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Calidad de vida en pacientes con artropatia hemofilica.

Quality of life in patients with hemophilic arthropathy.

Santiago Durango-Gomez'+#

RESUMEN

La artropatia hemofilica es una condicion que se origina a raiz de la hemofilia, provocada por los episodios
frecuentes de sangrado que experimentan los pacientes, en ocasiones asociados o no a traumatismos,
debido a la carencia o insuficiencia de los factores de coagulacion, especialmente los factores VIII y
IX. Esto conlleva la necesidad de un tratamiento profilactico a lo largo de toda la vida para abordar
sus requerimientos. Esta enfermedad se caracteriza por la acumulacion de hierro en las articulaciones,
ocasionando inflamacion y dafio en la membrana sinovial, seguido de dolor, deformidad e incapacidad.
Dado que los episodios hemorragicos recurrentes afectan negativamente la articulacion y no reflejan de
manera precisa su estado, el diagnostico y el seguimiento se vuelven cruciales en estos casos. Por este
motivo, la Federacion Mundial de Hemofilia aconseja evaluar el grado de lesion articular a través de
sistemas de puntuacion radiologica y examen ortopédico. Después de sufrir episodios repetitivos, estos
pacientes experimentan una disminucion en la amplitud de movimiento y en la fuerza de los musculos
adyacentes a la articulacion debido al dolor cronico. Por consiguiente, la rehabilitacion fisica desempeiia
un papel esencial en la recuperacion y mejora de la calidad de vida de los afectados, ya que la pérdida
de movilidad dificulta la realizacion de actividades basicas y genera temor a sangrar, inhibiendo la
participacion en otras actividades.
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ABSTRACT

Hemophilic arthropathy is a condition that arises from hemophilia, caused by frequent bleeding episodes
experienced by patients, sometimes associated with trauma or not, due to deficiency or insufficiency
of coagulation factors, especially factors VIII and IX. This necessitates lifelong prophylactic treatment
to address their needs. This disease is characterized by the accumulation of iron in the joints, causing
inflammation and damage to the synovial membrane, followed by pain, deformity, and disability.
Since recurrent hemorrhagic episodes negatively affect the joint and do not accurately reflect its state,
diagnosis and monitoring become crucial in these cases. For this reason, the World Federation of
Hemophilia advises evaluating the degree of joint damage through radiological scoring systems and
orthopedic examination. After experiencing repetitive episodes, these patients experience a decrease in
range of motion and strength of muscles adjacent to the joint due to chronic pain. Therefore, physical
rehabilitation plays an essential role in the recovery and improvement of the quality of life of those
affected, as loss of mobility hinders the performance of basic activities and generates fear of bleeding,
inhibiting participation in other activities.

Key words: Joint diseases, hemophilia A, quality of life, hematology.

Durango-Goémez S. Calidad de vida en pacientes con artropatia hemofilica. Salutem Scientia Spiritus 2024; 10(1):59-65.

@ QG La Revista Salutem Scientia Spiritus usa la licencia Creative Commons de Atribucion — No comercial — Sin derivar:
CANTETE Los textos de la revista son posibles de ser descargados en version PDF siempre que sea reconocida la autoria y el texto no tenga modificaciones de ningun tipo.

Salutem Scientia Spiritus | Volumen 10 | Nimero 1 | Enero-Marzo | 2024 | ISSN: 2463-1426 (En Linea)




Durango-Gomez S.

INTRODUCCION

La Artropatia Hemofilica (AH) es una patologia derivada de la
enfermedad hematoldgica de la hemofilia, un trastorno heredita-
rio de caracter recesivo ligado al cromosoma X que genera una
deficiencia del factor de coagulacion VIII (hemofilia A) o del
factor de coagulacion IX (hemofilia B).!* Esta enfermedad se
estratifica en tres categorias: leve, moderado y grave; presentando
mas eventos de hemorragia con o sin trauma en su categoria mas
grave. Una de las principales manifestaciones de la hemofilia
es la artropatia la cual es generada debido a que la hemorragia
se presenta principalmente en las articulaciones, entre ellas las
mayormente afectadas son: rodillas (45%), codos (30%), tobillos
(15%), hombros (3%), y las mufiecas (2%)."* Se estima que a
nivel mundial 1,125,000 personas padecen hemofilia; dentro
de estas, hasta el 80% de ellas presentan hemorragias en forma
de hemartrosis que posteriormente generan artropatia.'*>7 Los
episodios de hemorragia repetitivos generan en las articulaciones
hipertrofia sinovial, depositos de hemosiderina, fibrosis y dafio
subcondral. Los episodios repetitivos de sinovitis conducen a la
destruccion articular continua, hasta el punto de una anquilosis
que se da debido a las citoquinas liberadas, por toda esta casca-
da inflamatoria a pesar del tratamiento brindado al paciente la
articulacion se encuentra en un desgaste cronico que la lleva a
presentar continuamente episodios de sangrado.®

