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Referenc

¢Qué ha cambiado realmente?

La profilaxis precoz y las terapias avanzadas han reducido
drasticamente la carga hemorragica.

El reto ortopédico cambia: detectar y tratar enfermedad articular
subclinica.

La valoracion combina clinica + funcion + HJHS + ecografia
musculoesquelética = RM.

Equipo multidisciplinar desde la prevencion hasta el tratamiento gx.

ias: Mancuso et al., 2024, Bakeer et al., 2024; Querol-Giner et al., 2026



EPIDEMIOLOGIA

* 80-90% sangrados ocurren en el aparato locomotor

Afecta a:

« MUSCULOS (10-20%): HEMATOMAS
 ARTICULACIONES (70-80%): HEMARTROS



1. HEMATOMAS

« Hematomas musculares subcutaneos (10-20%)

— Manifestacion mas precoz (incluso antes de aprender a caminar).
— Trastorno de coagulacion si:
« frecuenciainusual, mayor duracion y la severidad




0OJO: MALTRATO INFANTIL

* Estadios evolutivos.
* Localizaciones atipicas.

e Zonas “vestidas”.
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CONCLUSION: Nifios con problemas de
coagulacion: mas NUMERO y TAMANO a
cualquier edad.

Especialmente de manifiesto previo a la marcha
(gateo y arrastre) 52% vs 7%

Hematomas inexplicables:

— Realizar estudios de coagulacion y diagndstico precoz.
— 0OJO! maltrato infantil



SINDROME COMPARTIMENTAL

PROBLEMA AGUDO DE PRESION
Pri ifestacion de hemofil v
rimera manifestacion de hemofilia. ,"

* Asociado a TRAUMATISMO, FRACTURA o HEMATOMA
espontaneo.

 La sospecha clinica debe ser precoz; |a presion
compartimental es una avuda diagnostica, no sustituye la
clinicall!

« ACTUACION:
Tratamiento hemostatico inmediato + Traumatologia.



- DOLOR que aumenta con la extension pasiva.
« Tension y edema.
 Alteraciones sensitivas.
« Disminucion de la movilidad.
« Cilanosis.
* Disminucion del pulso arterial Principal (signo tardio).

Pain (dolor)
P arestesias
P resion

P alidez
P arélisis

Pérdida de pulso



URGENCIA

* Hematologo y pediatra: Corregir de inmediato la alteracion
hemostatica.

 Si persiste la isquemia/hipertension compartimental o
existe deterioro neuroldgico-vascular — Traumatologo:
descompresidn urgente.

La presidon compartimental es una herramienta
complementaria; la clinica y la evolucion mandan

* No retrasar una fasciotomia indicada por esperar
respuesta al tratamiento hematologico.

 Objetivo: evitar necrosis muscular/nerviosa
y contractura isquéemica.




PSEUDOTUMOR HEMOFILICO

PROBLEMA CRONICO y PROGRESIVAMENTE EXPANSIVA
DE SANGRADO NO REABSORBIDO

* Infrecuente: (1-2%) en HF grave.
e Hematoma encapsulado. Lento y no doloroso.

e La imagen (ecografia/RM/TC segun localizacion) define tamario y
relacion neurovascular.

e Diagnodstico diferencial con tumor 6seo o de partes blandas,
displasia fibrosa, infeccion..



MASA TUMORAL NO NEOPLASICO: Rodea y engloba
estructuras adyacentes.

— PIEL Y MUSC: Necrosis por presion de los tejidos y huesos.
También subperidstico.

— NERVIO: Parestesias/ paralisis/ Contractura.

— Hueso: Fracturas/ erosion: Intradseo.

— Piel y visceras: Fistulizacion.

ANTES Y DEPUES DE OPERAR.... ESTUDIAR!!



« LOCALIZACION muslo > pelvis.
e Severidad:
— Localizacion y tamafo
— Estructuras que comprometa: NV, erosion 0sea




TRATAMIENTO:

* SIEMPRE MULTIDISCIPLINAR:

Hematologia + Traumatologia + Radiologia + Cirugia vascular/neurocirugia.

