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Hemofilia

Base hematológica

Manifestación más frecuente : 

HEMARTROSIS

Clínica ortopédica



Hemartros

Rodríguez-Merchán 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 sangrado intra-articular procede de la membrana sinovial, 
originándose en el plexo subsinovial

� Suponen el 75-85% de todos los sangrados



• 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.
Rodríguez-Merchán EC. En: The Haemophilic Joints: New Perspectives, Wiley-Blackwell, 2003:73-9.

Codo

Rodilla

Tobillo



• La hemorragia recidivante sobre una misma articulación si no 
recibe el tratamiento adecuado hematológico y rehabilitador, dará
lugar a la artropatía hemofílica y sus secuelas altamente 
invalidantes

• Principal causa de morbilidad y disminución de la calidad de 
vida de los pacientes con Hemofilia grave A o B



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

Sinovitis crónica (proliferativas)

Daño osteocondral (degenerativas)

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

Artropatía hemofílica

Procesos paralelos



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

Depósitos de hierro y proceso inflamatorio!!!





Rehabilitación 

Enfermería

Fisioterapia

Terapia Ocupacional 

Técnicos Ortopédicos

Radiodiagnóstico

Cirugía Ortopédica

Psicología

Hematología

Farmacia

Trabajo social

Equipo multidisciplinar



Especialidad MÉDICA a la que concierne la evaluación, 

prevención, diagnóstico y tratamiento de la 

discapacidad, encaminados a mantener o devolver el mayor 

grado de capacidad funcional e independencia posible.

Medicina F ísica y Rehabilitación





Prevenir y tratar la 
hemorragia

Enfoque hematológico Enfoque rehabilitador

Objetivos

Sangrado 0

Prevenir y tratar las consecuencias 
MSK de los sangrados

NO reversibilidad





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



• En la era moderna de la terapia profiláctica de reemplazo 
del factor de coagulación, la artropatía hemofílica no es 
totalmente prevenible (h objetivables y subclínicos)

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

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





EF Imagen

Funcional

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



EXPLORACIÓN FÍSICA detallada  a fin de 

conocer el estado basal y detectar posibles lesiones. 

-- Columna vertebral:Columna vertebral:

• Estudio de las desviaciones axiales
• Valoración de discrepancia MMII

-- AnAnáálisis de la marchalisis de la marcha

-- AnAnáálisis de 4EElisis de 4EE ::

� Dolor
� Hinchazón
� Balance articular (BA)
� Trofismo muscular
� Balance muscular (BM)
� Estabilidad articular
� Alineación de ejes
� Propiocepción
� Pisada

Exploración clínica



Valoración clínica del estado clínico



Articulación = fulcro

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

Esfuerzo Carga

Fulcro



Dolor

Balance articular

Propiocepción

Balance muscular

Estabilidad articular

Crepitación

Pisada

Alineación de ejes

LIMITACIÓN 
FUNCIONAL 
Y DE AVD 



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

• En pacientes que usaron ttos a demanda o con 
inhibidor, la artropatía es mucho más frecuente

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



• Las más utilizadas:

- WORLD FEDERATION HEMOPHILIA  O GILBERT (1980) 

- HEMOPHILIA JOINT HEALTH SCORE (2008)

ESCALAS DE VALORACIÓN FÍSICA





Escala de la WFH 

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

Escala acumulativa 

Desarrollada por Gilbert 

Refleja mejor el estado 
articular en pacientes 
>20 a

Puntúa de 0-1 ó de 0-2 cada 
uno de los hallazgos

Puntuación máxima de 12 
para el tobillo y la rodilla, 
y de 10 para el codo



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

Escala acumulativa 

Desarrollada para niños 4-18 a

Puntúa de 0-1,2,3,4 hallazgos

Puntuación máxima de 20 por 
articulación y 4 para la marcha 

Escala HJHS 

Parece haber una buena 
correlación entre ambas



EF Imagen

Funcional

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



• Importantes para apoyar la sospecha clínica

• Objetivo

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

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

Pruebas de imagen 



• Las estrategias terapéuticas frecuentemente se dirigen al uso del 
factor

• Se ha demostrado que la valoración subjetiva de paciente y médico 
no son suficientes 

