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RESUMEN

Introduccién: La hemofilia es un trastorno hemorragico que se caracteriza por
disminucion o ausencia de la actividad procoagulante del factor VIII, en la Hemofilia A
(HA), y del factor IX, en la Hemofilia B (HB).

Se trata de una enfermedad en el que el sistema de coagulacion no funciona
adecuadamente, lo que lleva a que la sangre coagule mas lentamente. Es hereditaria y
esta ligada al sexo (cromosoma X), por lo que la transmiten las mujeres (portadoras) y

la padecen los hombres.

Las manifestaciones hemorragicas resultantes de este trastorno, pueden ser
espontaneas o bien por un sangrado debido a algun tipo de traumatismo. Es por esto
que seria importante analizar los efectos de las distintas intervenciones kinésicas para

el tratamiento de dichas afecciones musculoesqueléticas.

Objetivo general: Realizar una revisidon bibliografica acerca de los efectos de las
distintas intervenciones kinésicas publicadas para el tratamiento de las afecciones

musculoesqueléticas en pacientes con hemofilia.

Métodos: La estrategia de busqueda fue realizada en las bases de datos de PubMed,
Biblioteca Virtual en Salud (BVS) y el sistema SciELO. Se incluyeron aquellos articulos
a texto completo que estén publicados desde el afio 2010 al 2022, en idiomas inglés y

espanol. Se seleccionaron finalmente 9 articulos para el analisis.

Resultados: De acuerdo con lo analizado, se encontré que en siete de los articulos
hubo mejora del dolor articular; en cinco, mejoras del ROM, y la frecuencia del

sangrado articular (hemartrosis) se vio favorecida en cuatro articulos.

Conclusion: A partir de lo analizado a lo largo de este trabajo, se podria concluir que
la terapia manual en pacientes adultos con hemofilia es una opcion eficaz, ya que
quedd demostrado que produce mejoras en el dolor, el ROM, la salud articular, asi

como también disminuye la frecuencia de los episodios de sangrado articular.
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. INTRODUCCION

La hemofilia es un trastorno hemorragico que se caracteriza por disminucion o
ausencia de la actividad procoagulante del factor VI, en la Hemofilia A (HA), y del
factor IX, en la Hemofilia B (HB). (1)

Haciendo alusién a la historia, probablemente la hemofilia, se remonta a las primeras
generaciones del hombre ocasionada por una mutacién de novo (mutacion que
aparece por primera vez en una familia, resultado de una mutacién nueva en una
célula germinal de los padres) que progresivamente se fue difundiendo en la

poblacion. (2)

Se trata de una enfermedad en el que el sistema de coagulacién no funciona
adecuadamente, lo que lleva a que la sangre coagule mas lentamente. Es hereditaria y
esta ligada al sexo (cromosoma X), por lo que la transmiten las mujeres (portadoras) y
la padecen los hombres. Esto se debe a la dotacion de dos cromosomas X (XX) de la
mujer y una dotacién XY en el hombre. La transmisién es recesiva y no dominante, ya
que puede que no aparezca en una generacion siguiente y si en otra generacion
posterior. (3) (4)

La causa de que un factor no funcione se debe a 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. (4) (5)

Las manifestaciones hemorragicas resultantes de este trastorno, pueden ser
espontaneas o bien por un sangrado debido a algun tipo de traumatismo. Por lo tanto,
es conveniente distinguir las hemorragias articulares, las musculares y las del Sistema

Nervioso Central que, en ocasiones, pueden ser graves. (4) (5)

La hemorragia recidivante sobre una misma articulacion, si no se recibe el
tratamiento hematologico adecuado, puede dar lugar a secuelas altamente

invalidantes como es la artropatia hemofilica. (4) (5)



Las hemorragias musculares ocurren cuando los capilares de los musculos se
lesionan. Algunas veces la causa es traumatica o iatrogénica, pero en otras ocasiones,
se dan espontaneamente. Los grupos musculares afectados reaccionan con una

contraccién que altera la funcionalidad de las articulaciones en este tipo de pacientes.

(4) ()

La idea fundamental en el tratamiento de la Hemofilia es reemplazar o suplementar,
con un factor de la coagulacién exdgeno, la deficiencia en el paciente, con el fin de
prevenir un episodio de sangrado agudo. Los actuales tratamientos para la Hemofilia,
si bien son muy eficaces y seguros, presentan una importante complicacién 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. (4) (5)

En relacién a lo antes expuesto, surge el planteo del siguiente interrogante:

¢Cuales son los efectos de la rehabilitacién kinésica aplicada en pacientes adultos con

hemofilia que presentan artropatia hemofilica crénica y disfuncion muscular?



Il. OBJETIVOS

Il.a Objetivo general:

e Realizar una revisidon bibliografica acerca de los efectos de las distintas
intervenciones kinésicas publicadas para el tratamiento de las afecciones

musculoesqueléticas en pacientes con hemofilia.

Il.b Objetivos especificos:

¢ |dentificar cuales son los factores de riesgo que influyen en el desarrollo de la
artropatia hemofilica crénica.

e Describir las distintas intervenciones kinésicas publicadas, aplicadas a pacientes
con hemofilia para tratar la artropatia hemofilica crénica y la disfuncién muscular.

o Determinar cuales son las intervenciones kinésicas mas indicadas segun el grado

de severidad, grado de evolucion y tipo de articulacién afectada.



lll. MARCO TEORICO

lll.a Perfil historico

La primera referencia que se conoce sobre la hemofilia se atribuye a unos escritos en el
Talmud judio del siglo Il a.C. Se trata de una reglamentacion del patriarca Rabi Judah que
eximia de ser circuncidado al tercer hijo de una mujer si dos de sus hermanos mayores
habian muerto o sufrido grandes hemorragias tras la circuncision. Ya a finales del siglo
XVIIl se documenta la muerte de seis hermanos por fuertes hemorragias tras sufrir
pequefas heridas. A partir de este momento comienza a documentarse una amplia

literatura sobre la enfermedad. (6)

Es pertinente recordar que dicha enfermedad también fue un problema comun en las
monarquias europeas, hecho que involucra a la Reina Victoria | de Inglaterra, quien dio a
luz a 9 hijos. La reina, quien era portadora del gen de la hemofilia, legé la enfermedad a 3
de sus hijos (dos mujeres y un varén). De esta manera, los hijos, nietos y bisnietos de la
soberana portaron dicha enfermedad, siendo victimas de dolores intensos y de muerte
repentina, las cuales desestabilizarian la linea sucesora de las diferentes casas reales,

debilitando asi a la aristocracia europea. (4)

Asi fue como durante el siglo XIX y XX, la enfermedad se esparci6 por todo Europa por

el casamiento entre herederos de la Corona Inglesa, Espafiola y Rusa. (4)

En 1803 se publicd Informe sobre una predisposicion hemorragica existente en ciertas
familias. Mas tarde, en 1830, se describe “una nueva enfermedad hemorragica que
afectaba a los varones y la transmitian las hembras”. Se le adjudican nombres como
“‘Hemorrea”, “ldiosincrasia hemorragica”, “Hematofilia”, “Diastesis hemorragica”’, hasta
que,en 1828, Friedrich Hopff, acuia el término hemofilia que etimolégicamente deriva del

griego hemo <<sangre>> y philia <<aficion>>. (6)

Durante principios del siglo XIX se entendié que las hemorragias eran producidas por
algun tipo de problema vascular, pero en 1830 se detectd cierto defecto en la coagulacion

ligado al sexo y a la historia familiar. Las primeras hipo6tesis apuntaban a una “rigidez”
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excesiva de las plaquetas que dificultaba su ruptura. Tras diversas investigaciones y casi
cien afios mas tarde, se descubre la existencia de una pequefa fraccién de una molécula
a la que llamaron “globulina” que corregia el tiempo de coagulacion. Seria la “globulina
antihemofilica” que conocemos actualmente. La hemofilia fue definida como un desorden
recesivo de la coagulacion ligado al sexo, en el cual la actividad biolégica del factor VIl
esta reducida porque la molécula del factor VIII, si bien esta presente, esta

funcionalmente dafada. (6)

En 1944, Pavlovsky descubre la mutua correccion a partir de la mezcla de sangre de
dos individuos con hemofilia. No obstante, existian casos en las que ambas muestras no
se corregian entre si. Se descubre entonces una nueva enfermedad similar a la hemofilia
tipo “A”, pero con un defecto en el factor IX. En un primer momento se la denominé

Enfermedad de Christmas y que conocemos hoy en dia como hemofilia tipo “B”. (6)

El primer tratamiento se inicia en 1938 con la transfusion de sangre. Mas tarde, en los
afios 50 comienza la preparacion de factor VIII humano. La provision de concentrados
liofilizados permitié a los pacientes el autotratamiento precoz con la inyeccion intravenosa
de factores VIII y IX. En estos ultimos 20 anos, la aparicion de la infeccion del HIV y la
enfermedad hepatica por el virus C de la hepatitis ha llevado a la busqueda de un
tratamiento eficaz y completamente seguro. Para un futuro préximo, parece que la

solucion definitiva a esta enfermedad se enfoca al trasplante hepatico y la terapia génica.

(6)

lll.b Definicion

La Hemofilia es una enfermedad croénica, hereditaria, poco comun y dificil de
diagnosticar y tratar, caracterizada por un trastorno hemorragico congénito. La misma, es
originada por mutaciones en el cromosoma X, que se produce como consecuencia de un
defecto en el gen encargado de la sintesis de los factores de coagulacion. Existen dos
tipos: Hemofilia A, también llamada clasica, y Hemofilia B o enfermedad de Christmas,
caracterizadas por la ausencia o disminucion en sangre de los factores de coagulacion

VIl y IX (FVIII, FIX) respectivamente. Ambas se pueden deber a una menor produccién
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del factor deficiente, a la produccion de un factor con menor actividad funcional, o a una

combinacion de estas dos anomalias. (3) (7) (8) (9)

En ambos tipos de hemofilia, los hombres son los principales afectados y las mujeres
son quienes portan y transmiten dicha enfermedad, sin embargo, rara vez se pueden

presentar mujeres hemofilicas. (2)

Clinicamente, se manifiestan por la presencia de hemorragias, principalmente en
musculos y articulaciones, de intensidad variable, dependiendo del nivel circulante del

factor deficiente. (2)

Por otro lado, es importante destacar que alrededor del 25% al 30% de las muertes en
pacientes con hemofilia fueron consecuencia de un sangrado intracraneal, de los cuales
s6lo la mitad de ellos registraron un traumatismo con anterioridad, convirtiéndose ésta en

la principal causa de muerte (70% de los casos). (2) (10) (11)

lll.c Epidemiologia

Tanto la hemofilia A como la B no tienen predileccion racial y se presentan similares en
cuanto al modo de transmisién y sus manifestaciones clinicas, pero se encuentran
diferencias en su incidencia, afectando a 1 de cada 5.000 a 10.000 varones nacidos en la
HA, siendo la mas frecuente, en comparacion a la HB, que afecta a 1 de cada 30.000 a
50.000. (7) (8) (9)

A su vez, aproximadamente el 70% de los pacientes con hemofilia cuentan con una
historia familiar positiva para la enfermedad, mientras que el 30% restante corresponde a

mutaciones de novo. (2)



lll.d Factores de Riesgo

Al tratarse de una mutacidén genética, los principales factores de riesgo que pueden
producirla son: (6)
= Herencia: Antecedentes familiares de sangrado y sexo masculino. (6)
= Embarazo: Mediante la transmisién de la madre o padre al bebé. (6)
= Tras recibir tratamiento para el cancer o esclerosis multiple, ya que ataca a los genes
y pueden presentarse mutaciones. (10)

= Enfermedades autoinmunes que atacan al cuerpo del paciente. (10)

lll.e Genética

Los genes de los factores de coagulacion VIII y IX se localizan en el brazo largo del
cromosoma X, por lo tanto, al ser una enfermedad con un patron de herencia ligado a
dicho cromosoma, solo los varones padeceran la enfermedad, mientras que las mujeres
seran, en su mayoria, solo portadoras. Los varones con un alelo defectuoso en su unico
cromosoma X no transmiten el gen a sus hijos varones, pero todas las hijas seran

portadoras obligadas (Figura 1). (12)

