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Hemofilia

Clinica ortopédica
Base hematologica

Manifestacion mas frecuente :
HEMARTROSIS




® El| sangrado intra-articular procede de la membrana sinovial,
originandose en el plexo subsinovial

® Suponen el 75-85% de todos los sangrados

Rodriguez-Merchan EC et al. Haemophilia 2007; 13:613-9.
Roosendaal G The Haemophilic Joints: New Perspectives. Wiley-Blackwell, Oxford, 2003: 12-16.
Berntorp E. Baillieres Clin Haematol 1996; 9:259-71.



 El 80% de los hemartros en
pacientes con H grave ocurren en
estas 3 articulaciones

Betsy M, Gilbert MS. En: The Haemophilic Joints: New Perspectives. Wiley- Blackwell, Oxford, 2003:17-19.
Rodriguez-Merchan EC. En: The Haemophilic Joints: New Perspectives, Wiley-Blackwell, 2003:73-9.



« La hemorragia recidivante sobre una misma articulacién si no
recibe el tratamiento adecuado hematoldgico y rehabilitador, dara
lugar a la artropatia hemofilica y sus secuelas altamente
invalidantes

e Principal causa de morbilidad y disminucion de la calidad de
vida de los pacientes con Hemofilia grave Ao B



Artropatia hemofilica

« Es la consecuencia de la extravasacion repetida de sangre en las
cavidades articulares y se caracteriza por dos rasgos
fundamentales:

?
Recurrent bleeding ) End-stage arthropathy

=3 Proto-o anes Synovial
s C-MYCT
| Pl = | hypertrophy
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Sinovitis cronica (proliferativas)

Dafio osteocondral (degenerativas)

VEGF-A
MMF SDF-1a

8 3

3| = Cartilage and
S — bone destruction

Procesos paralelos

Lafeber G et al. Haemophilia 2008; 14 (Suppl 4):3-9.
Wyseure T et al. Semin hematol 2016; 51-1:10-19



Depdsitos de hierro y proceso inflamatorio!!!

Pulles AE et al. Pharmacol Res. 2017 Jan;115:192-199
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Equipo multidisciplinar

Hematologia

Cirugia Ortopédica Farmacia

Rehabilitacion Psicologia

Enfermeria
Fisioterapia
Terapia Ocupacional
Técnicos Ortopédicos

Trabajo social

Radiodiagnostico



Medicina F isica y Rehabilitacion

Especialidad MEDICA a la que concierne la evaluacioén,

prevencion, diagnostico y tratamiento de la
discapacidad, encaminados a mantener o devolver el mayor

grado de capacidad funcional e independencia posible.
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Objetivos

Enfoque hematoldgico

Enfoque rehabilitador

Prevenir y tratar la Prevenir y tratar las consecuencias
hemorragia MSK de los sangrados

NO reversibilidad

ngrado O
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Johannes Oldenburg

INHERITED BLEEDING DISORDERS

Optimal treatment strategies for hemophilia: achievements and
limitations of current prophylactic regimens

Institute of Experimental Haematology and Transfusion Medicine, University Clinic Bonn, Bonn, Germany

Joint-
Score

Early joint damage
escapes clinical
diagnosis
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PS ankles
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GS knees

Oldenburg J. Blood. 2015 Mar 26;125(13):2038-44.

30 yea

prophylactic group. This study impressively demonstrated that pro-
phylaxis is largely protective for joint disease over a 4-year period of
observation. However, joint disease still occurred during this time in
about 7% of the patients treated with an intensive prophylactic regimen
(6000 IU/kg BW at the age of 6 years). Projected to alifetime treatment,
this means that at the age of 30 to 40 years, most hemophilia patients
will suffer from some joint arthropathy.




« En la era moderna de la terapia profilactica de reemplazo
del factor de coagulacion, la artropatia hemofilica no es
totalmente prevenible (h objetivables y subclinicos)

 Para poder prevenir sus consecuencias es necesario un
diagnostico precoz y certero

Aparisi F et al. Rev Iberoam Tromb Hemostasia 2001; 14:220-7.
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Funcional

Health condition
(Disorder/ disease)

! J i

Body functions > Activity — Participation
and structures (Activity limitation) (Participation restriction)
(impairments) I T

l

Contextual factors
(Environmental and Personal)

De la Corte-Rodriguez H et al. Haemophilia. 2015 Nov;21(6):723-30.



Exploracion clinica

EXPLORACION FISICA detallada a fin de

conocer el estado basal y detectar posibles lesiones.