Esta artropatia se caracteriza por generar diversos signos y
sintomas musculoesqueléticos en estos pacientes, como lo son:
dolor crénico, atrofia de los musculos periarticulares, rango de
movimiento limitado y trastornos axiales.’ Esto conlleva a que los
pacientes tengan una calidad de vida notablemente deteriorada,
por lo cual estan en busqueda constante de diferentes tratamientos
para la mejora de esta, entre ellos: profilaxis para minimizar el
dafio articular con concentrados de factor VIII o IX mediante in-
yeccion intravenosa. Asi mismo se recomienda que esta profilaxis
para las personas con hemofilia se dé antes de realizar actividades
con mayor riesgo de lesion, ademas de esta terapia, también se
describen intervenciones ortopédicas como el remplazo articular
y la fisioterapia para mejorar la fuerza de los pacientes, y por
consecuente mejorar la calidad de vida."1%!

FISIOPATOLOGIA DE LA ARTROPATIA HEMOFILICA

Para empezar a hablar de la fisiopatologia de la artropatia he-
mofilica es necesario describir primero la patologia de base que
la genera, es decir la hemofilia, la cual comprende un grupo de
trastornos hemorragicos hereditarios ligado al cromosoma X
que se caracteriza por presentar una ausencia o deficiencia en
los factores VIII o IX de la coagulacion, generando problemas
en la produccion de trombina y en la formacion de coagulos de
fibrina, causando recurrentes episodios de sangrado que afectan
principalmente las articulaciones (hemartrosis).!!4
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La artropatia hemofilica se empieza a desarrollar desde la hemar-
trosis de los pacientes hemofilicos, la cual ocurre en respuesta
a una tension repetida en las articulaciones en el momento de
acciones de movimiento bien definidos, por lo tanto, resultando de
esfuerzos mecanicos repetitivos. Posterior a algunas hemartrosis
se genera sinovitis hemofilica y, debido a la profusion y fragilidad
de los vasos dentro de la membrana sinovial, se generara un cir-
culo vicioso de hemorragias, sinovitis y sangrado. Si la sinovitis
no se corrige, se produce lesion del cartilago provocando un dafio
funcional de la articulacion afectada.'>!’

El dafio articular a causa de la hemofilia es causado por una sobre
carga de hierro gracias al sangrado repetitivo provocando dafio
articular progresivo con dolor, deformidad y discapacidad. La
patogénesis de la artropatia hemofilica es multifactorial e inclu-
ye procesos patologicos degenerativos mediados por cartilago e
inflamatorios mediados por la membrana sinovial. Estos procesos
generalmente conducen a fibrosis y destruccion de las articula-
ciones a tal punto de necesitar una artroplastia.'®%

Esta ampliamente aceptado que el hierro derivado de la hemo-
rragia intraarticular desempefia un papel muy importante en el
desarrollo de estas dos caracteristicas principales de la artropatia
hemofilica. El exceso de depdsitos de hierro en la membrana sino-
vial puede promover la expresion de los protooncogenes C-MYC
y MDM2, lo que lleva a la proliferacion sinovial y promueve la
secrecion del tejido sinovial de factores proinflamatorios como
IL-1, IL-6 y TNF-a, que podria promover la actividad catabdlica
de los condrocitos y la degeneracion del cartilago. Ademas, la
sinovial hipertréfica podria liberar catepsina conectiva y degradar
directamente la matriz del cartilago. Ademas del efecto sobre la
membrana sinovial, se ha demostrado que el exceso de depdsito de
hierro en el cartilago juega un papel importante en la degradacion
de la matriz del cartilago.'®?

