
(SDR), se produce por una alteracion del sistema simpatico en respuesta a
una lesion tisular tras un traumatismo.

- Miositis osificante que es la osificacion del hematoma secundario a las
fracturas.

Se recomienda el comienzo temprano del tratamiento de fisioterapia dirigido

principalmente al mantenimiento del recorrido articular y del tono muscular de las
articulaciones no implicadas directamente con las del foco de fractura.
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Los principios en los que se basa el tratamiento de las fracturas (4, 71) son: i)
Reduccion de los fragmentos en las fracturas en que se produce un desplazamiento; ii)
Inmovilizacién o mantenimiento, mediante férulas, vendajes enyesados, traccion cutanea
y transdsea, fijadores externos y fijadores internos como tornillos, placas AO (disefiadas
por la Asociacion para el estudio de la Osteosintesis) o enclavados endomedulares, vy iii)
Recuperacién funcional que es el momento en el que, verdaderamente, el fisioterapeuta
inicia su misién. Es muy importante el intercambio de opiniones sobre la evolucién del
paciente entre todos los miembros que forman parte del equipo multidisciplinar
(hematdlogo, traumatdlogo y equipo de rehabilitacion, formado por el médico
rehabilitador y el fisioterapeuta).

Fracturas epifisarias

Como consecuencia de un traumatismo directo al caer con extension de mufieca se
puede fracturar la epifisis distal radial en el miembro superior. Hay que tener en cuenta si
la articulacion afectada tiene o no artropatia. Si ésta no existe, la fractura se tratara con
los niveles adecuados de factor y mediante procedimiento conservador (reducciéon e
inmovilizacion) o quirdrgico, segun proceda. Si existe artropatia y estd en una fase muy
evolucionada tienen preferencia los tratamientos conservadores sobre la implantacién de
materiales de osteosintesis. Clinicamente presentan dolor, impotencia funcional y
deformidad articular.

Tratamiento de fisioterapia

En cada fase del proceso, tanto en este tipo de fractura como en otros, antes de
empezar el tratamiento fisioterapico el paciente tiene que haber recibido el tratamiento
hematoldgico adecuado. En la primera fase de inmovilizacion (6 semanas) va mejorar el
hematoedema y el dolor, y se ha de prevenir la atrofia muscular, mantener la
funcionalidad de las articulaciones no implicadas y reconocer las posibles complicaciones
ante cualquier signo o sintoma adverso. Pauta terapéutica:

- Realizacién de cambios posturales en la extremidad afectada para disminuir
el edema.

- Evitar las posiciones que favorezcan el acortamiento de los musculos
tonicos que son los que tienden a acortarse. En este caso sera el biceps
braquial y el pectoral.

- Movilizaciones activas de los dedos y flexién del codo hasta 90° (debe
permitirlo la escayola). Una vez formado el callo de fractura, se realizaran
contracciones isométricas que no provocan movimiento pero que si
recuperan y mantienen el tono muscular.

- Masoterapia descontracturante en la musculatura del cuello y hombros.

- Fisioterapia respiratoria y ejercicios activos de mantenimiento de todas las
articulaciones libres.

- Control de la compresion de la escayola para evitar otras complicaciones.

En la segunda fase de post-inmovilizacion, se debe intentar eliminar restos de
edema, adherencias, contracturas y atrofia muscular, asi como recuperar recorridos
articulares, la potencia muscular adecuada y los esquemas automaticos del movimiento.
Pauta terapéutica:

- Drenaje linfatico manual (DLM).

- Ultrasonidos a dosis bajas, nunca mayores de 0,5 W/cm?, y modalidad
pulsatil al 20% para eliminar el efecto térmico que podria reproducir el
sangrado. Se aplican en la fase de resolucion de los hematomas, y nunca
en la fase aguda de ningun proceso (los ultrasonidos continuos estan
contraindicados). Tienen efecto antiinflamatorio y descontracturante
ademas de favorecer la cicatrizacion de la fractura. En el caso de la fractura
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radial distal su tratamiento es facil ya que las capas de la piel adyacentes
son finas. Aplicar con gel antiinflamatorio (AINEs) (sonoforesis).