Analisis de 4EE :

Dolor
Hinchazdn
Balance articular (BA)

Trofismo muscular
Balance muscular (BM)
Estabilidad articular
Alineacion de ejes
Propiocepcion

- Columna vertebral:

» Estudio de las desviaciones axiales
* Valoracion de discrepancia MMII

Pisada

Analisis de la marcha




Valoracion clinica del estado clinico




Articulacion = fulcro

Sistema de palancas: permite amplificar la
fuerza mecanica que se aplica a un objeto

Primer grado Segundo grado Tercer grado Esfuerzo
Farce

Force

Fulerum

Fulcro

Reslstance




Dolor
Balance articular
Propiocepcion

Balance muscular

Estabilidad articular
Crepitacion

Pisada

Alineacién de ejes

LIMITACION
FUNCIONAL
Y DE AVD




 En Hemofilia, las lesiones suelen ser poliarticulares
e implicar graves trastornos biomecanicos que
provocan impotencia funcional

 En pacientes que comenzaron a utilizar la profilaxis, la
incidencia es mucho menor

 En pacientes que usaron ttos a demanda o con
inhibidor, la artropatia es mucho mas frecuente




ESCALAS DE VALORACION FISICA

« Las mas utilizadas:
- WORLD FEDERATION HEMOPHILIA O GILBERT (1980)

- HEMOPHILIA JOINT HEALTH SCORE (2008)
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Escala acumulativa

Desarrollada por Gilbert

Refleja mejor el estado
articular en pacientes
>20 a

Puntla de 0-1 6 de 0-2 cada
uno de los hallazgos

Puntuacion maxima de 12
para el tobillo y la rodilla,
y de 10 para el codo

Gilbert MS. Semin Hematol1993; 30:(2):3-6

Escala de la WFH

Tabla 5. Escala de evaluacion clinica osteomuscular de la hemofilia de Gilbert

Inflamacion 0 No
2 Presente (afiadir S en caso de sinovitis)
Atrofia muscular 0 <1cm
1 Presente
Deformidad axial 0 0 a 7° de valgo
(rodilla y tobillo) 1 8 a 15° de valgo 6 0 a 5° de varo
2 >15° de valgo o >5° de varo
Crepitacion 0 No
1 Presente
Movilidad articular 0 Pérdida <10% del total del recorrido
1 Pérdida del 10-33% del recorrido
2 Pérdida >33% del recorrido
Contractura en flexion 0 <15%
(irreducible) 1 >15%
Inestabilidad 0 No
1 Presente. No interfiere con la funcién. No
precisa férula
2 Si interfiere con la funcién y/o precisa férula




Escala HIJHS

Hemophilia Joint Health Score 2.1 - Summary Score Sheet

Left Elbow | Right Elbow Left Knee Right Knee | Left Ankle | Right Ankle
Swelling [Ine CIne [Ine CIne Cne CIne
Duration (swelling) [Ine [Ine LIne [ InE [ InE [Ine
Muscle Atrophy CIne [Ine [ Ine CIne CIne CIne
Crepitus on motion [Ine [Ine [Ine Cne [Ine [Ine
Flexion Loss [Ine CIne [Ine CIne CIne Clne
Extension Loss [Ine CIne Clne Cne CIne CIne
Joint Pain [Ine [(Ine [CIne CIne [Ine Cne
Strength CIne [Ine CIne [Ine [Ine [ Ine
Joint Total
Sum of Joint Totals NE = Non-Evaluable

-4
Global Gait Score
({Ine included in Gait items)

HJHS Total Score == Escala acumulativa

Parece haber una buena
correlacion entre ambas

Feldman B et al. Arthritis Care & Research 2011;63:223-30

Desarrollada para nifios 4-18 a
Puntla de 0-1,2,3,4 hallazgos

Puntuaciéon maxima de 20 por
articulacion y 4 para la marcha



Funcional

Health condition
(Disorder/ disease)

! J i

Body functions > Activity — Participation
and structures (Activity limitation) (Participation restriction)
(impairments) I T

l

Contextual factors
(Environmental and Personal)

De la Corte-Rodriguez H et al. Haemophilia. 2015 Nov;21(6):723-30.



Pruebas de imagen

e Importantes para apoyar la sospecha clinica

e Objetivo - Alta sensibilidad para detectar lesiones
- Técnica sencilla
- Permita monitorizar cambios
- Protocolo para construir escalas

Goddard NJ et al. Haemophilia 2007; 13 (Suppl 3):14-9



 Las estrategias terapéuticas frecuentemente se dirigen al uso del
factor

« Se ha demostrado que la valoracion subjetiva de paciente y médico
no son suficientes

« El diagnostico por imagen permite hacer un uso racional de las
terapias

Berntorp E, Shapiro AD. Lancet 2012; 379: 1447-56..
Ceponis A, Wong-Sefidan |, Glass CS, von Drygalski A. Haemophilia 2013; 19: 790-8.