METODOS DIAGNOSTICOS

Debido a que los episodios hemorragicos por si solos no reflejan
con precision el estado de la articulacion posterior al sangrado en
los pacientes hemofilicos, por lo tanto, la evaluacion articular de
rutina mediante examen fisico y métodos de imagen es esencial
en el proceso de diagnostico y seguimiento.?*

Los sintomas clinicos de la hemartrosis aguda se caracterizan por
una rapida hinchazon donde los pacientes suelen notar sintomas
iniciales de rigidez, hormigueo y dolor. Su examen fisico revela
signos tipicos de hinchazon, calor, enrojecimientos de la piel
circundante, tension articular, contractura muscular y limitacion
de movilidad. Como resultado del proceso hemorragico, la ar-
ticulacion se posiciona en una flexion antalgica, compensando
la presion intraarticular para reducir el dolor. Las hemartrosis
subagudas no suelen provocar cambios secundarios en las celu-
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las sinoviales, por lo que las limitaciones no suelen persistir y la
articulacion vuelve a su estado normal. 28

Considerando el patron de recurrencia de la hemartrosis en pacien-
tes con hemofilia, la hemartrosis tiende a cronificarse, generando
sinovitis cronica, artritis inflamatoria y artropatia hemofilica
progresiva. Esta artropatia es la causa del desarrollo progresivo de
dolor crénico, limitaciones de rango de movimiento y alteraciones
funcionales que causan discapacidad en pacientes con hemofilia.
Por lo tanto, debido a las graves secuelas de la hemartrosis en
pacientes con hemofilia, el diagndstico y tratamiento precoz es
fundamental para minimizar la evolucion de la artropatia, con las
limitaciones funcionales y fisicas que este proceso conlleva.??%3!

La Federacion Mundial de Hemofilia recomienda desde hace afios
la evaluacion del grado de lesion articular mediante sistemas de
puntuacion radioldgicos y exploracion ortopédica. El uso de téc-
nicas de diagnéstico por la imagen permite clasificar el proceso
degenerativo articular en diferentes estadios clinicos y patologi-
cos. El objetivo es descartar cambios articulares, determinar su
gravedad y evaluar el seguimiento de los efectos terapéuticos. Las
técnicas mas utilizadas son la ecografia, la radiologia simple y la
resonancia magnética.>>>3?

La ecografia es una técnica economica y de facil acceso para
determinar la presencia de inflamacion de los tejidos blandos. De
la misma forma permite detectar liquido intraarticular y evaluar el
cartilago, siendo una herramienta de gran utilidad para el segui-
miento clinico y adecuacion de tratamientos en caso de sangrado
y sinovitis. Este examen ha demostrado una alta sensibilidad para
detectar bajas concentraciones de sangre intraarticular y para dis-
criminar entre fluidos con sangre y no sanguinolentos. Por tanto,
la ecografia es una herramienta ideal para la deteccion rapida de
hemorragias articulares.

Martinoli et al disefiaron un sistema de puntuacion simplificado
(HEAD-US) basado en una escala aditiva para definir la afeccion
articular y ofrecer una herramienta para evaluar la progresion
de la enfermedad y monitorizar el resultado del tratamiento en
estudios de seguimiento. Tiene tres marcadores para las principa-
les articulaciones afectadas (rodillas, codos y tobillos): sinovitis
(puntuacion 0-2), cartilago (puntuacion 0-4) y hueso subcondral
(puntuacion 0-2), con una puntuaciéon maxima de ocho puntos por
articulacion; cuanto mayor es la puntuacion, mas evolucionado es
el proceso degenerativo articular. La literatura ha demostrado la
importancia de la ecografia en la deteccion temprana de cambios
artropaticos y su contribucion al abordaje clinico en pacientes con
hemofilia. Se ha observado una asociacion entre el protocolo del
Examen de Actividad y Dafio del Tejido Articular y los parametros
clinicos y funcionales, apoyando el valor clinico de la ecografia
musculoesquelética como herramienta complementaria para el
diagndstico y tratamiento de la artropatia hemofilica.?33-3¢

La radiologia simple sigue siendo uno de los métodos mas utili-
zados para la evaluacion articular en la artropatia hemofilica, a
pesar de sus limitaciones. Su principal desventaja es que en etapas
iniciales subestima el grado de patologia articular y alteraciones
en partes blandas como la sinovitis debido a su baja sensibilidad
para detectar problemas en la membrana sinovial y el cartilago. La
radiologia simple no debe ser el método de eleccion para la eva-
luacion precoz de la enfermedad ni para determinar la evolucion
de un tratamiento a corto plazo. Su principal utilidad radica en la
evaluacion de pacientes adultos con hemofilia que presentan pato-
logia articular avanzada. El sistema de puntuacion recomendado
por la FMH es el sistema Pettersson. Evalta ocho parametros con
una puntuacion maxima de 13 puntos; a cada cambio radiologico
se le asigna una puntuacion segiin su gravedad. Cuanto mayor sea
la puntuacion, peor sera el estado de la articulacion.?s37-4