" :Tu Tratamiento
NO TERMINA CON
CON EL DIAGNOSTICO!
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* SIEMPRE INDIVIDUALIZADO.

27% complicaciones: Cirugias complejas.

NO BIOPSIAR UNA MASA SOSPECHOSA DE
PSEUDOTUMOR HEMOFILICO SIN PLAN HEMOSTATICO.

Referencias: Gerstner Saucedo et al., Radiology Case Reports 2025



HEMARTROS

ARTROPATIA HEMOFILICA:

Causa: Hemartrosis repetida

*Objetivo: Reducir hemorragias
preservando la articulacion.

* Enfermedad estructural
subclinica persistente.

En HF Grave:

**Sin tratamientol-3 articulaciones afectadas vs 5
con tratamiento!!



FISIOPATOLOGIA

CADA HEMARTROS CUENTA:
1. Hemorragias clinicamente ocultas.

2. No toda enfermedad articular es clinicamente
evidente.

Cada sangrado SUBCLINICO puede agravar la
artropatia CLINICAMENTE POCO EVIDENTE



DANO CONDRAL antes de SINOVITIS CLINICA EVIDENTE
1.¢Como dana la sangre el cartilago antes de la sinovitis?:

-GR degradan, liberan HB, libera FE: ROS.

-ROS: Apoptosis del condrocito y su matriz.

-Macrofagos y sinoviocitos se cargan de hierro: IL1B, TNFa, il6:
Degradan mas aun la matriz.




DANO CONDRAL por SINOVITIS (Consecuencia).

2. La propia sinovial débil genera hemorragia.

-FE aumenta la proliferacion sinovial e inflamacion.

Pannus con depdsitos de hemosiderina:
DESTRUCCION CONDRAL.

-Hipertrofia sinovial-factores angiogénicos-sinovial
hipervascularizada.Vasos sinoviales nuevos, fragiles:

HEMORRAGIAS SUBCLINICAS.

HEMARTROSIS CLINICAS NO REPRESENTAN
TODO EL DANO ARTICULAR REAL.



Sinovitis Artropatia

Si seguimos avanzando: AFECTACION OSEA.

Degeneracion del cartilago, erosion de hueso subcondral, quistes, geodas , esclerosis,
artosis y deformidad.



Articulaciones:
— RODILLAS
— CODOS

— TOBILLOS

(Cada vez mas en nifios)

Articulaciones tipo «bisagra» (Flexion/Extension).
Poco protegidas de tensiones laterales: presiones mecanicas

— Favorecen las hemartros.

Enartrosis (hombros y caderas), de superficie esféerica: menos
expuestas a sangrados.



* Ninos: cartilago > sensible a sangrados que
adultos.

 Hemartros en un nino «urgencia
funcional».

» La reabsorcion del hemartros es completa al
cabo de 1 semana gracias a los sinoviocitos
y macrofagos sinoviales. OJO
ENFERMEDAD SUBCLINICA :Sinovitis
persiste +- 2 semanas




FISIOPATOLOGIA en el nifio

« Neovascularizacion articular

— Estimulacion de la placa de
crecimiento.

« Aceleracidon de osificacion epifisaria

(se hipertrofia)
— Anomalias estructurales.
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« Estadio avanzado:
— Rarefaccion 0sea (quistes
sanguineos subcondrales y osteofitos).

Zonas de

crecimento

Hueso de bebé t'

IE’ Hueso de adulto \ ﬁ




¢, Hay enfermedad articular sin
hemartrosis evidente?

Si

* La exploracion seriada y la imagen permiten detectar alteraciones
antes de la artropatia radiografica avanzada.

Referencias: Bakeer et al., 2024; Mancuso et al., 2024; Querol-Giner et al., 2026



PRESENTACION CLINICA

* Trastorno de la coagulacion:

— Sospechar ante hemorragias en la
Infancia

« Especialmente si hay HF+.