 Las estrategias terapéuticas frecuentemente se dirigen al uso del
factor

« Se ha demostrado que la valoracidon subjetiva de paciente y médico
no son suficientes

« El diagndstico por imagen permite hacer un uso racional de las
terapias

e Necesidad de complementar la valoracion con
pruebas de imagen !!!!

Berntorp E, Shapiro AD. Lancet 2012; 379: 1447-56..
Ceponis A, Wong-Sefidan |, Glass CS, von Drygalski A. Haemophilia 2013; 19: 790-8.
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Radiografia




Radiologia simples

Ventajas:

e Facilmente disponibles,
proyecciones estandar y
sus resultados son
practicamente
instantaneos

e Radiografia digital es
mas sensible que la
radiologia convencional

Arnold WD, Hilgartner MW. J Bone Joint
Surg Am 1977; 59:287-305.

Pettersson H, Ahlberg A, Nilsson IM. Clin
Orthop Relat Res 1980; 149:153-9.




Radiologia simples

Limitaciones:

- Subestima el grado de patologia articular real en fases iniciales

y ppbb
- Su uso mas apropiado es en pacientes adultos con enfermedad
articular avanzada o sospecha de lesion dsea




Resonancia Magnética




Resonancia Magnética

Ventajas:

e Tiene una alta resolucion espacial y capacidad para distinguir
los elementos intra y extraarticulares

e RM es util para detectar microhemorragias

e Grandes avances por mejoras en antenas y secuencias, lo que
permite una mayor resolucion y un mejor contraste tisular

Nuss R et al. Haemophilia 2000; 6:162-9 (Denver)
Funk MB et al. Haemophilia 2002; 8:98-103

Soler R et al. Eur Radiol 2002; 12: 836-43

Dobon M et al. Haemophilia 2003; 9:76-85

Lundin B et al. Haemophilia 2004; 10:383-9 (Europea)
Lundin B et al. Haemophilia 2005; 11:109-15

Doria AS et al. Haemophilia 2010;16 (5):107-14
Pergantou H et al. Haemophilia 2006;12:241-7



Resonancia Magnética

Denver aop) EUropea (2op)

Table 3. The compatible scales for progressive and additive MRI assessments,

NIy Progressive acale (F) Additive seale (A)
Effusionibaemarihross Nl
Small n_
Moderate 2
Large 13—
Synovial Hypertraphy
Soeall _ -
Moderare 3— @ —
Large 6 B
Haemasiderin (1.
Small o
Moderare -
Lange (8)—
Changes of subchondral bore or joint marging
Any surface erodon M M
Any surface eroson in at leas two bones 1y
Half or mor of the articular surface eroded in at kag one bone {8 M
Hall ar more of the articular surfaice eroded in ar kas two bones M
At kag one subchondml cyat v, . y__
Maore than one sshchondral cya & __
Subchondral cyses in at least wo bones m__
Multiple subchondral eysts in each of at kag two bones ) —
Cartilage loss
Ay loss of joint cartilage height /. (.
sy Joss of joint capilage height in at Jeast two bores M
Ay loss of joint cartilage height involving maore
than one third of the joine surface in ar least one bone M
Any loss of joint cartilage height involving more than
one thied of the joint surface in at least rwo bones m__
Full-thickness loss of joint cartilage in at least some area
in at least one bone [oy__ 1 —
Full-thickness loss of joine carilage in ar least some area
in at least two bones M
Full-thickness boss of joine cartilage involves ar kast one
third of the joint surface in ar kast one bone M
Full-thickness koss of joint cartilage involves at least one
third of the joint surface in at kast two bones m__
Highest nium ber Add numbes
{max value = 10) matx vahue =20}
Seores P |A)

Nuss R et al. Haemophilia 2000; 6:162-9
Lundin B et al. Haemophilia 2005; 11:109-15



Resonancia Magnética

Limitaciones:

- Sin embargo, la RM es mas costosa, menos accesible y
requiere mas tpo

- En nifos suele requerir sedacion

- Aunque la objetividad es extraordinaria, resulta utopico poder
realizar estudios seriados de RM, por el coste econdmico

Doria AS et al. Haemophilia 2010;16 (5):107-14
Pergantou H et al. Haemophilia 2006;12:241-7



Ecografia




Ecografia

oE| US MSK, ha demostrado su utilidad como herramienta para el
diagnostico MSK en la hemofilia

*En cuanto a la deteccion de hipertrofia sinovial y dafio del cartilago,
asi como los episodios de hemartrosis

Klukowska A et al. Haemophilia 2001; 7: 286-92,

Doria AS et al. AJR Am J Roentgenol 2015; 204: W336-47.
Martinoli C et al. Thromb Haemost 2013; 109: 1170-

9.
Melchiorre D et al. Haemophilia 2011; 17: 112-7.
Muca-Perja M et al. Haemophilia 2012; 18: 364-8.
Zukotynski K et al. Haemophilia 2007; 13: 293-304.