Debido a que la descendencia de las mujeres portadoras hereda un cromosoma X
afectado, tienen un 50% de probabilidades de transmitir el gen de la hemofilia a cada uno
de sus hijos. Sin embargo, las mujeres portadoras pueden presentar sintomas
hemorragicos debido a una inactivacion desigual de los alelos del cromosoma durante el
proceso de lionizacién. (8) (12) (13)

Este es un proceso totalmente aleatorio que ocurre en una fase temprana del desarrollo
embrionario. En cada célula del cuerpo de una mujer, uno de los dos cromosomas X esta
apagado o “suprimido”; si el cromosoma que es suprimido es el que tiene el gen alterado,
la célula producira factor de coagulacion, por el contrario, si el cromosoma con el gen
normal es suprimido, la célula no producira factor de coagulacion, o el que produzca, no

funcionara adecuadamente. (12)



Por otro lado, la mujer padeceria la enfermedad, como Unica excepcion, en el caso que
sea hija de un padre hemofilico y de una madre portadora, donde heredaria dos

cromosomas X con genes alterados, situacion muy infrecuente. (12)

HERENCIA DE LA HEMOFILIA

Padre con Madre no Padre no Madre
hemofilia portadora afectado portadora

Todas las hijas de un padre con Las portadoras tienen un gen normal y
hemofilia heredardn la copia otro alterado. Tienen 50% de
alterada de su cromosoma X. posibilidades de transmitir el gen
Ninguno de sus hijos resultard alterado a cada hijo. Los nifios que
afectado porque su Unico heredan el gen alterado de su madre
cromosoma X lo heredan de la tendran hemofilia; las nifias que
madre. heredan el gen alterado de su madre
serdn portadoras.

Fig 1. Patron de herencia en la hemofilia. (12)



lILf Fisiopatologia

Fisiologia de la hemostasia y coagulacion sanguinea

Debido a que la presion intravascular de los diferentes sectores del sistema circulatorio
supera a la presion atmosférica (con excepcién de los senos venosos de la duramadre), la
ruptura o seccion de un vaso sanguineo genera la pérdida de sangre, el cual se lo conoce
con el nombre de hemorragia. La gravedad depende del diametro del vaso lesionado y de

la duracion de la pérdida sanguinea. (14) (15)

La sangre cumple funciones vitales en el organismo, éste desarrolla mecanismos de
defensa para tratar de evitar o detener la pérdida del flujo de sangre. Los mismos en su
conjunto reciben la denominacién de hemostasia o0 hemostasis. Si hay un déficit en dicho
mecanismo, el individuo puede sufrir una hemorragia fatal ante una lesién menor. Por el
contrario, si este mecanismo funciona en exceso, pueden originarse trombos dentro del
sistema vascular. Afortunadamente, el mismo dispone de un balance entre ambas
acciones que permite, por un lado, la fluidez necesaria de la sangre, y por otro, la

detencion de una hemorragia. (14)

Hemostasia

Término que hace referencia a una serie compleja de mecanismos biolégicos que se
producen inmediatamente a la lesidon de un vaso sanguineo, en el sitio del dano, cuyo
objetivo es detener y controlar la pérdida de sangre; son 4 estadios, y se describen a

continuacion: (Figura 2) (14) (15)

1) Vaso lesionado (espasmo vascular): Inmediatamente después de que se haya roto o
cortado un vaso sanguineo, se genera una contraccién del musculo liso de la pared

vascular como respuesta al trauma; esto reduce instantaneamente el flujo de sangre del
vaso roto. Esta vasoconstriccion se debe a la liberacion de espasmos miogénicos locales,
reflejos nerviosos, y factores humorales locales liberados por el tejido dafado y las
plaquetas sanguineas, como la sustancia vasoconstrictora tromboxano A2. Cuanto mas

grave sea el traumatismo de un vaso, mayor es el grado de espasmo vascular. El



espasmo puede durar muchos minutos o incluso horas, y durante este tiempo se pueden

iniciar los procesos del taponamiento plaquetario y de la coagulacién sanguinea. (14) (15)

2) y 3) Adglutinacion de las plaquetas y aparicidén de la fibrina: La reparacién con
plaguetas de las brechas vasculares se basa en varias funciones importantes de las

propias plaquetas. Estas, también llamadas trombocitos, son pequenas células con forma
discoidea y anucleadas que contienen granulos y se forman en la médula ésea. (10). En
condiciones fisioldgicas circulan en la periferia de los vasos sin interaccionar entre ellas ni
con la superficie endotelial (16). Sin embargo, cuando entran en contacto con la superficie
vascular dafada, cambian sus caracteristicas drasticamente: se hinchan y adoptan
formas irregulares, sus proteinas contractiles se contraen fuertemente y liberan factores
activos de sus granulos, se vuelven pegajosas y se adhieren al colageno. Ademas,
segregan ADP (difosfato de adenosina) y producen tromboxano A2. Estos, actuan sobre
las plaquetas cercanas para provocar su activacion y lograr que se adhieran a las
plaguetas originalmente activadas (agregacion plaquetaria), lo que da lugar a la formacién
de un tapon plaquetario. Al principio es un tapdn bastante laxo que bloquea la pérdida de
sangre si la ruptura vascular es pequefa. Después, durante el proceso de coagulacion
sanguinea se forman hebras de fibrina que se unen firmemente a las plaquetas

convirtiéndolo en un tapon inflexible. (15) (10) (16)

4) Formacién de un coagqulo de sangre: En términos cronolégicos, el coagulo
sanguineo empieza a formarse a los 15-20 segundos posteriores a la lesion si el

traumatismo de la pared vascular ha sido grave, y en 1 a 2 minutos si el traumatismo ha
sido leve. Las sustancias activadoras de la pared vascular traumatizada, de las plaquetas
y de las proteinas sanguineas que se adhieren a dicha pared, inician el proceso de

coagulacion. (15)

En los siguientes 3-6 minutos a la ruptura del vaso, si la misma no es muy grande, se
rellena con un coagulo. Entre los 20 minutos y 1 hora después, el coagulo se retrae, lo

que cierra el vaso todavia mas. (15)

5) Retraccion del coaqulo: Minutos después de que se haya formado el coagulo,

empieza a contraerse y exprimir la mayor parte del liquido en 20 a 60 minutos. Las
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plaguetas son necesarias para este proceso ya que contindan liberando sustancias
procoagulantes, y ademas contribuyen a la contraccién del coagulo activando las
moléculas de miosina, actina y tromboastenina que contraen fuertemente las espiculas
plaguetarias unidas a la fibrina. Esto ayuda a comprimir la red de fibrina en una masa mas
pequena. A medida que el coagulo se retrae, los bordes de los vasos sanguineos rotos se

juntan, contribuyendo a la hemostasia. (15)

na vez form | agul nquin

e Puede ser invadido por fibroblastos que formaran tejido conjuntivo por todo el coagulo,

hasta la organizacion completa en tejido fibroso en 1 a 2 semanas, o
¢ Puede disolverse, generalmente cuando la sangre paso a los tejidos y se generaron
coagulos donde no eran necesarios, se activan sustancias especiales que funcionan

como enzimas y terminan disolviéndolo. (15)

Los fendmenos fisicos de este proceso se muestran en la imagen siguiente:

1. Vaso lesionado 2. Aglutinacion de las
plaquetas

3. Aparicion de la fibrina 4. Formacion del coagulo
de fibrina

5. Retraccion del coagulo

Fig. 2. Proceso de coagulacién en un vaso sanguineo traumatizado. (15)
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Mecanismo de la coagulacién sanguinea

En la sangre y en los tejidos se han encontrado una gran cantidad de sustancias
importantes que causan o afectan a la coagulacién sanguinea. Estan las que la estimulan,

llamadas procoagulantes, y otras que la inhiben, llamadas anticoagulantes. (15)

Para que la sangre se coagule debera haber un equilibrio entre estos dos grupos de
sustancias. Generalmente, en el torrente sanguineo hay un predominio de los
anticoagulantes, lo que permite que la sangre no se coagule mientras esta en circulacion,
pero cuando se rompe algun vaso se activan los procoagulantes, se anulan los

anticoagulantes y de esta manera aparece el coagulo. (15)

El taponamiento se produce en tres etapas:

1. Como respuesta a la rotura de un vaso o a una lesion de la propia sangre, se produce
una compleja cascada de reacciones quimicas en la sangre que afecta a gran parte de los
factores de la coagulaciéon sanguinea. El resultado de esto es la formacién de un complejo
de sustancias que, en grupo, se denominan activador de la protrombina. Este complejo
se produce de dos maneras, aunque estas interactuan constantemente entre si. Ellas se
conocen como via extrinseca e intrinseca. En ambas, una serie de proteinas
plasmaticas llamadas factores de la coagulaciéon sanguinea desempefan la funcion
principal, en su mayoria son formas inactivas de enzimas proteoliticas. Cuando se
convierten en formas activas, sus acciones enzimaticas son las causantes de las

reacciones en cascada del proceso de coagulacién. (15)

Via extrinseca de inicio de la coagulaciéon. Para iniciar la formacién del activador de la
protrombina, empieza con un traumatismo de la pared vascular o de los tejidos
extravasculares que entran en contacto con la sangre y consiste en los siguientes pasos:
(Figura 3) (15)

1. Liberacion del factor tisular o tromboplastina tisular: Este se compone de fosfolipidos

mas un complejo lipoproteinas que funcionan como una enzima proteolitica. (15)
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2. Activacion del factor X: ElI complejo lipoproteico del factor tisular forma complejos con
el factor VII, y en presencia de los iones de calcio, ejerce accidon enzimatica sobre el factor

X, para formar el factor X activado (Xa). (15)

3. Efecto de Xa sobre la formacion del activador de la protrombina: El factor X activado,
se combina rapidamente con los fosfolipidos tisulares y también con el factor V, para
formar el complejo denominado activador de la protrombina. En pocos segundos, ante la
presencia de iones de calcio, esto divide la protrombina para formar la trombina dando

lugar al proceso de coagulacion, como se apunt6 anteriormente. (15)

(1) Traumatismo tisular

Y

[ Factor tisular |

@ wi —-—‘--/‘h- V]Iaw

X #= X aclivado (Xa)
caf+
e\ Ca**
(3) Actiuadurbda la
t ina
Fosfolipidos o Dy !

de las plaquela% l

Protrombina T & Trombina
Cat+

Fig. 3. Via extrinseca para la iniciacion de la coagulacién sanguinea. (15)
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Via intrinseca de inicio de la coagulacion. Este mecanismo comienza con el
traumatismo de la sangre o la exposicién de la sangre al colageno a partir de una pared
vascular sanguinea traumatizada. Luego el proceso continla con una serie de reacciones

en cascada: (Figura 4) (15)

1. El traumatismo sanguineo produce la activacién del factor Xll y la liberaciéon de los

fosfolipidos plaquetarios. (15)

2. El factor Xll actua sobre el factor Xl, activandolo. Esta reaccidén requiere también

cinindégeno de APM (alto peso molecular) y se acelera con precalicreina. (15)

3. Elfactor Xl activado luego actua sobre el factor X'y provoca su activacion. (15)

4. El factor IX activado, actuando junto al factor VII, los fosfolipidos plaquetarios y el
factor lll de las plaquetas traumatizadas activa al factor X. Cuando el factor VIII o las
plaquetas son escasas, este paso es defectuoso. Es importante sefalar que el factor VI,
conocido como factor antihemofilico, es el que falta en una persona que presenta

hemofilia clasica. (14)

5. Este paso es igual al que ocurre en el ultimo paso de la via extrinseca, donde el factor
X activado se combina con el factor V y las plaquetas o los fosfolipidos del tejido para
formarel complejo activador de la protrombina. Este, a su vez, inicia en algunos segundos
la divisién de la protrombina para formar la trombina, conduciendo al proceso final de la

coagulacion. (15)
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Fig 4. Via intrinseca para la iniciacion de la coagulaciéon sanguinea. (15)