• El diagnóstico por imagen permite hacer un uso racional de las 
terapias

Berntorp E, Shapiro AD. Lancet 2012; 379: 1447–56..
Ceponis A, Wong-Sefidan I, 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 valoración subjetiva de paciente y médico 
no son suficientes 

• El diagnóstico por imagen permite hacer un uso racional de las 
terapias

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

• Necesidad de complementar la valoración con 

pruebas de imagen !!!!





Radiografía



Radiología simples

• Fácilmente disponibles, 
proyecciones estándar y 
sus resultados son 
prácticamente 
instantáneos

• Radiografía digital es 
más sensible que la 
radiología 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.

Ventajas:



- Subestima el grado de patología articular real en fases iniciales 

y ppbb

- Su uso más apropiado es en pacientes adultos con enfermedad 

articular avanzada o sospecha de lesión ósea

Limitaciones:

Radiología simples



Resonancia Magnética



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

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
Dobón 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

• Tiene una alta resolución espacial y capacidad para distinguir 

los elementos intra y extraarticulares

• RM es útil para detectar microhemorragias

• Grandes avances por mejoras en antenas y secuencias, lo que 

permite una mayor resolución y un mejor contraste tisular

Resonancia Magnética

Ventajas:



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

Europea (20p)Denver (10p)

(IPSG) 

Resonancia Magnética



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

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

- En niños suele requerir sedación

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

Resonancia Magnética

Limitaciones:



Ecografía



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.
Muça-Perja M et al. Haemophilia 2012; 18: 364-8.
Zukotynski K et al. Haemophilia 2007; 13: 293-304.
Klukowska A et al. Haemophilia 2001; 7: 286-92.

�El US MSK, ha demostrado su utilidad como herramienta para el 
diagnóstico MSK en la hemofilia

�En cuanto a la detección de hipertrofia sinovial y daño del cartílago, 
así como los episodios de hemartrosis

Ecografía

Querol F, Rodriguez-Merchan EC. Haemophilia ;2012:18, e215–e226



Recuerdo histórico

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

Merchan EC, De Orbe A, Gago J. Acta Orthop Belg. 1992;58(2):122-5.
Querol F, Rodriguez-Merchan EC. Haemophilia ;2012:18, e215–e226



HEMOFILIA

Desde entonces, y especialmente en 
los últimos años, se han multiplicado 
las publicaciones sobre el uso de la 
ecográfia MSK en hemofilia



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

• Fácilmente disponible, económica y no invasiva

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

• Permite determinar la necesidad de otras pruebas de 
imagen. 

Ecografía

Ventajas:



- Imposibilidad de valorar simultáneamente el hueso

- Es necesaria una metodología bien establecida

- Precisa un evaluador experimentado

- Variabilidad interobservador

Ecografía

Limitaciones:



Diferentes protocolos

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.

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



Clasificados como :

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

2.Protocolos de US de punto de atención (POC-US), traída al 
paciente y realizada por el médico en tiempo real, para 
proporcionar una respuesta rápida en la práctica clínica y 
facilitar la toma de decisiones. 

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

No son comparables



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

Recesos articulares

Superficie articular

Hemartros, Sinovitis

Daño condral y subcondral

• Único desarrollado para POC-US

• Basado en un consenso de expertos multidisciplinar

• Describe la sistemática de exploración de codo, rodilla y 
tobillo

HEAD-US Haemophilia Early Arthropathy Detection with UltraSound



EF Imagen

Funcional

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



HAL

Lying/sitting/kneeling/standing 
Functions of the legs 
Functions of the arms 
Use of transportation
Self-care 
Household tasks 
Leisure activities and sports

Se recomienda usar los dos instrumentos complementarios. 
Medir diferentes dominios 

FISH

Eating and grooming
Bathing
Dressing
Transfers-sitting
Transfers-squatting
Going up a step
Walking
Running

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

Valoración funcional



Functional Independence Score in Hemophilia (FISH)

No requiere validación 
transcultural porque no es 
autoadministrable. 