La resonancia magnética es el instrumento de referencia para el
estudio de los cambios articulares en pacientes con hemofilia.
Se ha demostrado que es la herramienta mas util en el analisis
de tejidos blandos y alteraciones osteocondrales, presentes en
las etapas iniciales de la artropatia hemofilica. Sin embargo, sus
elevados costos, su menor accesibilidad, el tiempo requerido para
su evaluacion y su dificil aplicabilidad en nifios, limitan su uso y
seguimientos periddicos para determinar la evolucion de procesos
agudos y cronicos. Los métodos propuestos mas aceptados para
evaluar el dafio articular mediante resonancia magnética incluyen
la escala de Denver y la escala europea.?3!41-43

El grupo de Denver creo6 una escala de evaluacion articular de 5
fases que evalua la presencia de derrame o hemartrosis, hipertrofia
sinovial con depositos de hemosiderina, presencia de quistes, ero-
siones 6seas y destruccion del cartilago con pinzamiento articular.
La puntuacion se determina sobre la base del deterioro observable
mas significativo con un rango de 0 a 10 puntos. Por su parte, la
clasificacion europea recoge informacion sobre criterios similares
con un procedimiento de lectura mas detallado. Los criterios de
evaluacion son la existencia o no de quistes subcondrales, erosion,
lesion condral, derrame o hemartrosis articular, hipertrofia sinovial
y deposito de hemosiderina. Esta escala aditiva tiene un rango
de 0 a 28 puntos donde a mayor puntuacion mayor destruccion
articular.?

En relacion al diagnostico del grado de lesion articular mediante
examen ortopédico, la Federacion Mundial de Hemofilia considera
el uso de diferentes herramientas.?

El Hemophilia Joint Health Score (HJHS), version 2.1, evalia
el estado de las articulaciones de rodillas, tobillos y codos, en
pacientes con hemofilia. Esta escala fue disefiada para evaluar
el deterioro articular en pacientes pediatricos con hemofilia,
aunque recientemente se ha publicado un estudio que demuestra
su validez en poblacion adulta. Este instrumento de medicion
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mide ocho items: hinchazon, duracion de la hinchazon, atrofia
y fuerza muscular, crepitacion, movilidad y dolor Articular. El
rango de puntuacion de esta escala aditiva es de 0 a 20 puntos en
cada articulacion 25443

El protocolo de cribado de Gilbert 42 es una herramienta re-
comendada por la Federacion Mundial de Hemofilia para la
medicion del deterioro articular. Este protocolo consta de siete
items vinculados a la destruccion anatomica, las alteraciones
biomecanicas y la deformidad. Cada item tiene un valor de 0, 1
o 2 puntos, de manera que el valor final se presenta en un rango
entre 0 y 12 puntos, en rodilla y tobillo, y de 0 a 10 en codo,
indicando mayor puntuacién mayor deterioro articular. Entre
sus limitaciones encontramos que puede no ser adecuado en la
valoracion de niflos pequefos y en artropatias leves al ser poco
sensible a cambios leves articulares.?>4¢

El Functional Independence Score in Hemophilia (FISH) es un
cuestionario desarrollado para medir el grado de discapacidad en
pacientes con hemofilia con tres categorias: Autocuidado (evalua
la capacidad para realizar actividades basicas de la vida diaria;
Transferencias (evaltia la capacidad para sentarse y ponerse de
pie); y Movilidad (caminar y subir escalones). Ocho actividades
( Comer; Vestirse; Transferirse de una silla; Ponerse en cuclillas;
Caminar; Subir escaleras ; y Correr ) se miden y se califican de
uno a cuatro con una puntuaciéon maxima de 32 puntos. El propo-
sito de este instrumento es medir lo que la persona con hemofilia
realmente puede hacer, y no lo que deberia poder hacer o podria
hacer si las circunstancias fueran diferentes. También se utiliza
para evaluar el cambio. o evolucion de estos pacientes en el tiempo
o tras una intervencion terapéutica.’>*’