Por otro lado, las plaquetas colaboran en dicha conversion, porque gran parte de la

protrombina se une a los receptores de la protrombina en las plaquetas que ya se han

unido al tejido danado. (15)

1. El activador de la protrombina cataliza la conversion de protrombina en trombina.

(15)

2. La trombina actia como una enzima y convierte el fibrinégeno en fibras de fibrina

que luego atrapan en su red plaquetas, células sanguineas y plasma para formar el

coagulo. (15). El mismo, se compone de una red de fibras de fibrina que va atrapando
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células sanguineas, plaquetas y plasma. Este coagulo, se adhiere a las superficies

dafnadas de los vasos impidiendo grandes pérdidas de sangre. (15)

Retroalimentacién positiva de la formacion del coagulo. Una vez que se ha empezado
a formar el coagulo sanguineo, en pocos minutos se extiende a la sangre circulante, es
decir, que inicia una retroalimentacion positiva para promover aun mas la coagulacion.
Una de las causas mas importantes de esto es el hecho de que la accion proteolitica de la
trombina le permite actuar sobre otros factores de coagulacién sanguinea, ademas del
fibrinbgeno. Cuando se forma una cantidad tal de trombina se crea una retroalimentacion
positiva que provoca aun mas coagulacion. De esta forma, continda creciendo el coagulo

hasta que deja de perderse sangre. (15)

lll.g Manifestaciones Clinicas

Los cuadros clinicos de la hemofilia A y B se consideran indistinguibles entre si, y al ser
un trastorno de la coagulacién, sus manifestaciones son de tipo hemorragico. La edad de
inicio de las hemorragias generalmente es a los pocos meses del nacimiento en los casos
mas graves, cuando el nifio comienza a deambular, por el trauma sobre rodillas/tobillos, o
también la aparicion de hematomas por la presion de los panales. En los casos

moderados o leves lo habitual es que se manifiesten por traumatismos o cirugias. (8) (17)
Ademas, el sangrado puede ser postraumatico o, en los casos mas severos,
desarrollarse de manera espontanea. Estas hemorragias se pueden presentar en

cualquier parte del cuerpo, siendo mas caracteristicas en: (8)

¢ Articulaciones (hemartrosis): Se originan en el plexo (venoso) subsinovial, subyacente a

la capsula articular y son las manifestaciones mas tipicas de la hemofilia, representando

el 75 a 85% de todos los episodios hemorragicos. (16) (18)

Por orden de frecuencia, la rodilla, el codo y el tobillo son las articulaciones mas
afectadas, dado que en estas localizaciones se producen el 80% de las hemartrosis en

pacientes con hemofilia grave. En menor medida de afeccién se encuentran la cadera, el

16



hombro y la mufieca, siendo inusual el sangrado de las pequefias articulaciones de
manos o pies. Las articulaciones con tendencia al sangrado recurrente han sido definidas

como “articulaciones diana” y en ellas se observa un mayor dafo articular. (16)

Las hemorragias articulares, al inicio suelen ir acompafadas con sensacion de
hormigueo, dolor intenso y edema, luego provocan lesiones de cartilago que llevan a la
formacion de quistes 6seos subcondrales, erosiones Oseas, rigidez y contracturas
llevando a mantener una postura antialgica en flexion, con dolor y movilidad restringida.
(16) (18) (11)

En la exploracién fisica, la articulacion se pone tensa, caliente, se observa dolor a la
palpacion, eritema e inflamacién. La reposicién inmediata del factor de coagulacién que

falta hasta llegar a concentraciones hemostaticas normales elimina con rapidez el dolor.

(8)

Las hemartrosis espontaneas, secundarias a microtraumatismos sobre la sinovial son
mas comunes en las articulaciones complejas, ya que la sinovial es el tejido originario del
sangrado. Las amplias superficies sinoviales presentes en codo, rodilla y tobillo, y las

fuerzas de rotacion contribuyen a la aparicion de la hemorragia. (16)

Cuando estos episodios hemorragicos se mantienen a pesar de un tratamiento
hematolégico adecuado, la membrana sinovial no es capaz de reabsorber toda la sangre
y para compensar esta deficiencia, se hipertrofia generando una sinovitis hemofilica
cronica, que, si persiste durante meses o afos, donde ya hay una degeneracion del
cartilago instaurada, se generara una consecuencia caracteristica de la enfermedad

denominada artropatia hemofilica crénica. (16) (11)

e Musculos: Las hemorragias intramusculares, en cuanto a frecuencia, representan el
segundo episodio, ya que suceden entre el 10-25% de todas las hemorragias
musculoesqueléticas. Estos hematomas, que aparecen normalmente en los primeros
meses de vida en practicamente el 100% de los hemofilicos graves sin tratamiento

profilactico, requieren en ocasiones medidas terapéuticas complejas. (16) (19)
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La localizaciéon mas frecuente de los hematomas musculares es en psoas iliaco, muslo y
antebrazo. En menor medida se incluyen los musculos biceps braquial, isquiotibiales,
cuadriceps y gluteos. Los hematomas en los gemelos son también frecuentes debido a la

participacion de este grupo muscular en todas las actividades de la marcha. (8) (16)

A la hora de la exploracion fisica, las manifestaciones clinicas pueden ser determinadas
por la ubicacion e intensidad del hematoma muscular, aunque de forma general podremos
encontrar tumefaccioén, calor local, opresion, cambio de coloracion de la piel, parestesias,
pérdida de fuerza muscular, atrofia y contractura muscular con impotencia funcional y
limitacion de la movilidad. Son caracteristicos una postura antialgica y el dolor intenso
cuando se contrae activamente el musculo lesionado. En los hematomas profundos

algunos de estos signos pueden estar ausentes, dificultando el diagndstico. (16)

En relacién a la etiologia, por lo general, se ocasionan ante un traumatismo fisico o
iatrégeno (ej.: inyeccion intramuscular), y en casos mas graves, ante episodios
espontdneos, gestos o sobrecargas que pasan inadvertidas en el contexto de las
actividades de la vida diaria (AVD), pudiendo afectar tanto a la funcibn motora como
sensitiva y también a la circulacién arterial si atrapan y comprimen estructuras vitales en
compartimientos fasciales cerrados. Este Ultimo cuadro denominado “sindrome
compartimental”, se presenta con una aparicion rapida de tumefaccion y dolor intenso en

una extremidad que no se alivia con la infusidon de factor y analgésicos habituales. (8)

Las localizaciones que se pueden asociar a un compromiso neurovascular como
el grupo de musculos flexores de las extremidades requieren tratamiento inmediato para

prevenir un dafio y pérdida de funcién irreversibles. (16)

Estas hemorragias pueden quedar enquistadas y crecer, originando pseudotumores que
deben ser extirpados quirdrgicamente, ya que su crecimiento conlleva a la destruccion de
los huesos vecinos, dando como resultado la necesidad de amputacion. Un riesgo comun
es que las hemorragias del psoas suelen confundirse con una apendicitis, lo que deriva en
una cirugia donde no existe un previo conocimiento sobre la condicion hemofilica del
paciente, detonando en un problema hemorragico grave. Sumado a esto, pueden

presentar sintomas menos comunes como epistaxis (sangrado nasal), sangrado
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gastrointestinal y hematurias (sangrado en la orina), que en el 90% de los casos es un

proceso benigno y rara vez puede poner en riesgo la vida del paciente. (8) (10) (11) (20)

lll.h Clasificacion

Existen diferentes grados de severidad del cuadro hemofilico, que van a
depender de los valores existentes de concentracién plasmatica de los FVIII, para la HA, y

FIX, para la HB, donde los valores normales oscilan entre 50 y 150%. (10)

- Hemdfilia leve: Valores entre 5 a 30%. No presentan hemorragias espontaneas; pueden
presentar sangrado significativo luego de un traumatismo grave, una extraccion dentaria o
una cirugia, estos se detectan ante el hallazgo de un aPTT (tiempo de tromboplastina

parcial activado) prolongado en un estudio prequirurgico de rutina. (10)

- Hemofilia moderada: Valores entre 1 a 5%. No presentan sangrado espontaneo, pero si

ante cirugias o traumatismos minimos. Hemartrosis menos frecuentes. (10)

- Hemofilia_severa: Valores menores a 1%. Presentan hemorragias espontaneas,

recurrentes y ante traumatismos leves que comienzan en la infancia. Muy

frecuentes las hemartrosis repetidas, hematomas musculares y hematurias. (10)

lll.i Diagnéstico

Un diagnostico preciso es esencial para tomar la direccion apropiada. EI mismo se
sospecha en pacientes que presentan una historia de hematomas durante la primera
infancia, sangrados espontaneos o sin ninguna causa aparente, en articulaciones,
musculos y tejidos blandos, o ante la existencia de un sangrado excesivo luego de un

traumatismo o cirugia. (3)

La informacion al paciente y a su familia sobre el conocimiento de su enfermedad es

primordial para poder detectar rapidamente los signos y sintomas de la hemorragia, y de
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esta forma poder aplicar el tratamiento adecuado de manera precoz, lo que va a disminuir

la gravedad del episodio. (4)

La hemofilia se sospecha por la prolongacién del TTpa, que corrige con el agregado de

plasma normal y es necesaria la determinacion del nivel del FVIIl 'y FIX. (4)

En las siguientes situaciones clinicas se debe considerar el diagnostico de hemofilia:
(21)

— Neonatos: con presencia de hematomas musculares en los sitios de administracion de
vitamina K o vacunas, hemorragia intracraneal, cefalohematoma, hematomas en sitios de

venopuncién, etc. (21)

— Nifos: cuando comienza a deambular, pueden producirse hematomas gluteos,
subcutaneos en piernas, hemartrosis en tobillos o rodillas en presencia de hemofilia

severa. (21)

Diagnéstico prenatal. EIl mismo puede llevarse a cabo a través de una biopsia de
vellosidades coridnicas entre las semanas 9 y 11 de gestacién, o por medio de
amniocentesis entre las 15 y 20 semanas, extrayendo el ADN de las células fetales para

un diagndstico genético. (21)

Diagnéstico postparto. En la hemofilia A, se basa en el dosaje del nivel plasmatico del
factor VIII, mediante una muestra de sangre venosa periférica de un recién nacido. En
cambio, en la hemofilia B o deficiencia del factor IX se dificulta mas el diagnostico porque
el neonato normal tiene niveles bajos de dicho factor, los cuales tienden a normalizarse

hacia el sexto mes de vida. (21)

Pruebas diagnésticas. Asociada a la sospecha diagnostica se deben adjuntar pruebas
de laboratorio, tales como: Hemograma completo (conteo de plaquetas), Tiempo de
protrombina (TP), Tiempo de sangrado (TS), Tiempo de trombina (TT), Tiempo de

tromboplastina parcial activada (TTpa) y biometria hematica completa. (8) (11) (20)
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El TTPa evalua el tiempo que tarda la sangre en coagularse, siendo positivo si es
Prolongado (alargamiento mayor a 10 segundos al valor del testigo), mientras que el TP,

el TSy el TT se encuentran normales. (8)

Recordar que el TTpa corrige con el agregado de plasma normal. Por el contrario, ante

la presencia de inhibidores, el mismo no se modifica. (8)

Finalmente se confirma al observar una reduccion importante de los niveles de
concentracion plasmatica de los FVIIl y FIX. (8) (11) (20) (21)

Se debe considerar para la anamnesis cualquier sangrado desproporcionado a la causa
que lo origing, lo que amerita una investigacion rapida. También observar si hay presencia
de hemartrosis, hematomas, epistaxis, hematuria o sangrado excesivo ante una
extraccién dentaria. (8) (11) (20)

Diagnéstico diferencial. El diagnostico diferencial de la hemofilia abarca todas las
patologias que cursan con sangrado inexplicable, en las cuales estan la deficiencia de
diferentes factores de la coagulacién, desordenes de plaquetas, deficiencia de fibrinégeno
y la enfermedad de Von Willebrand. Esta ultima es hereditaria, autosémica y presenta un