- Técnicas de masaje evacuatorio.

- Movilizaciones pasivas y activas-asistidas en los movimientos de traccidn,
pronosupinacion y flexoextensiéon de mufeca y codo; desviacién cubital y
radial de mufeca; flexoextension y musculatura separadora (de
abductores) y aproximadora (de aductores) (ABD-ADD) en dedos. En
Hemofilia se aconseja utilizar la técnica de contraccién-relajaciéon para
ganar amplitud articular de una manera segura y efectiva.

- Electroestimulacion muscular suave de la musculatura del antebrazo, con
contracciones isométricas activas por parte del paciente, para reclutar el
mayor numero de fibras motoras posibles.

- Estiramientos muy progresivos a partir de la primera semana.

- Electroanalgesia utilizando corrientes interferenciales tetrapolares o bien
TENS (del inglés, “transcutaneus electrical nerve stimulation”; en
castellano, estimulacion nerviosa a través de la piel), mas crioterapia. Se
pueden aplicar antes o al final de las movilizaciones para preparar la zona
de tratamiento y para aliviar la zona afectada.

- Magnetoterapia con protocolos indicados para hematomas, contusiones,
dolor, inflamacion, consolidacion u osteoporosis segmentaria. También, es
posible la aplicacion de hielo al mismo tiempo.

- Vendajes neuromusculares de drenaje y/o propioceptivos.

En la tercera fase de movilizacién dinamica, se llevan a cabo:

- Movilizaciones activas resistidas de hombro, codo y muneca. Siempre con
técnica muy cuidadosa.

- Estabilizaciones ritmicas y FNP (facilitacion neuromuscular propioceptiva)
para ganar estabilidad, coordinacion y fuerza.

- Mecanoterapia.

- Hidroterapia (es el ejercicio mas indicado para el paciente hemofilico).

- Pautas domiciliarias: bafios de contraste, aplicacion de frio, ejercicios
globales activos, cargas progresivas y utilizacion del miembro superior
afectado, poco a poco, en las actividades de la vida diaria (ergoterapia).

Fracturas metafisarias

Se producen a nivel de la metafisis (superior o inferior) —donde se encuentra el
cartilago de crecimiento en los nifios— que es aquella zona comprendida entre la epifisis y
la diafisis (o parte mas extensa del hueso y que corresponde a su zona media).

Las fracturas del fémur distal son menos frecuentes que las fracturas de cadera o
diafisarias, pero presentan importantes dificultades en su manejo. La zona supracondilea
del fémur es aquella que se encuentra entre los condilos femorales y la unidon de la
metafisis con la diafisis femoral. Es importante distinguir entre fracturas supracondileas y
fracturas de la diafisis distal del fémur, ya que el pronostico y el tratamiento son
diferentes.

La fractura supracondilea del fémur es una de las mas comunes en Hemofilia
probablemente por las alteraciones biomecanicas y degenerativas que normalmente
presenta la articulacidon de la rodilla con artropatia.

Tratamiento de fisioterapia

Fase de post-operatorio inmediato, donde se trata de prevenir problemas
vasculares, disminuir el edema, el dolor, la rigidez articular y las secuelas de la
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inmovilizacion. Es importante tener en cuenta en qué estado se encontraba la articulacion
antes de la fractura para establecer unos objetivos. Pauta terapéutica:

- Fisioterapia respiratoria.

- Ejercicios activos globales de mantenimiento de todas las articulaciones
libres.

- Correcciones posturales en tobillo para evitar el pie equino.

- Evitar, con tratamiento postural, el acortamiento de los flexores de cadera.

- Drenaje linfatico manual (DLM) para disminuir el edema.

- Tratamiento de la cicatriz y de las posibles adherencias alrededor de la
rotula mediante la técnica de pinza rodada.

- Movilizaciones pasivas de la rétula.