REHABILITACION DE PACIENTES CON ARTROPATIA
HEMOFILICA

La artropatia hemofilica se caracteriza no s6lo por una disminu-
cion de la movilidad sino también por un deterioro de la fuerza
muscular en las extremidades superiores ¢ inferiores. La fuerza
muscular es la capacidad de generar tension en un musculo o
grupo de musculos para contrarrestar o superar una fuerza con-
traria. Se ha observado que la fuerza muscular tiene una capa-
cidad predictiva sobre la aparicion de la discapacidad. La masa,
la fuerza muscular y el rendimiento fisico son marcadores que
identifican una disminucion en el desempeno de las actividades
de la vida diaria*%**

En pacientes con dolor cronico, se considera normal una reduc-
cion del 20% al 30% de la fuerza en la extremidad dolorida. Este
fenomeno puede deberse a una conducta de evitacion tipica o
quinesofobia en estos pacientes. Este comportamiento de evitacion
puede, a su vez, conducir a cambios fisioldgicos en la extremidad,
como la atrofia muscular. La evitacion también puede conducir
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a cambios cualitativos en la contraccion muscular, como una
coordinacion anormal, lo que resulta en contracciones ineficaces
que reducen la fuerza muscular. Esta discapacidad contribuye al
circulo vicioso del deterioro de la funcion articular, 8543

La fisioterapia tiene como objetivo reducir el dolor, prevenir la
atrofia muscular, aumentar el rango de movimiento, mejorar la
capacidad funcional, reducir la frecuencia de las hemartrosis y
mejorar la calidad de vida. Se ha demostrado que las técnicas
de terapia manual, como la traccion articular, el deslizamiento
sobre las superficies articulares y la movilizacion articular, son
seguras en términos de riesgo potencial de hemartrosis en rodillas,
tobillos y codos. Por otro lado, en un estudio se ha recomenda-
do la intervencion con laser de baja intensidad y compresion
intermitente para mejorar el rango de movimiento. Ademas, un
protocolo de terapia fascial adaptado a pacientes con artropatia
hemofilica de codo puede mejorar la calidad de vida percibida
en estos pacientes.>¢6?

CALIDAD DE VIDA

Cuando una articulacion se ve afectada repetidamente por hemar-
trosis, la inactividad asociada conduce a atrofia de los musculos
periarticulares e inestabilidad articular. Este proceso conlleva
progresivamente una degeneracion articular irreversible y el
desarrollo de una artropatia hemofilica cronica, caracterizada
por deformidad articular, limitaciones funcionales, discapacidad,
dolor cronico y peor percepcion de la calidad de vida.s3¢

El fenotipo de gravedad de la patologia afecta la calidad de vida
de los pacientes con hemofilia A y B, mostrandose una peor ca-
lidad de vida en pacientes con hemofilia grave, en comparacion
con aquellos con fenotipos leves o moderados. Los pacientes con
hemofilia que refieren dolor tienen limitaciones en su movilidad y
autonomia, con mayor ansiedad, peor calidad de vida y frustracion
debido a restricciones en la realizacion de actividades de la vida
diaria. Especialmente cuando estan involucrados los miembros
inferiores, provocando una alta prevalencia de trastornos de salud
mental. Sin embargo, los avances terapéuticos en el abordaje de
los pacientes con hemofilia y la generalizacion del tratamiento
profilactico han permitido mejorar la esperanza de vida y la
calidad de vida relacionada con la salud en estos pacientes.?>65-68

CONCLUSION

La calidad de vida es de los principales factores afectados en los
pacientes con artropatia hemofilica ya que estos con el paso del
tiempo, debido a los episodios recurrentes de sangrado a pesar del
tratamiento profilactico, empiezan a perder movilidad alterando
su autonomia a la hora de realizar actividades de la vida diaria,
volviéndose dependientes a sus cuidadores o familiares lo que
termina siendo una carga aparte en la mayoria de los ambitos. La
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actividad fisica es un punto importante ya que ayuda a prevenir
el sangrado y mantener un rango de fuerza en los musculos sub-
yacentes a la articulacion mejorando también el dolor. Ademas,
es necesario un seguimiento clinico estricto debido al sangrado
recurrente con o sin trauma que sufren los pacientes siendo asi
un aspecto importante en el seguimiento para mejorar la calidad
de vida.
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