TTpa prolongado y un patrén similar a la hemofilia. (22)

lll.j Tratamiento

Si bien se sabe que la hemofilia es una enfermedad congénita y hereditaria que no se
puede prevenir, parte del tratamiento esta destinado a la profilaxis, es decir, a mantener
las condiciones fisicas del paciente aun cuando no hay hemorragias visibles o una
patologia articular instalada, siendo de esta manera, uno de los puntos en los que
interviene el profesional kinesidlogo, teniendo como objetivo mejorar la calidad de vida del
paciente, retrasando, en lo posible, deformidades articulares, atrofias musculares,

trastornos sensitivos y futuras cirugias. (9)
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Principios del cuidado. El cuidado debe orientarse principalmente a prevenir y tratar

las hemorragias con el factor de coagulacion deficiente. (3)

Las hemorragias agudas deben tratarse de manera precoz, dentro de las dos horas de
haberse producido. Las mismas pueden reconocerse por el paciente incluso antes de que
se manifiesten los signos fisicos, mediante una sensacion de cosquilleo. También se debe
realizar una evaluacion a fin de determinar el lugar del sangrado y, de no resultar
evidente, debe administrarse el factor de coagulacién correspondiente. Esto debe ser
inmediato en aquellos sangrados que ponen en peligro la vida, tales como los situados en

cabeza, cuello, térax y tracto gastrointestinal. (23)

El mejor tratamiento para abordar a un paciente hemofilico se debe llevar a cabo a
través de una atencion integral, coordinado a cargo de un grupo multidisciplinario, debido
a que fomenta la salud fisica, psicosocial, y la calidad de vida, a la vez que disminuye la
morbimortalidad. (23)

Las prioridades a tener en cuenta para mejorar la salud de estos pacientes incluyen: (3)

e Prevencion de complicaciones como hemorragias y dano articular, fomentando el
ejercicio fisico diario, con el fin de fortalecer los musculos, proteger las articulaciones y

mejorar la condicion fisica; (3)

o Utilizar equipo protector (cascos, rodilleras, coderas) adecuado para la actividad o
deporte practicado; (3)

e Someterse a revisiones médicas periddicas que incluyan examenes de articulaciones y
musculos; (23)

¢ Atencion psicosocial; (23)

e Mantener un peso corporal saludable a fin de evitar una carga adicional para las

articulaciones; (3)

o Evitar deportes de contacto, pero fomentar la natacién y el ciclismo con el equipo
adecuado. (23)
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lll.j.1 Tratamiento médico de los sangrados

La idea fundamental en el tratamiento de la hemofilia es reemplazar o suplementar, con
un factor de la coagulacién exdgeno, la deficiencia en el paciente, es decir, la
administracion de concentrados de FVIII para la hemofilia A y del FIX para la hemofilia B,

con el fin de prevenir o solventar un episodio de sangrado agudo. (4)

Se ha comprobado que la aplicacion de concentrados de dichos factores entre 2 a 3
veces por semana desde la infancia temprana, reduce la incidencia de artropatia y otros
sintomas hemofilicos severos, logrando de esta manera mejorar la calidad de vida de los

pacientes. (4)

Independientemente del tipo de factor utilizado, la patologia se puede abordar de dos
formas. Una es el tratamiento a demanda o por episodios, es decir, aquel en el que se
administra factor cuando se produce un determinado episodio hemorragico hasta que se

resuelve con las dosis adecuadas. (4)

El otro tipo de tratamiento es el de profilaxis continua o intermitente. El mismo consiste
en la administracién de factor por via intravenosa con anticipacion, para prevenir el

episodio hemorragico. (4)

Hay diferentes protocolos para aplicar el tratamiento profilactico: (3)

= Profilaxis Continua

1. Profilaxis Primaria: Consiste en el tratamiento regular y continuo cuya aplicacion se
inicia ante la ausencia de una enfermedad articular osteocartilaginosa documentada,
determinada mediante un examen fisico y/o estudio de imagenes, y antes de que exista
evidencia clinica de una segunda hemorragia en alguna articulacion grande, a partir de los
3 anos de edad. (3)

2. Profilaxis Secundaria: Es el tratamiento regular continuo que comienza luego de que
se ha producido dos 0 mas sangrados en alguna articulacion grande y antes del comienzo

de una enfermedad articular documentada mediante un examen fisico y estudios por
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imagenes. (3)

3. Profilaxis Terciaria: Tratamiento regular continuo cuya aplicacién se da después del
inicio de la enfermedad articular documentada mediante examen fisico y radiografias

simples de las articulaciones afectadas. (3)

= Profilaxis Intermitente (“periddica”): Es el tratamiento que se aplica para la prevencién

de hemorragias durante periodos que no excedan las 45 semanas por afo. (3)

Cabe aclarar, que se considera un tratamiento continuo a aquel que se aplica durante
52 semanas al afio, 0 como minimo, a aquel que supera las 45 semanas, es decir, el 85%
del afo. (3)

Es importante destacar que para dar comienzo con el tratamiento profilactico se debera
demostrar: ausencia de inhibidor, existencia de familia continente, acceso a un equipo de
enfermeria capacitado en aplicacion de medicacion endovenosa a nifios de temprana
edad, entrenamiento del paciente y/o de su entorno en las técnicas de venopuncion y
administracion de concentrados de factores de la coagulacion, certificado de inmunizacion

para hepatitis A y B previa al inicio del tratamiento. (3)
Para detener la hemorragia, es importante realizar reposo y aplicar el tratamiento

farmacoldgico en cuanto el paciente note el “aura” (periodo en el cual el paciente sabe que

esta sangrando antes de que se presenten los sintomas). (3)

lil.j. 2 Tratamiento kinésico

Ademas del tratamiento hematologico, la rehabilitacion tiene un papel muy importante
en pacientes hemofilicos, ya que la misma, tiene por objetivo la recuperacion fisica,

psiquica, social y laboral del paciente. Se trata de una recuperacion global, mediante un
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trabajo multidisciplinario en el que una parte del proceso es la rehabilitacion fisiokinésica,

que se ocupa de la recuperacion fisica. (4) (6)

Es por ello, que la rehabilitacién 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 coordinacién multidisciplinar entre médicos (hematdlogos y
rehabilitadores), fisioterapeutas, enfermeras, asistentes sociales, etc., siendo esto

imprescindible para mejorar la calidad de vida de los pacientes. (4)

El objetivo del tratamiento fisioterapéutico en las hemartrosis conduce a reducir la
hemorragia, el dolor, restaurando la funcién a la articulacion. Se debe comenzar con
medidas ortopédicas de prevencién y proteccion, sin forzar la movilidad de la articulaciéon

afectada por el posible compromiso de re sangrado. (4) (6)

En hemartrosis leve, se debe enfatizar las contracciones isométricas y crioterapia, tras
los ejercicios, durante los primeros dias, inmovilizando con férulas la articulacion afectada.
Si el paciente evoluciona favorablemente, se progresa con ejercicios activos contra
resistencia progresiva hasta lograr la carga de peso total iniciando las actividades diarias

y fisicas normales. (6)

En hemartrosis grave, se lleva a cabo la artrocentesis, en consenso con el hematdélogo y
el cirujano ortopédico. Se trata de un procedimiento terapéutico que consiste en aspirar la

sangre intra articular con el fin de reducir el dolor mecanico articular. (4)

El rol del kinesidlogo comienza realizando un vendaje compresivo e inmovilizacion
parcial luego de la artrocentesis. La modalidad de ejercicios, como se menciond
anteriormente, en principio seran isométricos, combinandose con crioterapia, progresando
hacia la carga de peso total, y de esta manera permitir la mayor independencia del

paciente. (6)

Con respecto a los hematomas musculares, la kinesiologia se basa en disminuir la
inflamacién, acelerar la reabsorcién del hematoma e impedir la atrofia muscular y la

fibrosis, manteniendo las propiedades contractiles del musculo y su funciéon normal. (4) (6)

Durante la fase aguda, el tratamiento consiste en mantener reposo absoluto, respetando

durante los primeros dias la postura antidlgica en flexion, trabajando contracciones
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suaves y diferentes decubitos para situar las estructuras musculoesqueléticas en la

posicién mas funcional con menor acortamiento muscular. (4) (6)

En la fase subaguda, una vez estabilizado el proceso hemostatico, se debe comenzar
con ejercicios contra resistencia maximas, tracciones y movilidad pasiva, hasta rangos de
movimientos maximos. También, se puede utilizar electroestimulacién selectiva para la
activacion de diferentes fibras musculares, y la masoterapia, siendo efectiva para impedir
las adherencias, utilizando técnicas de friccion superficial, maniobras de deslizamiento y
amasamiento, induciendo una hiperemia que favorece la reabsorcion del hematoma y la

tonificacion de las fibras musculares. (4) (6)

lll.j.2.1 Otras técnicas fisioterapéuticas

Dentro de las opciones para el tratamiento de un paciente hemofilico, también debemos
tener en cuenta otros agentes fisicos, que, aunque no se ha encontrado bibliografia
concreta de su eficacia en pacientes con hemofilia, producen 6ptimos resultados en otras
patologias musculoesqueléticas, o que parece indicar su posible aplicacion. Dentro de

ellas se encuentran: (6)

» Hidroterapia: dicha técnica genera grandes beneficios para el paciente hemofilico, ya
que las propiedades de flotacién y de presién hidrostatica le permiten al paciente con
déficit de fuerza y movilidad, la realizacion de ejercicios tanto asistidos como resistidos en
el agua. La temperatura de la misma y los efectos fisicos de las extremidades sumergidas
no solo generan un efecto analgésico, sino que también, favorecen el retorno venoso y la
reabsorcién del edema, mejora el rango de movimiento y la circunferencia muscular, lo

cual lleva a reducir la frecuencia de sangrados y la inestabilidad articular; (6) (24)
= Electroterapia: técnica especifica para reducir el dolor y potenciar la musculatura; (6)

= Corrientes galvanicas, en las que se destacan los efectos polares y su utilizacién en la
electroforesis (corriente eléctrica para facilitar el paso de los iones de una sustancia
medicamentosa a través de la piel del paciente), provocando hiperemia con estimulo

tréfico, dando lugar a la accion antiinflamatoria y a la sedacion; (6)
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= Corrientes interferenciales: se trata de una onda sinusoidal de media frecuencia cuyo
objetivo es la reabsorcion de los edemas y hematomas, dando efecto analgésico de

accién profunda; (6)

= TENS (Estimulacion Nerviosa Transcutanea): se utiliza con fin analgésico,

principalmente en hemartrosis agudas y artropatias; (6)

= Ultrasonido (US): es un agente ampliamente utilizado en el campo de la rehabilitacion,
y se utiliza en el tratamiento de muchas alteraciones musculoesqueléticas. Los efectos se
producen mediante una variedad de mecanismos biolégicos y fisicos que incluyen
disminucion del edema, relajacion muscular y alivio del dolor. La combinacion de los
efectos térmicos y no térmicos estimula a los fibroblastos, aumenta la sintesis de
proteinas, aumenta el flujo sanguineo y la regeneracion de los tejidos. Sin embargo, la

eficacia del US sigue siendo cuestionable; (25)

= Crioterapia: la misma esta recomendada durante todas las fases del tratamiento porsu
efecto vasoconstrictor, antiinflamatorio y analgésico. Se recomienda su utilizacionluego
de movilizaciones o cualquier técnica que implique un esfuerzo fisico de la regién con el

hematoma muscular. El tiempo de aplicacioén varia entre 5 y 15 minutos. (6)

Dentro de los componentes basicos a tener en cuenta son la flexibilidad, fuerza,
propiocepcion, equilibrio y funcién global. Los objetivos de tratamiento a alcanzar ante una
hemorragia articular son, principalmente, mejorar el rango de movimiento (ROM),
respetando siempre el final del mismo, mediante estiramientos suaves. Son
recomendados también los ejercicios isométricos que deben realizarse de manera
progresiva, y evitar los balisticos que son peligrosos para personas con trastornos en la

coagulacion. (16) (26)

a) Elementos integrales de un programa de ejercicios para pacientes con hemofilia: (27)