Querol KIRgamigk A Igeadhid Aermphdien285Hild ; 2862988, e215—e226




Recuerdo historico

« En el ano 1992, nuestra Unidad publica el primer estudio comparativo,
concluyendo la utilidad del US en los tres aspectos

Table 1. References evidencing the use of for the di is and/or of lo-skeletal lesions in haemophilia.

USG Idendifies / points at value for:

Available, fast,

effective, safe, Arthrosic Therapy
Year Authors Objective Cases  cheap technique  Effusion  Synovial  discase  Haemaroma  Pseudotumour  control Remarksiconclusions
1992 Daly BD 7 Diagnosis of psoas Yes - Yes - - Yes - - USG choice in children. CT and MRI
haematoma complete the study.
1992 Hermann G Describe rechniques Yes Yes - - - Yes Yes - USG method of choice, diagnosis and

Merchan ECR gnosis of arthros

USG simple, cective technique diagno
andfor control of effusion, synovitis and

carly stages of arthr

i

2001

2005

2007

2007

2008

2008

2008

2008

2008

2009

2009

2008

Klukowska A Protocol deseription
et al. '

Balkan C Diagnosis of psoas
etal ¥ haematoma

Goddard NJ Diagnosis of synovitis

etal >
Zukotynski K Protocol description
etal 'S

Acharya 58 Comparative efficacy
etal = study of images
Acharya 58 7 Study of diagnostic
approaches
Antunes SV Evaluate USG for
etal. > diagnosis of arthrosic
disease
Mauser- Describe rechniques
Bunschoten
EP et al. **
Querol F Deseription of
et al. ** exploratory protocol
Jelbere A Description of imaging
etal. ® techniques for
arthrosic disease
Keshava § Protocol description
etal®
Robertson Description of case
27

report

Yes Yes Yes Yes
Yes Yes = s
= Yes Yes Yes
- Yes Yes Yes
Yes Yes Yes Yes
< Yes = Yes
Yes Yes Yes Yes
- Yes Yes Yes
Yes ¥ Yes Yes
- Yes Yes Yes
= - Yes
Yes Yes Yes ]

Yes

Yes

Yes

Yes

Yes

Yes

Yes

Yes

of pscudotumour.

USG useful for effusion, synovial, and
cartilage. Synovitis involves therapy with
factor. MRI best technique, but not useful
for routine. Good USG-MRI correlation.

USG useful for psoas hacmatoma. CT and
MRI best techniques, but practical
disadvantages.

USG particularly useful in effusion and

vitis. MRI best technique for

diagnosis of arthrosic discase.

USG uscful for diagnosis and assessment of
therapeutic effects. Very complete
protocol.

USG particularly important for diagnosis of
synovitis.

USG useful in synovitis. MRI best
technique, but practical disadvantages.

USG useful in diagnosis of arthrosic disease.

USG useful in synovitis. MRI best
technique, but practical disadvantages.

USG useful for diagnosis and control of
haemarthrosis.

USG useful in synovitis. Limirations for
arthrosic discase. MRI best technique.

USG proposes protocol standardisation.

USG useful for evaluaring joint effusion
andfor suction guide.

Merchan EC, De Orbe A, Gago J. Acta Orthop Belg. 1992;58(2):122-5.
Querol F, Rodriguez-Merchan EC. Haemophilia ;2012:18, e215—€226



HEMOFILIA

5~ How To ¥ 51427013w My NCBI Sign Out
| PubMed ¢ lultrasound AND haemophilia |
Create RSS Create alert Advanced Help
Format: Summary ~ Sort by: Most Recent ~ Sendto~  Filter your results:
All (1033)
Search results Eree Full Text (116)
ltems: 1 to 20 of 1033 Page 1 | of52 Mext> Last>> Review (109

Manage Filters

Results by year

Desde entonces, y especialmente en
los ultimos afios, se han multiplicado
las publicaciones sobre el uso de la

ecografia MSK en hemofilia




Ecografia

Ventajas:

e Facilmente disponible, econdmica y no invasiva

e Pertinente en los estadios precoces de la enfermedad ya
que puede detectar cambios incipientes

e Permite determinar la necesidad de otras pruebas de
imagen.