« Edad en el primer
episodio de sangrado

— Severa: 1 mes
— Moderada: 8 meses
— Leve: 36 meses




« Clinica de hemartros varia con la edad:
— Infancia: Irritabilidad y rechazo al apoyo.
— Ninos mayores y adultos: rigidez.

« Sensacion inicial de calor, calambres, seguido de
dolor agudo y tumefaccion.




 Recién nacidos:

— SNC

(3-5% con enf. severa presentan hemorragia
iIntracerebral)

. s ’ '—"
— Cefalohematoma, talon, veno-puncion, corddn
umbilical.




« Varon (infancia)
— Dolor y tumefaccion en articulacion
caida banal.

— Hematoma frontal grande.
Mas frecuente localizacion 84%

— Gran sangrado tras 1Q (fimosis)

 Nifa adolescente:

— Abundante menstruacion, sangrado nasal
frecuente, palidez: Von Willebrand.

TOBILLO: Articulacion mas afectada en nifios.

Joint health in Chilean children with
haemophilia on primary prophylaxis

Get rights and content »



HJHS: Haemophilia Joint Health Score

NO es solo una escala “hematologica”
valora SALUD O ENFERMEDAD ARTICULAR

Parametro HJHS 2.1 Puntuacion
Hinchazén articular 0-3
Duracion de la hinchazon 0-1
Atrofia muscular 0-2
Crepitacion con el movimiento 0-2
Péerdida de flexion 0-3
Pérdida de extension 0-3
Dolor articular 0-2
Fuerza 0-4

Referencias: Ay et al., Haemophilia 2024



Ecografia musculoesguelética:
HEAD-US:

Haemphilia early arthropaty detection with ultrasound

¢ Qué dano anatomico / estructural puedo ver ya?: NO
RELACION CON HJHS.

Estudio MoHem: 5% dano en HEAD-US con HIJHS 0!l

Haemophilia early arthropathy detection with ultrasound and
haemophilia joint health score in the moderate haemophilia
(MoHem) study

Ragnhild |. Maseide y¥ Erik Berntorp, Jan Astermark, Jessica Hansen, Anna Olsson, Maria Bruzelius
Tony Frisk. Magnus Aspdahl, Vuokko Nummi, Geir E. Tjgnnfjord, P4l A. Holme

t put i: 06 February 2021 | https://doi.org/10.1111/hae.14245 ~* VIEW METRICS

2024 40% Slnovms leve con eco con HJHS 0!

Assessing joint health in haemophilia patients: The combined
value of physical examination and ultrasound imaging

Roberta Gualtierotti, Andrea Giachi, Addolorata Truma, Sara Arcudi, Alessandro Ciavarella
Paolo Bucciarelli, Dario Consonni, Elena Boccalandro, Valentina Begnozzi ... See all authors +

ed: 08 May 2024 | https://doi.org/10.1111/hae.15030 ~* VIEW METRICS



s Entonces...
como enfocamos el diagndstico?

Técnica Principal utilidad Limitacion

Exploracion/HJHS Funcioén y seguimiento clinico Puede ser normal con lesién
estructural

Rx Artropatia avanzada Muy poco sensible precozmente

Ecografia/lHEAD-US Sinovitis, derrame, cartilago accesible = Operador-dependiente
y superficie dsea

RM Mayor sensibilidad estructural; Coste, tiempo, sedacién ocasional
hemosiderina, sinovial, cartilago y en ninos
hueso

1000

Reliability of haemophilia early arthropathy detection
with ultrasound (HEAD-US) in children: a comparative
magnetic resonance imaging (MRI) study

Radiology and Oncology
Volume 56 (2022): Issue 4 (December 2022)

ii By: Domen Plut, Barbara Faganel Kotnik, Luka Pusnik, Peter Slak, Ziga Snoj and Vladka Salapura




Traumatologia:
1. TRATAMIENTO no MEDICAMENTOSO

RICE POLICE

Rest Protection Optimal Loading
Ice

ce : Compression

Compression Elevation

Elevation



Fractura + hemofilia:
el problema es doble

* Inmovilizacion del miembro (posicion antialgica)
— Menor tiempo posible.