¢ Flexibilidad: Existe una gran variedad de técnicas de estiramiento que se practican,
dentro de las cuales encontramos el estiramiento estatico, el estiramiento balistico o

dinamico y las técnicas de facilitacion neuromuscular propioceptiva (FNP). (27)

El estiramiento estatico se conoce cominmente como estiramiento lento o estiramiento
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pasivo, el mismo provoca estimulacion del 6rgano tendinoso de Golgi, lo que lleva a la

relajacion muscular. Se recomienda mantenerlo durante 15 a 30 segundos. (27)

El estiramiento dinamico o balistico implica movimientos de rebote o balanceo de una
extremidad con impulso para estirar un grupo de musculos, esto provoca la facilitacion del
reflejo de estiramiento, generando lesion de las fibras musculares, por lo tanto, como se

menciond anteriormente, no se recomienda realizarlo en el paciente hemofilico. (27)

El estiramiento FNP, como la técnica de contraccion-relajacion, utiliza una combinacion
de contracciones isométricas y estiramientos estaticos del musculo agonista y/o
antagonista. Se recomienda 1 a 2 sesiones por semana y una contraccion del musculo
blanco de baja intensidad (20% de la contraccion maxima). Generalmente, la combinacién
de FNP junto con estiramiento estatico resultan las mas optimas para aumentar el ROM.
(27)

Los ejercicios de estiramiento provocan la elongacién de los tejidos blandos y los
musculos, la viscoelasticidad del mismo se ve afectada y la relajacion del estrés se
produce como una reduccion gradual de la tension a medida que el estiramiento se

mantiene constante a lo largo del tiempo. (27)

Se ha demostrado un incremento sostenido en el ROM cuando los programas se

realizan diariamente, o al menos 2 a 3 veces por semana. (27)

o Fuerza: A pesar de que existe cierta controversia en la literatura sobre el mejor enfoque
para obtener ganancias significativas en la fuerza absoluta de un individuo, parece haber
un consenso general que consiste en 6 a 8 semanas de entrenamiento (2 a 4 sesiones
por semana), realizando 6 -10 repeticiones por grupo muscular maximas realizadas
durante 3 a 4 series, con 2 a 4 minutos de descanso entre series. Antes de comenzar, se
debe realizar una entrada en calor, y al finalizar la sesion se deben elongar los grupos
musculares trabajados. (27)

Para disminuir el riesgo de lesiones, se debe indicar la carga adecuada para cada
ejercicio, utilizando cargas submaximas, realizando los ejercicios a baja velocidad, y evitar

llegar a los extremos del movimiento. Este enfoque no estara destinado a lograr una
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maxima ganancia de fuerza, sino que, lo que se busca encontrar es un equilibrio entre la
mejoria de la fuerza y el riesgo de lesion de las articulaciones. De acuerdo al principio de
individualidad de cada paciente, sera la decision del kinesiélogo de como avanzar con el

programa. (27)

e Equilibrio: Es definido como la capacidad del cuerpo humano para contrarrestar la
gravedad y mantener posiciones tanto estaticas como dinamicas en una variedad de
condiciones. Es un sistema complejo de cooperacion entre los sistemas vestibular, visual

y sensorio motor. (27)

Toda la informacién de ingreso se procesa a nivel central proporcionando respuestas
motoras precisas a una situacion determinada. La entrada sensorio motora, en particular,
depende de la informacion proveniente de articulaciones, ligamentos, musculos y piel
sanos y no lesionados. El sangrado, tanto en articulaciones como musculos, con secuelas
posteriores, contribuye a la relacién entre las lesiones o la enfermedad articular

degenerativa y la disminucion del equilibrio. (27)

Cabe destacar, que se debe adoptar un enfoque individualizado para cada paciente con
hemofilia, porque pueden ocurrir alteraciones del equilibrio que no solo estan relacionadas
con su trastorno hemorragico, sino también, en funcion del envejecimiento normal con
disminucion de la visién, la propiocepcion, la funciéon vestibular y el uso de medicamentos

como antidepresivos. (27)

La evaluacion minuciosa es fundamental para lograr un programa exitoso de mejora del
equilibrio. Se han desarrollado varias pruebas clinicas, que se usan comunmente en la
practica. Ellas son: Prueba de Timed Get Up And Go (TUG), prueba de Equilibrio de Berg
y la prueba de alcance funcional. En paises desarrollados, ya se utilizan sistemas de

prueba de equilibrio computarizados. (27)

Se puede utilizar una variedad de ejercicios para tratar el deterioro del equilibrio,
teniendo como regla basica el progreso de ejercicios simples hacia los mas complejos, es
decir, comenzar en superficies estables, como tumbarse en el suelo duro, sentarse en

silla rigida, arrodillarse y ponerse de pie, e ir progresando con ejercicios que involucren el
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cambio de peso de una pierna a la otra, rotaciones de tronco, movimientos de
brazos/piernas, y, por ultimo, con venda en los ojos. En la ultima fase, se incluyen
superficies moviles como steppers, bosu, tablas de equilibrio y pelotas de rehabilitacion.
Importante tener en cuenta la educacion del paciente para que realice los ejercicios en el
hogar, alentando a aquellos con problemas significativos a utilizar dispositivos de

asistencia, como andadores, muletas o bastones. (27)

Es importante resaltar, que dentro del apartado se encuentra la rehabilitacion
propioceptiva. La misma, cumple un rol importante en la promocién de la estabilidad y
funcién articular en pacientes con hemofilia, ya que se ha demostrado que los episodios
de sangrado repetitivos por periodos de disminucion de la actividad fisica llevaron a un

deterioro de la fuerza, el equilibrio y la propiocepcion. (27) (28)

La disminucién gradual de la fuerza y el tamafio de los musculos en la hemofilia se ha
atribuido a una alteracién del sistema nervioso central, la inhibicidon muscular artrégena o
la atrofia refleja. El resultado es una alteracién en la estabilidad articular y un control
neuromuscular deficiente. La teoria subyacente plantea que hay una retroalimentacion
aferente nociceptiva anormal que libera neuromoduladores en la medula espinal, lo que a

su vez provoca cambios en la excitabilidad de la moto neurona. (27)

La rehabilitacién propioceptiva debe realizarse en cuatro etapas: 1) proporcionar un
entorno 6ptimo para la curacién, 2) restaurar el equilibrio muscular, 3) mejorar la funcién
motora a nivel del tronco encefalico, y 4) restaurar y aumentar la resistencia y la

coordinacién muscular. (27)

¢ Funcionalidad: La condicion fisica de una persona va a determinar sus logros fisicos y
esto afecta fuertemente la forma en que funcionara en la sociedad. Los objetivos a
alcanzar durante las sesiones de fisioterapia se centran principalmente en el nivel
corporal, es decir, disminuir el dolor, la inflamacion y el calor, entre otros. Pero, en
segundo lugar, se busca lograr el nivel funcional que tenia esa persona previo al ultimo

sangrado. (27)

Medir la progresién de manera objetiva es de gran importancia. En situaciones agudas,

30



las mediciones que se realizan son: ROM, circunferencia de una articulacién y fuerza de
la extremidad. En cuanto a la funcion, generalmente el fisioterapeuta se pregunta sobre el
nivel de actividad fisica del paciente antes del ultimo sangrado. La funcion puede ser
medida en base a lo relatado por el paciente, o basarse en pruebas que evalluan su
funcionamiento en ciertas actividades. La escala de independencia funcional de hemofilia
(FISH) es el unico instrumento basado en el desempefio que evalua tareas completas. El
objetivo es medir lo que la persona con discapacidad realmente hace, no lo que deberia
ser capaz de hacer. También se puede utilizar para evaluar el cambio en la independencia
funcional a lo largo del tiempo o posterior a una intervencion terapéutica. La FISH es
seguro de realizar y estd destinado a complementar otros puntajes que miden la
estructura y la funcion del cuerpo, como los de evaluacion clinica y los puntajes
radiolégicos. La versidon actual incluye la evaluacién de 8 actividades divididas en 3
categorias: de autocuidado (comer y asearse, bafarse y vestirse), transferencias
(sentarse, ponerse en cuclillas) y movilidad (caminar, subir escaleras y correr). El puntaje
para cada actividad es del 1 al 4, dependiendo del grado de independencia. El valor 1
indica que el paciente no es capaz de realizar la actividad; el 2 indica que el individuo
necesita una asistencia o adaptacién para realizarla; el 3 indica que puede realizar la
actividad sin ayuda, pero con cierta dificultad; y el 4 que puede realizar la actividad sin
ayuda y sin dificultad. (3) (27) (28)

lll.Lk Complicaciones musculoesqueléticas

Tal como se menciond anteriormente, en la actualidad, las alteraciones mas frecuentes
e invalidantes que se presentan en la Hemofilia tipo A y B son: las hemartrosis, los
hematomas musculares y la sinovitis, generando por consiguiente artropatia hemofilica,
afectando el normal funcionamiento del aparato locomotor. Cabe recordar que la
rehabilitacion y prevenciéon son fundamentales para la 6ptima recuperacion del paciente.

Estas lesiones se describen mas detalladamente a continuacion. (6)

¢ Hematomas musculares: Se define como una tumefaccion o hinchazén que consiste en
una acumulacion de sangre en el espesor de un tejido y expresa la contencion mecanica

de la sangre que fluye desde los vasos sanguineos lesionados. Una vez estabilizadas las
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presiones intravascular e intramuscular, la sangre se reabsorbe y el tejido necrético es
sustituido por tejido fibrético de menor longitud y elasticidad, o bien se encapsula

formando un quiste. (6)

Estos pueden ser espontaneos, producidos por una contusién inadvertida o por
posturas inadecuadas durante el suefo; o bien traumaticos, cuando son atribuidos a una

causa concreta. (6)

La clasificacion de los hematomas depende de su extension, volumen, profundidad del
plano (superficiales y profundos), localizacion regional, estructura que afecta y evoluciona
en el tiempo. (6) (29)

En cuanto a la incidencia, los musculos mas afectados son los del antebrazo, y en

miembro inferior, el psoas y los gemelos. (6)

La ecografia es la prueba diagnéstica mas util, ya que permite observar la localizacion
del hematoma, delimita su tamano y determina la fase evolutiva en la que se encuentra.
Esta prueba también permite establecer el diagndstico diferencial, por ejemplo, entre un

hematoma de psoas y una hemartrosis de cadera y/o del recto anterior. (4)

e Hemartrosis: Hace referencia a la presencia de sangre intraarticular que se da como
consecuencia de un traumatismo, aunque este sea minimo. El 80% de las mismas se
localizan predominantemente en codos, tobillos y rodillas, ya que son articulaciones con

abundante tejido sinovial. (6) (29)

La inflamacién es el sintoma caracteristico en la articulacion para establecer el

diagndstico clinico, el cual se confirma mediante artrocentesis. (6)

La sangre intraarticular puede provocar un aumento de los depdsitos de hierro que
supera la capacidad de ser eliminados por los macréfagos sinoviales. Estos acumulos de
hierro desencadenan la muerte de los condrocitos y procesos inflamatorios que pueden
conllevar a una importante degeneracion articular, y en casos mas severos, a una
anquilosis total. Estos cambios fisicoquimicos que sufre la articulacién conducen a un
circulo vicioso de hemorragia- hipertrofia sinovial- nueva sinovial, dando como fin, la

artropatia hemofilica. (6)

Con respecto a la clinica, las hemartrosis pueden ser menor (leve), cursando con dolor

e inflamacion leve y escasa perdida de la funcién, la cual generalmente resuelve entre las
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24 - 48hs; o mayor (grave), en la cual el dolor es intenso, el derrame es evidente, hay
limitacion funcional con postura antialgica en flexion, y no hay resolucién en las 24hs.
(Figura 5) (4)

e Sinovitis: Consiste en la inflamacion de la membrana sinovial que recubre la articulacion

y aparece tras repetidas hemartrosis. (29)