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



Haemophilia Activities List (HAL)

Requiere a validación transcultural 

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



Pediatric HAL (PedHAL)

En proceso de validación

PedHAL

Ssitting/kneeling/standing 
Functions of the legs 
Functions of the arms 
Use of transportation
Self-care 
Household tasks 
Leisure activities and sports



3.  Valoración funcional

*

Health Assessment Questionaire (HAQ)

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

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



Es una construcción multidimensional que incluye el 
bienestar físico, emocional y social

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

Calidad de vida



Gringeri A et al. Haemophilia (2006), 12, (Suppl. 3), 22–29





No lesiones / situaciones de riesgo              Prevención 1ª

Revaloración

TRAS LA VALORACIÓN…



No lesiones / situaciones de riesgo              Prevención 1ª

Revaloración

TRAS LA VALORACIÓN…

Detección de lesiones MSK                     Prevención 2ª

Tratamiento 



LA  PREVENCIPREVENCIÓÓNN

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

Mejora la calidad de vida niño / familia

Prevención de lesionesPrevención de lesiones



Uso profiláctico de factor deficitario

Evitar sobrepeso

Higiene postural

Reparto de cargas

Alineación de ejes

Consejos sobre calzado

Desarrollo psicomotor

Acondicionamiento físico

Actividad física y deporte

Prevención de lesiones



• En las últimas décadas, el incremento en la disponibilidad y seguridad de 

los concentrados de factor de la coagulación, ha permitido disminuir las 

restricciones físicas. 

MODALIDAD PROFILÁCTICA CON FACTOR



Beneficios

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

Físico

Psíquico

Socioafectivo



Tratamiento de lesiones

El equipo multidisciplinar aplicará el tratamiento más 
conveniente en cada caso: 

Tto hematológico

Tto rehabilitador

Tto quirúrgico



Tratamiento rehabilitador

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



Ejercicio 
terapéutico

Ayudas 
técnicas Ortesis

Inifltraciones

Terapia 
ocupacional

Fisioterapia
Medicación

Tratamiento rehabilitador

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
Rodríguez-Merchán EC, Wiedel JD. Haemophilia 2001; 7 (Supp 2):6-10. 
López-Cabarcos C et al. En: Recomendaciones sobre Rehabilitación en Hemofilia y otras Coagulopatías. 2009

Artrocentesis



Ejercicio 
terapéutico

Ayudas 
técnicas Ortesis

Inifltraciones

Terapia 
ocupacional

Fisioterapia
Medicación

Tratamiento rehabilitador

Artrocentesis

* En el proceso de rehabilitación participan 
• Médicos Rhb
• Enfermeros
• Fisioterapeutas
• Terapeutas ocupacionales
• Técnicos ortoprotésicos 

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
Rodríguez-Merchán EC, Wiedel JD. Haemophilia 2001; 7 (Supp 2):6-10. 
López-Cabarcos C et al. En: Recomendaciones sobre Rehabilitación en Hemofilia y otras Coagulopatías. 2009



Tratamiento postquirúrgico

Sinovitis 
hipertrófica

Sinovectomía artroscópica

Alargamientos tendinosos

Osteotomías

Distracciones progresivas con 
fijadores externos

Desbridamientos articulares

Osteotomías

Artroplastias (prótesis)

Artrodesis.

Deformidades 
articulares

Artropatías



Establecer un programa rehabilitador 

postquirúrgico inmediato, con el objetivo de 

alcanzar la máxima recuperación funcional 

Es precisa la cobertura hemostática

Tratamiento postquirúrgico



CONCLUSIONES

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

las personas con hemofilia

2.La anamnesis, la exploración y las pruebas de imagen apoyan el diagnóstico 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 último es disminuir el impacto que las lesiones producen sobre la calidad 

de vida