- Movilizaciones pasivas (triple flexién: cadera, rodilla, tobillo) del miembro
inferior afectado. Han de realizarse de manera lenta y con precaucion.

- Contracciones isométricas de cuadriceps para mejorar la atrofia muscular y
liberar las adherencias gracias al deslizamiento del musculo. También se
pueden aplicar corrientes faradicas.

- Posturas osteoarticulares para ganar amplitud articular gracias a la fuerza
de la gravedad, al peso y a la colocacion adecuada del miembro afectado.

- Electroanalgesia junto con crioterapia, para disminuir la inflamacién y el
dolor tras el tratamiento.

Fase de recuperacion funcional o de recuperacion de los arcos articulares y de la
fuerza muscular. Pauta terapéutica:

- Técnica de contraccidn-relajacién hacia la flexién y extensién de la rodilla.

- Movilizaciones pasivas manuales de la articulacién de la rodilla. Si el
paciente poseia antes de sufrir la fractura una amplitud mayor a 909, es
conveniente que en esta fase vuelvan a recuperarse esos grados. Si no se
recuperan se puede optar por la realizacién de FBA (flexiéon de la rodilla
bajo anestesia) y asi romper adherencias.

- Es muy importante insistir tanto en ganar flexion como en ganar extension.

- Isométricos de cuadriceps, isquiotibiales, gluteos y aproximadores, junto
con corrientes estimuladoras al mismo tiempo.

- Ejercicios de potenciacion del aparato extensor de la rodilla (cuadriceps).
También de gluteos mayor y medio (para evitar la apariciéon del tipo de
marcha patolégica denominada “Trendelemburg”). Se pueden utilizar
técnicas FNP (facilitacion neuromuscular propioceptiva), por ejemplo, el
Método Kabat, con patrones quebrados al inicio, ya que el brazo de palanca
es mas corto y la resistencia a superar por el paciente es mucho menor y
por lo tanto, mas facil de realizar por éste.

- Ejercicios, con resistencia, de la extremidad sana para irradiar a las cadenas
musculares de la extremidad afectada.

- Verticalizacion o deambulacién sin apoyo. Se puede utilizar un calzado con
algo de tacdén en el miembro sano.

- Estiramientos externos suaves y progresivos.

- Electroanalgesia (TENS) y crioterapia al mismo tiempo.

Fase de recuperacién funcional con carga, iniciando la carga, la potenciacion global
de la extremidad y la mejora de la coordinacién. Pauta terapéutica:

- Ejercicios para el trabajo de la carga parcial con el paciente en sedestacion
y el pie apoyado en el suelo. El fisioterapeuta da estimulos en direccion
caudal desde la rodilla del paciente. También utilizando una bascula de
bano y cargando cada dia mas peso. Verticalizacion y marcha con carga
parcial y ayuda de bastones.
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- Estabilizaciones ritmicas dirigidas a todas las articulaciones del miembro
inferior afectado.

- Movimientos globales en cadena cinética abierta (sin el miembro apoyado
en el suelo). Utilizacidon del Método Kabat y si es posible con los patrones de
las grandes diagonales (con brazo de palanca mas largo).

- Ejercicios para el trabajo de la carga total (cuando el médico lo prescriba).
Verticalizacién y marcha con apoyo total y ayuda de bastones. Estos se irdn
abandonando a medida que la musculatura se vaya recuperando y que las
molestias vayan desapareciendo. Equilibrios con apoyo estable bipodal y
unipodal afectado con semiflexion de la rodilla para que la propiocepcion
vaya dirigida a dicha articulacion y con desestabilizaciones manuales por
parte del fisioterapeuta (ejercicios en cadena cinética cerrada). Equilibrios
con apoyo inestable en plato de Bdheler, deambulacion por superficies
irregulares y subir y bajar escaleras.

Fase de resolucion, que tiene por objetivos completar rangos articulares vy
potenciacion y reeducacién de la marcha. Pauta terapéutica:

- Ascenso y descenso de rampas.