La sinovial se trata de una membrana muy vascularizada, cuyo objetivo es la nutricion

del cartilago y la lubricacion de la articulacion. (29)

Tras una lesién traumatica sobre una regién articular, la rotura 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 coagulacién (proceso alterado en la hemofilia), la
ocupaciéon del espacio y la subsiguiente presién sobre los vasos lesionados, es el
componente mecanico hemostatico que paraliza el derrame, dando inicio a la artropatia
hemofilica, provocando sintomas y signos inflamatorios, que a su vez influyen en el

proceso degenerativo articular. (Figura 5) (4)

HEMARTROSIS B -1 (00} [

® Comienzo agudo ¥ Comienzo insidioso

® Dolor intenso o moderado " Dolor leve o ausente

® Actitud antialgica en flexion " Hipertrofia sinovial

Ll W GEGET N ETETECL CR Ll =CEl | ™ Movilidad articular nermal

® Pérdida de fuerza " Insuficiencia muscular

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

Fig. 5. Diagnostico diferencial entre hemartrosis y sinovitis. (4)

lil.I Artropatia hemofilica
Es un trastorno degenerativo comun que afecta la o las articulaciones, provocando
deterioro de los tejidos blandos periarticulares, cursando con dolor, pérdida de fuerza y
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rango articular, dando como resultado pérdida de la funcionalidad y calidad de vida del

paciente. (30)

Dicho trastorno se caracteriza por sinovitis proliferativa cronica y destruccion del
cartilago. Ambos eventos se dan como consecuencia de hemorragias recurrentes

intraarticulares. Sin embargo, la patogenia exacta aun es desconocida. (30)

La patogenia de la afectacién articular en la hemofilia se inicia con una o mas
hemartrosis cuando los nifios comienzan a caminar. Si la sangre dentro de la articulacién
no se evacua de manera precoz, afectara a la sintesis de proteoglicanos por parte de los

condrocitos, lo que, mas adelante lleva a la apoptosis de los mismos. (30)

La sinovial intenta eliminar el exceso de sangre, lo que da como resultado un
revestimiento sinovial hipertrofico y fragil que vuelve a sangrar facilmente, conduciendo a
un circulo vicioso de hemartrosis- sinovitis- hemartrosis. Por ultimo, el sangrado
intraarticular produce dolor intenso y agudo y contracturas en flexién de las articulaciones
implicadas. Por lo tanto, si no se tratan, se convertiran en contracturas fijas. A menos que
estas hemartrosis recurrentes puedan prevenirse, estos pacientes desarrollaran sinovitis

crénica con destruccion de la articulacion (artropatia hemofilica). (30)

Comunmente, se caracteriza por ser multiarticular, afectando las rodillas, tobillos, codos,
caderas y hombros. Las hemartrosis agudas deben ser evacuadas tras la administracion

del factor para evitar las consecuencias a largo plazo de la sangre intra articular. (26)

lll l.a Exploracion fisica

Para realizar la evaluacién de una articulacion, se deben considerar los siguientes
parametros: marcada atrofia muscular alrededor de la articulacion, por ende, es
importante hacer las medidas con referencias anatdomicas claras y reproducibles;
crepitaciones, la cual puede ser palpada, y para ser significativa debe persistir tras
movilizar la articulaciéon en repetidas ocasiones; dolor, que debe ser evaluado durante la
movilizacién pasiva de la articulacion al ser palpada y presionada sobre la interlinea

articular; contractura articular; y pérdida de fuerza muscular. Ademas, se debe evaluar la
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alineacion axial en rodillas y tobillos, en posicién de carga; y la marcha, evaluando su

correccion en 4 modalidades (caminar, subir escaleras, correr y saltar). (4) (31)

Cabe recordar que, ante una inadecuada anamnesis y abordaje de tratamiento, se
generaria un circulo vicioso de dolor, inmovilidad, atrofia, inestabilidad articular y re

sangrados que pueden conducir a la invalidez total. (29)

En adicién a lo anterior, los sangrados requieren inmovilizacion del miembro afectado,
minimizando de esta manera la condicion fisica, la capacidad propioceptiva y la fuerza

muscular del individuo, lo que aumenta el riesgo de sufrir otras lesiones. (29)

lll I.b Diagnéstico

Haciendo alusion a los estudios complementarios, los hallazgos radiolégicos de la
artropatia hemofilica crénica dependen de la etapa en la que se encuentre. Sin embargo,
actualmente, debe complementar con la clinica y las imagenes ultrasonograficas que

pueden determinar dafio musculoesquelético: (3) (31)
¢ Las radiografias solo muestran cambios osteocondrales finales;

e La ecografia o la RMI pueden mostrar cambios tempranos osteocondrales y de tejidos
blandos;

¢ El estrechamiento del espacio articular varia desde una perdida minima hasta la
perdida completa;

e Pueden desarrollarse erosiones y quistes éseos subcondrales, causando deterioro de
las superficies articulares generando deformaciones angulares;

e También puede conllevar a la anquilosis fibrosa / ésea. (3) (31)

Existen escalas especificas para la evaluacion de la artropatia hemofilica, como es la
escala de Arnold y Hilgartner, que es progresiva y se basa en criterios tanto clinicos como

radioldgicos, y estratifica la evoluciéon en 5 etapas (Tabla 1):
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Estadio I

Inflamacion de tejidos blandos, secundaria a
hemartrosis. Sin anomalias radiolégicas

Estadio I1

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

Estadio I11

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

hemaosiderina en el liquido sinovial, Quistes subcondrales.

Sin estrechamiento del espacio articular

Estadio IV

Destruccion de cartilago. Estrechamiento espacio
articular

Estadio V

Clinicamente: restriccion de la movilidad articular vy
posiblemente con menos sangrados articulares.
Radiologicamente: perdida de espacio articular y
desorganizacion de |a estructura

Tabla 1. Etapas radiograficas y presentacion clinica segun la evolucién de la artropatia hemofilica.

(4)

La escala de Pettersson (Tabla 2), es aditiva y se basa en criterios Unicamente

radiologicos. 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

progresion. (4)

[ Alteracién [ waloracién || Puntuacién
] Ausente 0
Qsteoporosis 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 =1lmm 1
<1lmm 2
Ausente 0
Formacidn de guistes subcondrales 1 quiste 1
>1 quiste 2
Erosiones en los margenes articulares Ausente 0
3 Presente 1
Ausente 0
Incongruencia articular Leve 1
Pronunciada 2
Ausente 0
Deformidad articular (angulacion y/o desplazamiento) Leve 1
Pronunciada 2

| Puntuacién maxima: 13 puntos
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Tabla 2. Escala de Petterson. (4)

La escala de Independencia Funcional (FISH) (Tabla 3), es una herramienta de
evaluacion basada en el desempefo para medir objetivamente la capacidad funcional de
un individuo con hemofilia. El objetivo es medir lo que la persona con discapacidad
realmente hace, y no lo que deberia ser capaz de hacer. Es relativamente segura de
realizar y se debe complementar con otros puntajes que miden estructura y la funcién del

cuerpo, como la evaluacion clinica y los puntajes radioldgicos. (3)

Dicha escala incluye la evaluacion de 8 actividades de la vida diaria, y la puntuacién va
del 1 al 4, donde a mayor puntaje total obtenido, equivale a un mayor nivel de

independencia funcional. (3)

PUNTAJE DE INDEPENDENCIA FUNCIONAL EN HEMOFILIA (FISH)

Instrumento basado en &l rendimiento

Nombre del paciente: Cédige del paciente:
Hey ddimrmiaasa):
A. Autocuidado
1. Comer y arreglarse 01 Q2 Q3 Q4
2. Banarse Q1 02 03 04
3. vestirse 01 02 Q3 Q¢
B. Transferencias
4, silla O1 Q2 Q3 (O+4
5. En cuclillas 01 02 QO3 04
C. Locomocion
6. Caminar 01 0z QO3 O 4
7. Escaleras (12 - 14 escalones) 01 02 03 (O 4
8. Correr Q1 02 Q3 Q4
Puntaje total

Tabla 3. Escala FISH. (3)
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Il I.c Factores de Riesgo

= Edad: Debe considerarse un factor de riesgo, ya que la hemartrosis y el prondstico de
una futura artropatia hemofilica es mas grave cuanto menor sea la edad del paciente. (26)
= Sobrepeso / Obesidad. (26)

= Tabaquismo. (26)

= Tratamiento inadecuado de los sangrados articulares. (26)
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Iv. JUSTIFICACION

La hemofilia es una enfermedad que presenta, dentro de sus manifestaciones clinicas y
de sus complicaciones, diversas afecciones musculoesqueléticas que necesitan de una
atencion kinésica especializada. Es por eso que el profesional kinesiélogo cumpliria un

papel fundamental dentro del equipo multidisciplinario de atencién de estos pacientes.

En la actualidad, gran parte de la poblacion con hemofilia no accede, ya sea por
desconocimiento y/o problemas econdémicos, a la profilaxis preventiva, y mucho menos a

un tratamiento multidisciplinario.

Si bien el tratamiento interdisciplinar es fundamental en estos pacientes, este trabajo se
enfoca en las intervenciones kinésicas mas utilizadas en la actualidad, segun el grado de
severidad, grado de evolucion, y tipo de articulacion afectada. De aqui la importancia
profesional y ética de que el kinesiélogo siga formandose e investigando esta patologia,
conociendo los principios y efectos basicos de las diferentes modalidades terapéuticas

para que ningun paciente reciba una atencién limitada e insuficiente.

Es por eso que, a partir del desconocimiento acerca de esta patologia y sus efectos
sobre el sistema musculoesquelético, se propone realizar una revision bibliografica que
nos pueda brindar la informaciéon y herramientas necesarias acerca de la prevencién y
tratamiento de las consecuencias musculares y articulares en pacientes con hemdfilia, y

asi llegar a un abordaje global efectivo.
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V. METODOS

Se realizd una revision bibliografica acerca de las intervenciones kinésicas aplicadas a
sujetos adultos con hemofilia con distintos grados de evolucion. Se incluyeron aquellos
articulos a texto completo que estén publicados desde el afno 2010 al 2022, en idiomas

inglés y espanol.

La estrategia de busqueda fue realizada en las siguientes bases de datos: PubMed,
Biblioteca Virtual en Salud (BVS) y el sistema SciELO.

A continuacion, se exponen las palabras claves que se utilizaran al momento de realizar

la busqueda en las diferentes bases de datos:

Palabras Claves DeCs MeSH Término Libre
Hemofilia Hemofilia Hemophilia
Artropatia Artropatia
Hemofilica Crénica Hemofilica Crénica
Disfuncion Atrofia Muscular ~ [Muscular Atrophy
Muscular
Hidroterapia Hidroterapia Hydrotherapy
Modalidades de PhysicalTherapy
Fisioterapia Fisioterapia Modalities
Rehabilitacion Rehabilitacion Rehabilitation
Adultos Adultos Adults
Terapia Manual Manual Therapy

V.a Combinacion de palabras claves:

Considerando los términos expuestos anteriormente, se aplicaron las siguientes

combinaciones:
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“Hemofilia” [DeCs] AND “Atrofia Muscular” [DeCs] AND “Modalidades de fisioterapia”
[DeCs]

“‘Hemofilia” [DeCs] AND (“Atrofia Muscular” [DeCs] OR “Artropatia Hemofilica Croénica”
[Término Libre]) AND “Rehabilitacion” [DeCs].