- E‘I"taé yesos cerrados. Compresion suave. VIGILANCIA NV vy partes
andas.

— Evitar masajes en sangrado agudo.

* Si hemartros en MMII:
— Carga demasiado precoz perjudicial (esperar 24/48h).

Referencias: Divaris et al., Haemophilia 2025; Rodriguez-Merchan et al., Haemophilia 2025; review 2026 sobre fracturas



Tratamiento precoz, urgente.
HEMARTROS / DERRAME DE CADERA EN EL NINO.

AVASCULAR NECROSIS

« URGENCIA: Compromiso de
la perfusion de la cabeza femoral.

e Clinica:
Cojera, limitacion dolorosa de movilidad, rotacion.

« Ecografia urgente.

« Si derrame a tension: drenaje/artrocentesis guiada por
ecografia en entorno especializado y con hemostasia
adecuada.



2. lraumatologia:
TRATAMIENTO
MEDICAMENTOSO

e Paracetamol: opcion habitual.

e Evitar AAS y AINEs no selectivos .

e Los COX-2 en situaciones seleccionadas,
pero NO deben presentarse como
universalmente “seguros”.



PROFILAXIS

« La profilaxis precoz redujo claramente hemartrosis y dano
articular.

« Profilaxis regular previene significativamente las hemartros y
sinovitis vs tratamiento sustitutivo a demanda.

« Hemartros y hemorragias: mayores en (grupo tratado a
demanda (17,69 hemorragias/nifio/ano
vs 3,27 hemorragias/niino/ano).




Tratamiento iInvasivo

A: PROFILAXIS hemostéatica.

aaaaaa

B: Consejo multidisciplinar. L

HEMATO + TRAUMA + RHB + ANESTE "~ [l e
C. Ecografia/RM

* Sinoviortesis ISOTOPICA: opcidén en pacientes seleccionados
con sinovitis persistente.

« Sinovectomia artroscégica: considerar cuando fracasa -
manejo conservador y persiste sinovitis hemorragica.

* Las _terapi?s reg\/enerativas &P.RP/céIuIas madre) siégu?n siendo
experimentales: evidencia Insuficiente para recomendarlas como
estandar pediatrico.



Cirugia ortopédica en 2026:

b e e

e Thrombosis Research
ELSEVIER Volume 258, February 2026, 109581

Full Length Article

Efficacy of radiosynoviorthesis on
clinical outcomes in persons with
haemophilia. A systematic review
and meta-analysis

Alexander Schmidt @ & &, Joschua Wiese ©, Fabian Tomschi 9,

Barabara Boddenberg-Patzold b Andreas Christian Strauss €, Thomas Hilberg ©




Artropatia hemofilica

 Dano articular CRONICO,
PROGRESIVO secundario a
hemartros repetidos.

 Dolorosa.

* Incapacitante.
* Anquilosis.



Artropatia hemofilica: Rodilla




Artropatia hemofilica: tobillo

e Deformidad en equino.

e Artrodiastasis, artrodesis o protesis.




Artropatia hemofilica: codo

Evitar resecciones 0seas agresivas.
Priorizar control de sinovitis, movilidad y funcion.

Liberacion del nervio cubital solo cuando exista indicacion clinica.
Artroplastia total de codo. Rescate.

Cabeza
radial
hipertréfica
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1. Hemartrosis en un nifilo con coagulopatia = tratar precozmente y
reevaluar.

2. Cadera: derrame doloroso requiere actuacion urgente por el riesgo
de compromiso de la cabeza femoral.

3. Dolor desproporcionado + tension + déficit neuroldgico = pensar en
sindrome compartimental.

4. No esperar a la artropatia avanzada: HJHS + ecografia £ RM.

5. Las terapias 2024—-2026 han cambiado el prondstico, pero no
eliminan la necesidad de Traumatologia.

6. La cirugia debe ser excepcional en el nifio y siempre
multidisciplinar.
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