P 5 cm
PRC 12-2-8 PRS §
PST 3 w1

ENERICO LA523 I

Strike KL et. Haemophilia. 2015 Nov;21(6):828-31
Martinoli C et al. Haemophilia. 2016 Jan;22(1):20-1
Kidder W et al. Haemophilia. 2015 Jul;21(4):530-7



Ecografia

Limitaciones:

Imposibilidad de valorar simultaneamente el hueso

Es necesaria una metodologia bien establecida

Precisa un evaluador experimentado

Variabilidad interobservador



Diferentes protocolos

Se han publicado multiples sistemas de puntuacion
estandarizados con el objetivo de estandarizar mediciones y
minimizar en gran medida la dependencia del operador.

Klukowska et al. Haemophilia 2001;7:286-92
Zukotynski K et al Haemophilia 2007;13:293-304

Querol F et al. Haemophilia 2008; 14 (6):36-44

Keshava S et al. Haemophilia 2009;1: 1159-79

Melchiorre et al. Haemophilia 2011,17:112-7

Xavier F et al. Rheumatol Curr Res 2012, S2-S9

Martinoli C et al. Thromb Haemost 2013;109(6):1170-9
Doria As et al. AJR AM J Roentgenol 2015;204(3):W336-47.




Clasificados como :

1.Protocolos de US de art. periférica completa (FPJ-US), que
son mas exhaustivos y realizados por expertos en radiologia.

2.Protocolos de US de punto de atencion (POC-US), traida al
paciente y realizada por el médico en tiempo real, para
proporcionar una respuesta rapida en la practica clinica y
facilitar la toma de decisiones.

No son comparables

Foppen W et al. Haemophilia. 2017 Sep;23(5):645-647



HEAD-US Haemophilia Early Arthropathy Detection with UltraSound

Development and definition of a simplified scanning procedure and
scoring method for Haemophilia Early Arthropathy Detection with
Ultrasound (HEAD-US)

Carlo Martinoli'; Ornella Della Casa Alberighi®; Giovanni Di Minno®; Ermelinda Graziano®; Angelo Claudio Molinari%;
Gianluigi Pasta’; Giuseppe Russo'; Elena Santagostino®; Annarita Tagliaferri%; Alberto Tagliafico?; Massimo Morfini'?

Thrombosis and Haemostasis 109.6/2013

e Unico desarrollado para POC-US
e Basado en un consenso de expertos multidisciplinar

e Describe la sistematica de exploracion de codo, rodilla y
tobillo

Recesos articulares Hemartros, Sinovitis

v

v

Daino condral y subcondral

Superficie articular

Martinoli C et al. Thromb Haemost. 2013;4:109(6)



Funcional

Health condition
(Disorder/ disease)

! J i

Body functions > Activity — Participation
and structures (Activity limitation) (Participation restriction)
(impairments) I T

l

Contextual factors
(Environmental and Personal)

De la Corte-Rodriguez H et al. Haemophilia. 2015 Nov;21(6):723-30.



Valoracion funcional

FISH

Eating and grooming
Bathing

Dressing
Transfers-sitting
Transfers-squatting
Going up a step
Walking

Running

Se recomienda usar los dos instrumentos complementarios.
Medir diferentes dominios

HAL

Lying/sitting/kneeling/standing
Functions of the legs
Functions of the arms

Use of transportation
Self-care

Household tasks

Leisure activities and sports



Functional Independence Score in Hemophilia (FISH)

FUNCTIONAL INDEPENDENCE SCORE IN HEMOPHILIA (FISH)

Performance based instrument

Patient Name: Patient Code:

Today (ddimmfyyyy)__ [ I .

—— — A.Self Care
| 1. Eating and grooming™ 01 02 03 04 No requiere validacion
2. Bathing ) 01 02 03 04 transcultural porque no es
"\ 3. Dressing g o1 0z 08 Of autoadministrable.
e B. Transfers

o1 02 03 04
o1 02 03 O4

= C. Locomotion
| 6. Walking N 01 02 03 O 4
7.Stairs (12- 14 steps) ) 01 02 0304
"\_| 8 Running / 01 02 Q3 Q 4
T Total Score

Scores range from 1 - 4 depending on the degree of independence (see scoring key)

Comments:
4. The subject is able to perform the activity without any difficulty like other healthy

peers.

3. The subject is able to perform the activity without aids or assistance, but with slight
discomfort. He is unable to perform the activity like his healthy peers.