- Conseguir hipertrofia de la musculatura mediante natacion con aletas o
corrientes de Koth. En esta fase es importante valorar muy bien las
posibilidades del paciente. En Hemofilia se conseguiran efectos mucho mas
beneficiosos actuando de forma progresiva y con precaucién, en lugar de
una sobrecarga que puede conllevar un riesgo de sangrado.

En todas las fases del tratamiento es conveniente ensefiar y motivar al paciente
para la realizacion de las pautas domiciliarias.

Fracturas diafisarias

Se producen en la diafisis, y la etiologia mas comun en este tipo de fracturas son
los traumatismos en accidentes de trafico, caidas desde un plano mas elevado,
patoldgicas por osteoporosis o incluso causadas por la erosion del extremo distal del
vastago de una protesis de rodilla.

Tratamiento de fisioterapia

Fase de post-operatorio inmediato, cuyos objetivos son similares a los de las
fracturas metafisarias, es decir, prevenir pseudoartrosis, secuelas de la inmovilizacidon,
disminucién del dolor y edema, etc. La pauta de tratamiento, por ejemplo, para la fractura
diafisaria de fémur, sera:

- Ejercicios respiratorios.

- Tratamiento postural para evitar acortamiento de rotadores externos de
cadera, y pie equino.

- Potenciacién de extremidades superiores, abdominales y paravertebrales
(funcién antigravitatoria).

- Ejercicios activos con el miembro inferior sano y con resistencia en el
mismo para irradiar a la musculatura del miembro inferior afectado.
Movilizaciones activas del pie del miembro afectado. Este punto y el anterior
se volveran a llevar a cabo en la fase de recuperacion funcional.

- Tratamiento de la cicatriz.

- Drenaje linfatico manual (DLM).

- Movilizaciones pasivas del miembro inferior afectado no realizando nunca
rotaciones porque éstas son fuerzas de cizallamiento que dificultan la
consolidacién.
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- Isométricos de cuadriceps en ausencia de dolor.
- TENS analgésico a baja intensidad junto con crioterapia antiinflamatoria.

Fase de recuperacion funcional sin y con carga, que pretende los mismos objetivos
que en las fracturas metafisarias.

Hay que tener en cuenta que las fracturas del fémur correctamente tratadas,
consolidan en el adulto en 3 6 4 meses. El callo precisa ser muy sélido para soportar el
peso corporal sin que se produzca inflexidn secundaria o callo vicioso en varo o
pseudoartrosis. No obstante se ha observado que a pesar de ser pacientes con
predisposicién al sangrado y normalmente con un estado degenerativo importante en las
articulaciones, los tiempos normales de la consolidacién 6sea no se ven alterados. La
pauta de tratamiento sera:

- En las movilizaciones activas asistidas progresivas seguir sin realizar
rotaciones. Tampoco en abduccidn hasta pasados 20 dias de tratamiento.

- Evitar, aun en esta fase, que trabajen los musculos que se originan o se
insertan muy cerca del foco de la fractura.

Fase de resoluciéon, donde se intentara completar rangos articulares y la
potenciacion y reeducacion de la marcha. Pauta terapéutica:

- Tras el trabajo de la verticalizaciéon progresiva, primero sin apoyo y luego
con apoyo, ademas del desarrollo de la fuerza, coordinacion y estabilidad
gue nos proporcionan los ejercicios con técnicas de FNP (facilitacion
neuromuscular propioceptiva), se debera comenzar con el trabajo de la
reeducacion progresiva para una marcha correcta. Para ello, es importante
gue el paciente posea un peso y una condicion fisica adecuados ya que el
exceso de peso y el sedentarismo son factores muy negativos en la
recuperacion de la lesidn. Se intentard un buen reparto de cargas y un buen
recorrido articular (dentro de las posibilidades segun el grado de la
artropatia).

- Se puede realizar masoterapia de la musculatura del muslo antes de la
realizacién de los ejercicios musculares.