“Hemofilia” [DeCs] AND “Modalidades de fisioterapia” [DeCs] AND “Adultos” [DeCs]

“‘Hemophilia” [MeSH] AND “Hydrotheraphy” [MeSH]

“Hemophilia” [MeSH] AND “Rehabilitation” [MeSH]

“Hemophilia” [MeSH] AND (“Rehabilitation” [MeSH] OR Manual Therapy” [MeSH])

"Hemophilia" [MeSH] AND "Muscular Atrophy" [MeSH] AND ("Manual Therapy" [MeSH]
OR "Physical therapymodalities" [MeSH]

V.b Proceso de busqueda de articulos

Dentro de la busqueda de los articulos, por medio de las fuentes primarias: PubMed,
Bireme y SCIELO, a través de la combinacién de las palabras claves, se encontraron un
total de 665 articulos. A partir de la utilizacién de filtros, junto con los criterios de inclusion
y exclusion, se seleccionaron 9 articulos para el analisis. Esto se puede observar en el

siguiente diagrama de flujo (Tabla 4):
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Busqueda de articulos

Recopilados en
FubMed: 413

Recopilados en
BVS: 241

Recopilados en
SciELO: 11

Criterios de Inclusion:

Articules publicados desde el afio
2010 al 2022

Idioma inglés y espafiol.
Formato de texto completo.
Adultos con hemaofilia.

Articulos que se basen en estrategias
de intervencion kinésica.

Total: 665

Criterios de Exclusion:
Estudios repetidos.

Articulos que aborden la
hemofilia desde un punto de
vista medico/farmacologico.
Estudios realizados en
animales.

Total: © articulos
seleccionados para
el analisis.

Tabla 4. Diagrama de seleccion de articulos.
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VI. RESULTADOS

2013 “Effectiveness of two modalities of physiotherapy in the treatment of

haemophilic arthropathy of the ankle: a randomized pilot study” (32)

“Eficacia de dos modalidades de fisioterapia en el tratamiento de la artropatia

hemofilica del tobillo: un estudio piloto aleatorizado”
Autores: Cuesta-Barriuso R, Gomez-Cone A, Lépez-Pina A.

El objetivo de este estudio fue evaluar la efectividad de la terapia manual o fisioterapia

educativa en el tratamiento de la artropatia hemofilica (AH) de tobillo.

Se realizé un estudio clinico aleatorizado con dos grupos de tratamiento: un Grupo de
Terapia Manual (TM) que recibié traccion articular, estiramiento pasivo de los musculos
gastrocnemios y ejercicios de fuerza y propiocepcioén. EI mismo consistié en dos sesiones
de una hora por semana; otro Grupo Educativo (Grupo E), quien recibié sesiones
educativas y ejercicios domiciliarios diarios y consistio en seis sesiones de 90 minutos,
durante 15 dias; y un Grupo Control (Grupo C) en el que no se le administré ningun

tratamiento.

El tratamiento se llevé a cabo durante 12 semanas; se realizaron valoraciones pre y

post tratamiento, y a los 6 meses de finalizado el mismo.

Dos expertos en trastornos hemorragicos congénitos (un fisioterapeuta y un médico
rehabilitador), ciegos en cuanto a las condiciones del estudio y la asignacion de los

sujetos a cada grupo, evaluaron las siguientes variables dependientes:

1. Rango de movimiento (ROM): la flexién dorsal y plantar del tobillo se midié con un

goniémetro universal.

2. Circunferencia del musculo gastrocnemio: se utilizé una cinta métrica para medir el

punto medio del vientre del musculo.

3. Fuerza muscular de los musculos gastrocnemios: medida por el test de ruptura para
PwH (utilizando una escala de 0 a 5 puntos, donde 0 indica fuerza normal y 5 ausencia de

cualquier contraccion muscular).
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4. Percepcion del dolor: mediante la escala analdgica visual (VAS).

5. Valoracion radioldgica del deterioro articular: se utilizé la escala de Pettersson; consta
de 13 niveles, donde 0 indica una junta normal y 13 el nivel maximo de deterioro de la

junta.

Se utilizé un registro diario llenado por los pacientes para evaluar cémo los pacientes
del grupo E completaron los ejercicios en casa. Este registro se recogia cada 2 semanas,

cuando el paciente recibia la sesién de tratamiento educativo.

Los pacientes debian cumplir con los siguientes criterios de inclusion: ser mayor de 18
anos, con diagnostico de hemofilia A o B y tener HA en uno o ambos tobillos; mientras
que los criterios de exclusidon fueron: diagndstico médico distintos a los especificados y la
presencia de anticuerpos (inhibidores) contra el factor VIIl o Xl. Cualquier paciente que

sufriera hemartrosis de tobillo seria excluido del estudio.

De los 31 pacientes incluidos en el estudio, seis presentaban artropatia en uno de los
dos tobillos, mientras que, en 25 pacientes, las lesiones de tobillo se presentaban de

forma bilateral.

En cuanto a los resultados, se pudo observar que al final del tratamiento, para el grupo
TM, se encontré mejoria (P < 0,05) en la circunferencia del musculo gastrocnemio y en la
percepcion del dolor de tobillo, con una mejoria significativa en la fuerza de dichos
musculos (P = 0,083). En el grupo E, hubo una mejora en la circunferencia del musculo
gastrocnemio, mientras que en el grupo Control, no se observaron diferencias después

del periodo de tratamiento.

Seis meses después de finalizar el tratamiento, los pacientes del grupo TM habian
mantenido la mejoria en el dolor de tobillo y la fuerza y circunferencia del musculo
gastrocnemio. También se observd un aumento significativo en la flexién dorsal del tobillo
(P = 0,083). El grupo E mantuvo la mejora en la circunferencia del musculo gastrocnemio.
Al igual que en la evaluacién postratamiento, no se encontraron diferencias en las

mediciones realizadas a los sujetos del grupo C.

Como conclusion, este estudio demostré que la terapia manual mediante traccion
articular de tobillo, estiramientos pasivos y ejercicios isométricos, propioceptivos y de

contra resistencia activa, mejora la circunferencia del musculo gastrocnemio y la
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percepcion del dolor de tobillo. Ademas, el tratamiento con sesiones educativas y
ejercicios domiciliarios ha demostrado mejorar el dolor y el rango de movimiento en

pacientes con AH de tobillo.

2013 “Effects of Therapeutic Exercise and Hydrotherapy on Pain Severity and
Knee, Range of Motion in Patients with Hemophilia: A Randomized Controlled
Trial” (33)

“Efectos del ejercicio terapéutico y la hidroterapia sobre la gravedad del dolor y la
rodilla, amplitud de movimiento en pacientes con hemofilia: un ensayo controlado

aleatorizado”
Autores: Mazloum V, Rahnama N, Khayambashi K.

Este fue un estudio de disefo prospectivo y cuasi experimental supervisado con un
grupo de control no aleatorizado antes y después de la prueba, que se realiz6 en
Teheran, Iran, entre mayo y junio de 2012. El objetivo del mismo fue detectar las
influencias de la terapia de ejercicio convencional y la hidroterapia en las complicaciones

de la articulacion de la rodilla en pacientes con hemofilia.

Los pacientes fueron seleccionados de hospitales, clinicas y centros hemofilicos en tres
niveles: leve, moderada y severa, en donde los criterios de inclusién fueron: (1)
diagnéstico de hemofilia, (2) tendencia del paciente a participar en el programa de
tratamiento durante al menos 4 semanas, 3 veces por semana, (3) deterioro del ROM de
la articulacion de la rodilla y (4) edad inferior a 50 y mayor a 18 anos. Siendo de exclusién
los siguientes criterios: (1) cirugia 6 semanas antes de iniciar el protocolo de tratamiento,
(2) participacion en algun deporte u otros ejercicios terapéuticos, (3) hemorragia severa a
pesar de usar factores de coagulacion, (4) heridas abiertas, (5) sensibilidad del paciente a
la terapia acuatica. De esta manera se reclutaron 43 personas donde solo 3 no
completaron el programa por problemas personales, quedando un numero final de 40

pacientes con hemofilia A para tal intervencion.

En dicha intervencion los pacientes fueron aleatorizados en tres grupos: de ejercicio
terapéutico (N = 13), hidroterapia (N = 14) y grupo control (N =13). En los dos primeros

grupos se les pidié que continien con su programa especifico durante 4 semanas donde
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realizaron ejercicios simples de fortalecimiento isométrico e isoténico de cuadriceps e
isquiotibiales como de estiramientos tanto en tierra y agua de acuerdo al subgrupo,
mientras que a los sujetos del grupo control se les indicd que mantuvieran su estilo de

vida rutinario durante este periodo.

Para evaluar el nivel de dolor y el ROM de la rodilla se utilizaron la escala analdgica
visual y el goniometro estandar, respectivamente. Los terapeutas evaluaron al inicio del

estudio y después de completar los protocolos prescritos.

Los resultados de este estudio de acuerdo a las intervenciones mostraron que ambos
grupos experimentales (ejercicios terapéutico e hidroterapia) tuvieron una disminucion
mas significativa en el nivel de dolor (P < 0,001) y el ROM de flexion y extensién de la
rodilla (P < 0,001) en comparacion con el grupo de control. Aunque el dolor se alivié
significativamente (P < 0,01) mas en los participantes tratados con hidroterapia en
comparacion con la terapia con ejercicios, pudo verse que la diferencia en la mejoria del

ROM no fue estadisticamente significativa (P > 0,05).

En conclusion, se puede afirmar que el uso de hidroterapia ademas del entrenamiento
de rehabilitacion habitual puede tener un efecto beneficioso en términos de dolor y ROM
de la articulacion de la rodilla en pacientes con hemofilia. Sin embargo, parece que la

hidroterapia es mas efectiva para reducir el dolor.

2016 “A preliminary case series evaluating the safety and immediate to short-term

clinical benefits of joint mobilization in hemophilic arthritis of the lower limb” (34)

“Una serie de casos preliminares que evalian la seguridad y los beneficios clinicos
inmediatos a corto plazo de la movilizaciéon articular en la artritis hemofilica del

miembro inferior”
Autores: Scaddanab E, Rowellc J, O'Learyad S.

El objetivo de esta serie de casos fue investigar los efectos inmediatos y a corto plazo
de una sola sesion de movilizacion articular suave de la articulacion de la rodilla y el tobillo
en pacientes con artropatia hemofilica desde la perspectiva de la seguridad y el beneficio

clinico.
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Con respecto a la poblacion blanco de tal estudio, dieciséis personas (edad promedio de
45 anos) participaron e incluyeron 14 voluntarios con hemofilia severa y 2 con hemofilia
moderada. Los participantes potenciales fueron reclutados del Centro australiano de
Hemofilia de Queensland en el Royal Brisbane and Women 's Hospital. Los criterios de
inclusion fueron: personas de edad entre 18 a 70 afios, con hemofilia de severidad
moderada a grave y un diagnostico de artropatia hemofilica de rodilla y/o tobillo. Otro de
los criterios fue que las articulaciones afectadas de los participantes también debian
considerarse aptas para intervencion terapéutica basada en la presencia de al menos uno
de los siguientes hallazgos durante el examen fisico: (1) movimiento doloroso de la
articulacion; (2) rango de union limitado; (3) resistencia anormal al movimiento de la
articulacion. Por su lado los criterios de exclusion fueron si presentaban una hemartrosis
actual o una exacerbacion aguda de los sintomas de una hemorragia articular reciente, y
si estaban presentes inhibidores (una respuesta inmunitaria al factor de coagulacion) o si
habian sufrido algun cambio en el tratamiento en los ultimos dos meses, incluida la
alteracion del régimen del factor de coagulacion, analgésicos, intervencién de fisioterapia
0 nueva prescripcién ortopédica. También se excluyé aquellos que tenian patologia
reumatoidea de base, déficit cognitivo y que habian sufrido cirugia de reemplazo anterior

u otra cirugia dentro del ultimo afio en la articulacion afectada.

Las medidas de resultado se realizaron inmediatamente antes y a los 7 dias de la
intervencion de movilizacién conjunta. Todas las mediciones fueron supervisadas por el

mismo investigador.

La intervencién consistié en una unica aplicacion de movilizacion articular, donde se
aplicaron técnicas grado 2 de maitland durante tres periodos de un minuto, separados por
periodos de descanso de 10 segundos en las rodillas y/o tobillos afectados de las 16
personas con hemofilia severa o moderada en un hospital publico. Se evalué el rango de
movimiento del tobillo y la rodilla (ROM) mediante goniometria sin carga de peso y en un
rango sin dolor para evitar posibles traumatismos o hemorragias, y la Prueba Timed Up
and GO midiendo el tiempo para completar una tarea y valorando el dolor durante el test,

que es de gran importancia en la poblacion artritica.