2. The subject needs partial assistance/ aids/ modified instruments/ modified
environment to perform the activity.

1. The subject is unable to perform the activity, or needs complete assistance to perform
the activity.

Poonnoose PM et al. Haemophilia. 2005 Nov;11(6):598-602.



Haemophilia Activities

Functions of the af;ﬁwg ''''''

wryou have al

T

Sitting down
(e.g. on a chair or couch)

Rising from a chair with armrests Lifting heavy abjects

Rising from a chair without armrests Carrying heavy objects in the arms

Fine hand movements
(e.g. closing buttons)

Kneeling / squatting

Bending forward
Reaching above your head (to pick
something up from a high shelf)

Kneeling for a longer period of time

Squatting for a longer period of time

List (HAL)

" Household tasks

A
“month, did you have any difficulty, due to hemophilia, with:

nfa Impossible  Always Mostly Sometimes Rarely Never

—

Standing for a longer period of time

t I-;unctions of the legs

Riding a bicycle

Getting in and out of a car

Imp

Using public transportation
(bus, train, subway)

Walking short distances
(less than 1 kilometer / 15 minutes)

Walking long distances Self care

(more than 1 kilometer / 15 minutes)

s month, did you |

Walking on a soft surface (e.g. on the
beach or through the woods)

Walking on an uneven surface
(e.g. cobblestones, high sidewalks)

Drying your whole body
Strolling / (window-)shopping

Putting on a shirt, sweater etc.
Climbing up the stairs

Climbing down the stairs Putting on sock and shoes

Putting on a tie or closing the top
button of a shirt

Running
(e.g. in order to catch the bus)

Jumping Going to the toilet

van Genderen FR et al. Haemophilia. 2006 Jan;12(1):36-46.

Goi t shopping (for food, drink
eﬂ?g out shopping (for food, drinl o, o, o, O, Q. Q. o,
Washing the dishes, cleaning the sink  [J, [1J, 0. . O . s
Cleaning the house . O, o, . . s s
Other household tasks (ironing,

> making the beds) P N e P P A
Doing odd jobs (both in and around
the house) Q. Q. Q2. O . S ERR~
Gardening ., O, g, O, O, Q. O,

Leisure activities and sports

In the previous month, did you have any difficulty, due to hemophilia, with:

nfa Impossible

5‘:')?}?2% I%E:g"lngs (outdoors, e.g. with Q. O, O, 0. Q. Q.
Sports ., O, b, O, Qe s
Comeubetsimean! Q. @, 0@ @ @
Hobbies o, O, o, o, Qa, O,
Dancing o, 4, o, O, O, O,
Going on a holiday (active) o, O, a, O, O, O,
Gaing on a holiday (“passive”; beach- Q, @, Q, Q. Q. d.

/hotel holiday)

Requiere a validacion transcultural

Always Mostly Sometimes Rarely Newver

e
e
.

.
.
.

.



Pediatric HAL (PedHAL)

PedHAL

Ssitting/kneeling/standing
Functions of the legs
Functions of the arms
Use of transportation

Self-care
Household tasks iatric
Leisure activities and sports aemoph ilia
ctivities
ist

Parents’ version
A activities guesiioprsife for children aged 4-14 with haemophilia.

En proceso de validacion



3. Valoracion funcional

Health Assessment Questionaire (HAQ)

Sin Conalguna = Conmucha | Incapazde

Durante la jiltima semana, éha sido usted capaz de... dificaltad | dificultad | dificultad hacerlo

1) Vestirse solo, incluyendo abrocharse los botones y
atarse los cordones de los zapatos?

Vestirse y
asearse

2) Enjabonarse la cabeza?

3) Levantarse de una silla sin brazos?

Levantarse

4) Acostarse y levantarse de la cama?

5) Cortar un filete de carne?

6) Abrir un carton de leche nuevo?

Comer

7) Servirse la bebida?

8) Caminar fuera de casa por un terreno llano?

Caminar

9) Subir cinco escalones?

10) Lavarsey secarse todo el cuerpo?

11) Sentarse y levantarse del retrete?

Higiene

I I I

12) Ducharse?

13) Coger un paquete de azlcar de 1 Kg de una estanteria
colocada por encima de su cabeza?

Alcanzar

14) Agacharse y recoger ropa del suelo?

Otras genéricas:
HAQ, I Katz, I.
Barthel, FIM

15) Abrir la puerta de un coche?

16) Abrir tarros cerrados que ya antes habian sido abiertos?

Prension

17) Abriry cerrar los grifos?

18) Hacer los recados y las compras?