- Hay que tener en cuenta que en los ejercicios activos contra resistencia
—siempre moderada en Hemofilia—, las resistencias aplicadas han de ser
cercanas al foco de fractura (al contrario que en la fase anterior) para evitar
gue ésta se reproduzca de nuevo (re-fractura).

Dentro de las complicaciones generales mas frecuentes de este tipo de fracturas se
encuentran el sindrome de distrés respiratorio del adulto, la embolia grasa, la trombosis
venosa profunda, la infeccidon de la herida quirdrgica, la artritis post-traumatica y la re-
fractura.

ACTUACION MULTIDISCIPLINAR Y ACTIVIDAD FISICA Y DEPORTIVA

El protagonismo de los aspectos diagndsticos y terapéuticos relacionados con el
aparato locomotor de los pacientes con Hemofilia, corresponde conjuntamente al médico
hematologo y al médico rehabilitador. El fisioterapeuta es imprescindible igualmente en el
equipo, pues es quien aplica los tratamientos fisicos y lleva a cabo las valoraciones
musculoesqueléticas (4, 72, 73).

Es fundamental el trabajo coordinado de los diferentes especialistas que

diagnostican, tratan y valoran la evolucion de las sucesivas lesiones, para con ello tener
una unidad de criterio en sus diagndsticos y poder hacer un balance mas certero de las
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caracteristicas de cada lesién, con un éptimo abordaje de las manifestaciones clinicas asi
como la consecucidon de un seguimiento controlado de las diferentes fases del tratamiento.

Esto serd posible cuando exista una coordinacién entre los recursos humanos, los
instrumentales y los estructurales, con los especialistas de las diferentes areas, de tal
forma que esto permita ofertar una asistencia integral a los pacientes afectados de
Hemofilia y de otras Coagulopatias Congénitas, asi como mejorar la capacidad de
resolucion de las secuelas a medio o largo plazo producidas por la deficiencia de los
factores de la coagulacion.

No se podra olvidar tampoco el desarrollar una labor de investigacion clinica acorde
con el caracter multidisciplinar de la Unidad o Centro Médico de Referencia en Hemofilia.

Revisiones peridodicas

Las revisiones periddicas se deben basar en un estudio completo de la situacion
clinica del paciente, lo que requiere un esfuerzo de todos los profesionales implicados, asi
como de los propios pacientes (74, 75). Se deberan abordar los siguientes aspectos:

- Valoracion hematolégica (médico hematdlogo y enfermera).

- Valoracion musculoesquelética (médico rehabilitador y fisioterapeuta).

- Evaluacién radioldgica (médico rehabilitador, médico traumatdlogo y/o
médico radidlogo).

- Revision odontoldgica (odontdlogo).

- Estudio psicosocial (trabajador social y psicélogo).

Pese a lo complicado de organizar dichas revisiones, la coordinaciéon y el
intercambio de informes seran clave para el abordaje de objetivos a plantear hasta la
siguiente revisidén, que es recomendable realizar cada seis meses durante el desarrollo
Osteoarticular y con periodicidad anual durante etapas posteriores y en la edad adulta.
Con este informe completo del equipo multidisciplinar se puede valorar la verdadera
situacién integral del paciente y asi poder llevar a cabo una valoracién global de las
necesidades y con ello un trabajo posterior mas especifico en aquellas areas donde mas
problemas se hayan detectado.

Los objetivos —breves, concretos y realistas— son el reflejo del analisis
multidisciplinar, por lo que se debe llegar a un consenso claro de las medidas a llevar a
cabo. Para que estos objetivos se puedan cumplir, es necesario hacer participe al paciente
de los mismos, exponiéndole la situacion, las diferentes opciones terapéuticas, y aquellas
por las que finalmente se han decantado los miembros del equipo multidisciplinar, y el por
qué de esta decision. Su participacién y colaboraciéon es clave, porque al igual que en el
caso del tratamiento médico, la adherencia sera fundamental si queremos realmente
conseguir la mejora integral de la situacién funcional del paciente. No se trata, por
ejemplo, de que el paciente logre la extension maxima del codo, sino que éste pueda
llevar a cabo las actividades de la vida diaria sin una gran limitacién.