Otras

19) Entrary salir de un coche?

N
oo o@ooojioco0 oo oo oo ooioo;o
Oooooooibo0 |0 o.;o)|jgooiooi;o

I o [

20) Hacer tareas de casa como barrer o lavar los platos?

De la Corte-Rodriguez H et al. Thromb Res. 2017;153:51-56.



Calidad de vida

Takie 1. Owverview of QoL nsroments for nse in panienms with

haemophil.
Tene of Targes age groap
ETum Children Adnles
Gereri KINDL [19 Wari Health L e H .
" i S Es una construccién multidimensional que incluye el
CH [21 of Well-hein . [ : :
e Tder i 2 bienestar fisico, emocional y social
TACGHL [23] Sickress Impact
Profile &IP) |24]
Pedi QL [25] SF-36 Health . . JELE N - N
Surver (5F.36] [26] Table 11.1 Studies assessing HROol with disease-spacific measures in hemophilia
- EQ-5D (27]
- WHOH oL Year Authors Country Participants Sample (n) Measure
™ Croestionnadne [28]
) E‘Eﬁ llﬁll mﬂm B 2000 Bullinger et al. [6] £ European countries (Children/adolescents and parents 58* Haemo-Jol
” - : 2004 . Mackensen et al. [7] f European countries Children/adolescents and parents 339* Haemo-Jot
HemDix [33] Hemafiliz-Cpal. [34]
Qal. for young Hemalarin-QoL [36] 2004 Young et al. [B] Canada Children/adolescents and parents 50 CHO-KLAT
children [35] 2004 Arranz et al. [9] Spain Adults 3 Hemaofilia-Qol
QUAL-Hama [37]  QUAL-Hema [37] 35 tversion 1.0}
"Oaly two _"fd*_: h:!ﬂwl'?i*wﬁ qualy of fife IQ“;I 2005 Remor et al. [5] 8 Latin-American countries Adults L) Hamolatin-Qaol
bk el Sl i The Al 2005 Remor et al. [10] Spain Adults 121 A36 Hamofilia-Qol
Haem- Gl 2005 v. Mackensan et al. [11] Italy Adults 233* Hemo-A-Col
2006 Guerdis et al [12] Franca Children/adolescents and parents, adults [ A QUAL HEMD
2008 Rentz et al_[13] Germany, Spain, USA, Canada Adults 1 Haemo-Jot-A

*Pilot testing, psychometric; ** Development study; *Psychometric fiekd study. CHO-KLAT (Canadian Haemophilia Outcomes — Kids Life Assessment Tool); Haemo-Qal
(Children's Haemophilia Quality-of-life questionnaire); Haemo-OoL-A (Adults Haemophilia Quality-of-fife questionnaire) A36 Hemofilia-Qol {Adults Haemophilia Quality of
L #e questionnaira); Hemolatin-Ool. {Adults Haemophilia Quality of Life questicnnaine); Hemo-A-Qol (Hemophilia QoL questionnaire for adults).

Table 11.2 HRQOL mstruments for hemophilia available

il N
Adults

\ Age forus

47 (OF), B=12 {C/P), 1317 (0P A36 Hemofilia-Qol \ = 17 years cid

yersion)  Age groups

4-7 (C/F), B=12 (TP, 13—17 (OPF)  Haemo-Qol-& = 1B years old
QUAL HEMD =12 (0P, 1317 QUAL HEMO = 18 yaars old
Hzem-A-Qol = 18 years old

Hemolatin-Qol = 17 yoars old

NS

R —

Quality of Life in Hemophilia. En: Current and Future Issues inophilia Care, First Edition. Edited by EC
Rodriguez-Merchan and LA Valentino. 2011 JohnWiley & Sons, Ltd. Published 2011 by Blackwell Publishing Ltd.



Tabla 3. Instrumentos utilizados en investigacién para medir la CV en padentes con hemofilias adultes

Versianes y

Expecifico

Instridments Auitet{es) afio de Objetive  Poblacién Estridchiira para tﬂjﬂ:& Referencia o acceso
publicncin hemafilla  P°
% Ware [.E. & Sherbourne CD. [ 1992} The
,;:b‘;me Versicn 1:  MO0S 36Item Short-Farm Health Suney [SF-
rl‘ﬂ"'l 1597 F:nn:n-t:ﬂm 368} I conceptual framework and irem
g — 1} Funcién Lt ‘=]”'-“‘ celection. Afed Care 30i6) 47353,
e v 8 dimenzicnes: pamla P
5F-36 [The Short ?;;:Dn . Evaluar OV  Decde oz fiica; 2) ml Heico: 3) dolor corporal- dimenzion de :‘I:':P "tnl:ll:ifﬁ chenlMODEL
Form Health relocionads 14 afios en 4) salud general; 5) vitalided; 6} No funcionamient oy : — = opeveen
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Tratamiento




Prevencion de lesiones

LA PREVENCION

de las alteraciones del aparato locomotor en el niino durante
la etapa del desarrollo osteo-articular

1

Mejora la calidad de vida nino / familia




Prevencion de lesiones

Uso profilactico de factor deficitario
Evitar sobrepeso
Higiene postural

Reparto de cargas

Alineacion de ejes
Consejos sobre calzado
Desarrollo psicomotor

Acondicionamiento fisico

Actividad fisica y deporte



* En las Ultimas décadas, el incremento en la disponibilidad y seguridad de
los concentrados de factor de la coagulacion, ha permitido disminuir las
restricciones fisicas.

MODALIDAD PROFILACTICA CON FACTOR




Beneficlos

e Existe un amplio reconocimiento de los beneficios que trae aparejada la
actividad fisica y el ejercicio desde varios puntos de vista

2

5
Fisico

Socioafectivo

Psiquico



Tratamiento de lesiones

El equipo multidisciplinar aplicara el tratamiento mas
conveniente en cada caso:

Tto hematologico

Tto rehabilitador

Tto quirdrgico




Tratamiento rehabilitador

Tabla 4. Objetivos del tratamiento rehabilitador de las lesiones musculo-
esqueléticas de los pacientes con hemofilia.

Aliviar el dolor

Recuperar el rango de movimiento

Prevenir la atrofia muscular

Mejorar la potencia y resistencia musculares
Recuperar la propiocepcion

Prevenir las secuelas y deformidades

Mejorar las habilidades funcionales

Mantener un patrén de marcha adecuado
Reducir la frecuencia de sangrados articulares
En general, mejorar la calidad de vida

De la Corte-Rodriguez H, et al. Blood Coagul Fibrinolisys.2013;24:1-19



Tratamiento rehabilitador

_ Medicacion
Artrocentesis Fisioterapia

Terapia
ocupacional
Ejercicio
terapéutico

Ayudas Inifltraciones
técnicas

Kavakli K et al. Haemophilia 2008; 14:518-23.
Brecelj J et al. Haemophilia 2008; 14:513-7.
De la Corte-Rodriguez H, et al. Blood Coagul Fibrinolisys.2013;24:1-19

Rodriguez-Merchan EC, Wiedel JD. Haemophilia 2001; 7 (Supp 2):6-10.

Lépez-Cabarcos C et al. En: Recomendaciones sobre Rehabilitacién en Hemofilia y otras Coagulopatias. 2009



Tratamiento rehabilitador

_ Medicacion
Artrocentesis Fisioterapia

VW P\

* En el proceso de rehabilitacion participan
e Meédicos Rhb

Enfermeros

Fisioterapeutas

Terapeutas ocupacionales

Técnicos ortoprotésicos

Ejercicio
terapéutico

Ayudas Inifltraciones
técnicas

Kavakli K et al. Haemophilia 2008; 14:518-23.
Brecelj J et al. Haemophilia 2008; 14:513-7.
De la Corte-Rodriguez H, et al. Blood Coagul Fibrinolisys.2013;24:1-19

Rodriguez-Merchan EC, Wiedel JD. Haemophilia 2001; 7 (Supp 2):6-10.

Lépez-Cabarcos C et al. En: Recomendaciones sobre Rehabilitacién en Hemofilia y otras Coagulopatias. 2009



Tratamiento postquirdrgico

Sinovitis —— Sinovectomia artroscopica

hipertrofica

Desbridamientos articulares

Osteotomias

Artropatias

\ 4

Artroplastias (protesis)
Artrodesis.

Alargamientos tendinosos

Deformidades ., /
Distracciones progresivas con
fijadores externos



Tratamiento postquirdrgico

Establecer un programa rehabilitador
postquirdrgico inmediato, con el objetivo de

alcanzar la maxima recuperacion funcional

Es precisa la cobertura hemostatica



CONCLUSIONES

1.Las lesiones del aparato locomotor son las que producen mayor morbilidad en
las personas con hemofilia

2.La anamnesis, la exploracion y las pruebas de imagen apoyan el diagnostico y
la toma de decisiones terapéuticas por parte del equipo multidisciplinar

3.El abordaje rehabilitador es complejo, debe hacerse de forma
individualizada y con objetivos establecidos

4 .El fin Ultimo es disminuir el impacto que las lesiones producen sobre la calidad
de vida