Posibilidades de actuacion desde el punto de vista fisioterapéutico

Si bien es cierto que el tratamiento fisioterapéutico ideal es aquel aplicado por un
profesional mediante el empleo de técnicas manuales y especificas, el empleo domiciliario
de ejercicios basicos indicados por el fisioterapeuta, se antoja fundamental a la hora de
conseguir los objetivos establecidos, disminuyendo asi las secuelas, mejorando los
tiempos de recuperacion y consiguiendo mejores resultados en general.

Cuando aparece un caso agudo o cronico de hemorragia articular, se debe valorar

la situacién previa del paciente, asi como las posibilidades terapéuticas que se tienen al
alcance, en funcién de las posibles complicaciones —relacionadas con la clinica del
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paciente como la presencia de inhibidores o de enfermedades colaterales— derivadas de
la aplicacion de una u otra técnica fisioterapéutica.

El tratamiento fisioterapéutico ha de ser aplicado por un profesional entrenado y
conocedor de la Hemofilia, mediante el empleo de técnicas manuales especificas, tanto en
el proceso agudo como en el crénico. La pauta domiciliaria de ejercicios basicos es
fundamental a la hora de conseguir los objetivos establecidos, disminuyendo asi las
secuelas, acortando los tiempos de recuperacion y consiguiendo mejores resultados en
general.

Cuando el paciente es tratado en un servicio o clinica de rehabilitacion, las técnicas
pueden ser muy variadas, mientras que en el tratamiento domiciliario el objetivo debe
ser, al menos, mantener aquellos logros obtenidos en el centro sanitario. Especialmente el
rango de movilidad y el tono muscular son dos pilares fundamentales sobre los que se
afianza este tipo de tratamiento.

El empleo de ejercicios isométricos (se inician a las pocas horas del episodio agudo
articular), de ejercicios activos (en aquellos casos donde hay secuelas articulares mas
pronunciadas o ha habido un sangrado reciente) y de ejercicios contra resistencia (para
mejorar la fuerza muscular), es muy util para favorecer la recuperacién funcional.

Antes de indicar ejercicios a un paciente, es necesario una evaluacion global,
sistematica y completa del aparato locomotor asi como conocer el tratamiento
hematoldgico que realiza. La existencia de una lesidn previa musculoesquelética
condicionara la metodologia a emplear con el objeto de no producir un nuevo resangrado.

En general, hay que considerar que con la aparicidn de los concentrados de
factores de la coagulacién, se ha conseguido mejorar considerablemente la evolucion
clinica de los pacientes con Hemofilia y otras Coagulopatias Congénitas, asi como su
calidad de vida, gracias a la posibilidad de ampliar las técnicas de los tratamientos
rehabilitadores (76). Hace afios sblo era posible actuar ante un sangrado articular,
mediante la aplicacion de crioterapia, inmovilizaciones prolongadas y leves movilizaciones
articulares, que a menudo eran la causa de resangrados articulares, en los momentos de
reiniciar la marcha, y de incapacitacién de determinadas articulaciones. Hoy es posible
tratar los episodios hemorragicos con mejores niveles hemostaticos, lo que permite llevar
a cabo técnicas manuales de mayor especificidad, asi como otras como la electroterapia,
la reeducacion propioceptiva y la hidrocinesiterapia.

Fisioterapia preventiva

Su objetivo es mejorar la situaciéon fisica para con ello prevenir lesiones agudas,
mediante el fortalecimiento muscular y el mantenimiento de los rangos y de la estabilidad
articular, evitando siempre el sobrepeso. Esta especialmente indicada en los nifios que
estan realizando tratamiento sustitutivo continuado (profilaxis) sin ninguno o con pocos
procesos hemorragicos, ya que es en ellos donde el tratamiento es mas eficaz.

Se considera que el ejercicio ha de ser: Regular, constante y progresivo,
comenzando con programas a intensidades bajas y de corta duracién. El ejercicio en su
ejecucion no ha de provocar dolor. Se debe indicar el tipo de ejercicio, la intensidad y
duracidon del mismo asi como la frecuencia, las precauciones a tener en cuenta y, sobre
todo, los objetivos a conseguir a corto plazo.

Fisioterapia terapéutica

Es la que se lleva a cabo tras un sangrado, con el objetivo de aliviar el dolor,
mejorar la movilidad, evitar la atrofia muscular periarticular y mantener la propiocepcién
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de la articulacion. Es muy importante en aquellos pacientes donde comienza a aparecer
una sintomatologia de artropatia articular y/o sinovitis.

La fisioterapia terapéutica en este caso tendra los siguientes objetivos generales:

- Alivio del dolor.

- Recuperacion del rango articular.

- Fortalecimiento muscular.

- Recuperacion de la propiocepcion.

- Prevencion de las secuelas o deformidades.
- Reeducacion de la marcha.

- En general, mejora de la calidad de vida.

Fisioterapia de mantenimiento

Es aquella que se lleva a cabo en pacientes con una avanzada lesion articular, en
los cuales es fundamental mantener la movilidad de la articulacion y evitar la atrofia
muscular, debido al circulo vicioso que se establece entre artropatia y recidiva
hemorragica.

Actividad fisica y deportiva en pacientes en profilaxis

Las personas con Hemofilia y otras Coagulopatias Congénitas pueden responder de
diferentes maneras a una practica deportiva especifica o a la actividad fisica en general,
en funcién de distintos condicionantes o circunstancias:

- Tipo de ejercicio o deporte.

- Peso del paciente. En muchas ocasiones los pacientes sufren una
sobreproteccion excesiva para evitar traumatismos o contusiones que
provoquen sangrados, como consecuencia de la actividad fisica. Esta
medida, sin embargo, provoca en muchos casos un sobrepeso en el
paciente que favorece de manera directa la aparicion de hemorragias
musculares o articulares ante minimos esfuerzos, como pueden ser micro-
roturas musculares, elongaciones musculares, inestabilidad articular y
hemartrosis de severidad variable.

- Edad del paciente. Cuando se trate de nifios pequefios, la practica deportiva
conlleva riesgos de lesiones, que tienen menor alcance que la presion social
para participar en las mismas. A medida que los nifios crecen aparece el
interés por los deportes de grupo, siendo recomendables en este caso los
deportes de poco riesgo fisico.

- Antecedentes de lesiones. Cuando se trata de pacientes adultos con
lesiones instauradas en el aparato locomotor, éstas dificultardn una practica
normal deportiva en unos casos y un impedimento total en otros. Por ello,
debe valorarse qué deporte practicar o qué ejercicios llevar a cabo para
poder mejorar su situacion fisica y evitar asi nuevas lesiones hemorragicas
como resultado de una mal llevada actividad fisica.

- Practica de ejercicio previo. Si el paciente no ha realizado ninguna actividad
deportiva previa, no debe hacer ejercicio sin el asesoramiento e indicacién
del equipo sanitario de su centro hospitalario de referencia, con el objeto de
valorar cual se adapta mejor a su cuadro clinico.

Es necesaria y recomendable, para todos los pacientes con Hemofilia y otras
Coagulopatias Congénitas, la practica de ejercicio fisico y de deportes adecuados, pues no
sOlo influye en el bienestar fisico, sino también en el bienestar psicolégico y emocional.
Conseguir una masa muscular libre de grasa, un fortalecimiento muscular y articular
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aceptable y un incremento en los niveles de lipoproteinas de alta densidad o “colesterol
bueno”, son algunos de los beneficios que brinda la practica deportiva.

Se debe lograr una buena técnica en aquel deporte que se vaya a practicar. Si se
realiza un esfuerzo con mala técnica, se pueden producir, facilmente, lesiones en el
aparato locomotor.

El desarrollar un buen estado fisico disminuye considerablemente el riesgo de
hemorragias articulares espontaneas, de derrames cerebrales, de cardiopatias, de
diabetes o de hipertension arterial.

Los progresos en los tratamientos profilacticos han favorecido la seguridad en la
practica deportiva, aunque, obviamente, persiste el riesgo de sangrado ante traumatismos
graves. Lo ideal es que la actividad fisica se lleve a cabo justo después del tratamiento
médico, cuando los niveles de factor son mas altos.

A la hora de realizar uno o varios deportes se aconseja tener en cuenta la
clasificacion de la Federacion Mundial de Hemofilia (77):

- Deportes recomendables: Caminar, pasear, ejercicios acuaticos, bicicleta
estatica vy eliptica, golf, natacion, pesca o tiro con arco.

- Deportes con precaucion (en profilaxis o con protecciones): Carrera, esqui
de fondo, patinaje, remo, tenis, atletismo, baloncesto, “surf”, voleibol o
futbol.

- Deportes no recomendables: Alpinismo, boxeo, ciclismo de montafa, futbol
americano, hockey, motociclismo o rugby.

RESUMEN DE RECOMENDACIONES DE PREVENCION DE LA LESION ARTICULAR

En la Tabla 5 se muestra el resumen de las recomendaciones basicas necesarias
para la prevencion de la lesidon articular, que se basan, fundamentalmente, en el
tratamiento sustitutivo continuado (profilaxis); en la revisidon periddica del aparato
locomotor que permite el diagndstico precoz de la sinovitis y de las alteraciones
biomecanicas que pueden ser factores de riesgo de sangrado; en el desarrollo de
ejercicios de mantenimiento de forma constante y actividad deportiva controlada, y en
evitar el sobrepeso. Por otra parte, si el episodio hemorragico tiene lugar se debe aplicar
un tratamiento precoz y adecuado controlando la evolucién para conseguir la movilidad y
potencia muscular previas al sangrado.

Tabla 5. Recomendaciones basicas para la prevencién de la lesion articular.

| Tratamiento sustitutivo continuado (profilaxis) |

Revision periddica del aparato locomotor que permite el diagndstico precoz de la
sinovitis y de las alteraciones biomecanicas que pueden ser factores de riesgo
de sangrado

Ejercicios de mantenimiento de forma constante y actividad deportiva
controlada

| Evitar el sobrepeso |

Tratamiento precoz y adecuado con control de la evolucién hasta conseguir la
movilidad y potencia muscular previas al sangrado
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TABLA DE EJERCICIOS BASICOS DE MANTENIMIENTO MUSCULAR

En esta seccion se muestran (Figuras 11, 12 y 13) algunos ejercicios basicos de
mantenimiento para grupos musculares generales. Son posibles (después de consultar con
el especialista) variantes para adecuar cada ejercicio a las limitaciones articulares que
presenta cada paciente.

El material necesario para su realizacion es minimo y de muy bajo coste. Se
precisard una banda elastica de gimnasia tipo Thera-Band de resistencia media, unas
gomas elasticas y una pelota de goma blanda.

Flexores de rodilla
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Figura 11. Ejercicios basicos de mantenimiento para miembros inferiores (flexores y extensores de rodilla y
aproximadores y separadores de cadera). [Autor de ilustraciones: Domingo Briones, JM]

Tronco (abdominales y paravertebrales)
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Figura 12. Ejercicios bdsicos de mantenimiento para grupos musculares del tronco (abdominales y
paravertebrales). Nota: Los codos quedan fijos y la flecha indica que el punto mdvil son los hombros. Para que
se controle el movimiento la musculatura estabilizadora que trabaja es la del tronco ya que si no fuera asi, la

goma elastica se escaparia y no se podria controlar el movimiento. [Autor de ilustraciones: Domingo Briones,
IM]
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Figura 13. Ejercicios basicos de mantenimiento para grupos musculares de brazos, antebrazos, manos y
tobillos. Nota: Los hombros quedan fijos en la camilla y si hay movimiento de los codos, por lo que el trabajo va
dirigido a los miembros superiores. [Autor de ilustraciones: Domingo Briones, JM]
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