Con respecto a los resultados de dicho estudio los pacientes no mostraron eventos
adversos a la semana de la intervencién y se pudo observar un aumento significativo

inmediato en el rango de movimiento pasivo de la articulacién del tobillo sin dolor
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(dorsiflexion y flexion plantar) (p < 0,05) después de la técnica de movilizacion articular.
Por el contrario, no hubo interacciones significativas de tiempo en respuesta a las
intervenciones de terapia manual para el rango de movimiento de flexién o extension de la

rodilla.

En conclusion, este estudio preliminar de casos, muestra que los hallazgos sugieren
que las técnicas suaves de movilizacién articular pueden considerarse de manera segura

como parte de un enfoque de manejo multimodal para la artropatia hemofilica.

2017 “Acute hemophilic hemarthrosis: ¢ is local cryotherapy recommended?” (35)

“Hemartrosis hemofilica aguda: ;se recomienda la crioterapia local?”
Autores: Rodriguez-Merchan C, De la Corte-Rodriguez H.

El objetivo de este articulo es revisar el papel potencial de la crioterapia local (CL) en

hemartrosis hemofilica aguda (AAH) en personas con hemcofilia.

Las busquedas se realizaron a partir de la fecha de establecimiento de motores de
busqueda (PubMed y Cochrane Library) hasta el 22 de julio de 2017.

De los 10 estudios publicados en PubMed sobre CL en hemartrosis aguda en pacientes
sin hemofilia, solo 2 fueron revisiones sistematicas. Por lo tanto, el grado de evidencia en
los dos estudios mencionados fue alto. En pacientes con hemofilia, sin embargo, solo se
han reportado seis estudios en PubMed sobre el papel de la CL en la HHA, todos ellos

con un grado de evidencia bajo (serie de casos).

CL en pacientes sin hemofilia: En la literatura hemos encontrado algunos estudios a

favor de LC y otros en contra, debido a que es un tema muy controvertido.

El metanalisis informado por Welch et al. en 2001 demostré que, para el tratamiento de
la artritis reumatoide, LC tenia ningun efecto sobre la hinchazén y el dolor. No se
informaron efectos nocivos de LC. Teniendo en cuenta que los pacientes preferian la CL a
la ausencia de tratamiento, Welch et al. concluyé que LC se puede utilizar como una

terapia paliativa que se puede implementar segun sea necesario para aliviar el dolor.
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La revision sistematica reportada por Brosseau et al. en 2003 en pacientes con
osteoartritis revelé que LC tenia un efecto favorable sobre el rango de movimiento de la
articulacion, la funcién y la fuerza. LC disminuyé la hinchazén pero no influyé en el dolor

en comparacion con los controles.

CL en pacientes con hemofilia: En 2007, Seuser et al. informd que la crioterapia local
debe utilizarse en hemartrosis hemofilica aguda. Para Ribbans et al. el tratamiento ideal
consiste en la combinacién de reposicion de factor, reposo, crioterapia y rehabilitacion, de

manera supervisadas.

En 2008, d"Young us6 un dispositivo CryoCuff para CL en AAH. Todos los pacientes
informaron que el dispositivo tuvo un impacto significativo en el alivio del dolor y el retorno
al estado anterior a la hemartrosis. Ademas, el 78% de los pacientes percibieron que el
CryoCuff condujo a una reduccidon significativa de la inflamacién alrededor de la

articulacion.

En 2012, Forsyth et al. informaron que el enfriamiento de sangre y/o tejido, tanto in vitro
como in vivo en humanos y en animales, puede afectar la coagulacion y prolongar el

sangrado.

En 2017, Ravanbod et al. inform6é que la CL podria disminuir la hinchazéon y la
temperatura en AAH. La ecografia mostrd un efecto positivo de CL sobre la inflamacion

articular.

Algunos autores han reportado que la CL atenua la inflamacion articular y tiene una
influencia positiva en el control del edema y la temperatura articular. Sin embargo, otros
autores han senalado que la CL se asocia a un deterioro en la actividad enzimatica de la

coagulacion y de la funcion plaquetaria.

En conclusiéon, podemos decir que, aunque algunos reportes han mencionado los
beneficios de la crioterapia local en hemartrosis hemofilica aguda y otros reportes han
mencionado sus efectos adversos clinicos, los datos sobre el tema aun son escasos y

preliminares. Por lo tanto, el papel de la CL en AAH sigue en controversia.
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2018 “Manual and educational therapy in the treatment of hemophilic artrhopathy
of the elbow” (36)

“Terapia manual y educativa en el tratamiento de la artropatia hemofilica del codo:

un estudio piloto aleatorizado”
Autores: Cuesta-Barriuso R, Gbmez-Conesa A, Lopez-Pina JA

Se trata de un estudio aleatorizado simple ciego en el que participaron 27 pacientes con
artropatia hemofilica de codo. Los mismos fueron divididos en 3 grupos: Un grupo de

terapia manual, un grupo educativo y un grupo control.

El objetivo es evaluar la seguridad de dos programas de fisioterapia que combinan
terapia manual y ejercicios domiciliarios con sesiones educativas, en pacientes con

artropatia hemofilica de codo.

Los criterios de inclusion fueron: pacientes mayores de 18 afios, con diagndstico de
hemofilia A o B, y diagnosticado con artropatia hemofilica del codo en uno o ambos codos
(con al menos 3 puntos en la escala de rayos X de Pettersson); mientras que los criterios
de exclusion fueron: pacientes diagnosticados con otras coagulopatias congénitas (p. €j.,
enfermedad de Von Willebrand), que habian desarrollado anticuerpos contra FVIIl o FIX

(inhibidores) y que no firmaron el documento de consentimiento informado.

De los 29 pacientes que cumplian los criterios de inclusion, 2 declinaron participar en el
estudio por residir a mas de 100 km del lugar donde se iba a realizar el trabajo

experimental.

El programa de fisioterapia del Grupo Terapia Manual (MT) tuvo una duracién de 12
semanas y una periodicidad de dos sesiones semanales de 60 minutos de duracion en el
que incluia técnicas de termoterapia y crioterapia (para relajar los musculos y evitar la
hinchazén local al principio y al final de cada sesion, respectivamente). Ademas, se
aplicaron técnicas de traccién articular siguiendo los criterios de terapia manual descritos
por Kaltenborn, asi como estiramientos musculares especificos (utilizando la técnica de
compresion- estiramiento-relajacion en terapia manual ortopédica) y técnicas de
facilitacion neuromuscular propioceptiva (con el fin de estirar y fortalecer los musculos de

los miembros superiores).
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El tratamiento realizado en el Grupo Educativo (GE) consistié en una sesion de 90
minutos cada dos semanas, en los cuales se incluyeron médulos tedéricos y practicos
desde una perspectiva educativa, junto con ejercicios diarios en casa de 20-30 minutos.
Las sesiones tedricas incluyeron material pedagdégico sobre aspectos clinicos relevantes
de la hemofilia (anatomia, aspectos clinicos de las lesiones agudas y cronicas de la

hemofilia y su tratamiento, y actividad fisica y deporte).

Al final de la parte tedrica, se ensefaba a los pacientes ejercicios de fisioterapia

destinados a mejorar previamente aspectos tratados, para realizar en casa.

Finalmente, en el Grupo Control (GC) no se realizd ninguna intervencién de fisioterapia

y los pacientes continuaron con su rutina habitual.

Resultados: En cuanto a las caracteristicas clinicas de los codos evaluados con
artropatia hemofilica, la mediana de hemartrosis durante el afio previo al inicio del estudio
fue de 1,00 hemartrosis (RIC = 1,25), presentando una mediana de deterioro radiolégico
en codo de 9,00 puntos (RIC = 4,25). Al analizar la igualdad entre los tres grupos al inicio
del estudio, observamos que no habia diferencias en la mayoria de las variables
dependientes. Solo se observaron diferencias significativas en la variable dolor de codo (p
= 0,003).

En conclusion, podemos decir que los dos programas de fisioterapia basados en terapia
manual y ejercicios domiciliarios para mejorar el rango de movimiento, el dolor, la fuerza
muscular, la propiocepcion y la circunferencia del brazo, pueden considerarse seguros en
pacientes con artropatia hemofilica del codo, ya que no provocan hemartrosis de codo.
Asimismo, se requieren ensayos clinicos aleatorizados con una muestra mayor de

pacientes para confirmar los resultados obtenidos en este estudio.

2019 “Effect of manual therapy in patients with hemophilia and ankle arthropathy;

and randomized clinical trial” (37)

“Efecto de la terapia manual en pacientes con hemofilia y artropatia de tobillo: un

ensayo clinico aleatorizado”

Autores: Donoso-Ubeda E, Merofio-Gallut J, Lépez-Pina JA, Cuesta-Barriuso R.
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Para realizar este estudio clinico aleatorizado, controlado y multicéntrico, con un periodo
de seguimiento de cinco meses para evaluar la seguridad y eficacia de la terapia manual
con terapia fascial en pacientes con artropatia hemofilica de tobillo, los evaluadores no

estaban cegados a la asignacién de grupos.

Los criterios de inclusion para participar en el estudio fueron los siguientes: pacientes
mayores de 18 anos, diagnosticados de hemofilia A o B y artropatia hemofilica de tobillo
diagnosticada por un hematdlogo, y con una puntuacién superior a dos puntos en el
Hemophilia Joint Health Score (HJHS). Se excluyeron los pacientes que habian sufrido
hemartrosis de tobillo en el mes anterior al inicio del estudio, los que estaban recibiendo
otro tratamiento de fisioterapia y los que no firmaron el consentimiento informado, dejando
un total de 65 pacientes con artropatia hemofilica de tobillo para tal intervencion, de los

cuales solo 62 completaron el programa de fisioterapia mediante terapia fascial.

El objetivo de dicho estudio fue evaluar los efectos de la terapia manual con terapia
fascial sobre el sangrado articular, el dolor articular y la funcién articular en pacientes con

artropatia hemcofilica del tobillo.

Después de la inclusion en el estudio, los pacientes fueron asignados al azar por una
persona no involucrada en el estudio mediante sistema de sobres en dos grupos. Los
pacientes incluidos en el grupo experimental (n=33) recibieron una intervencién de terapia
fascial en el tobillo, y los incluidos en el grupo de control (n=32) no recibieron una
intervencion alternativa especifica, pero continuaron con la practica y la atencién

habituales.

El resultado primario fue la frecuencia de hemorragia articular medida mediante el
autoinforme. Los resultados secundarios fueron el dolor articular (en condiciones de
cargay sin carga) medido mediante la Escala Analdgica Visual (VAS) y el estado de las

articulaciones se midié mediante el Hemophilia Joint Health Score (HJHS).

Los resultados se midieron al inicio (T0O), después del tratamiento (T1) y después de
cinco meses de seguimiento (T2), demostrando que las mejoras en la frecuencia de
sangrado articular en TO, T1 y T2 fueron significativamente mayores en el grupo
experimental (TO: media (DE)=1,56 (1,30); T1: media (DE)=0,00 (0,00); T2: media
(DE)=0,27 (0,57)) en comparacion con el grupo control (TO: media (DE)=1,70 (1,78); T1:
media (DE)=0,05 (0,21); T2: media (DE)=0,58 (0,85)) .La mejora del estado articular tras
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el periodo de estudio fue de 1,74 puntos (+1,66) para los pacientes del grupo
experimental, mientras que el grupo control presentd un deterioro articular de 0,43 puntos
(x0,85). El dolor en la articulacion del tobillo en condiciones de carga y sin carga mejoré

en el grupo experimental con —-1,72 (£1,86) y —0,50 (x£1,39) puntos, respectivamente.

En conclusion, los resultados de este estudio respaldan que una intervencién de terapia
fascial (manual) tiene un efecto positivo sobre la frecuencia del sangrado articular, la

salud articular y la percepcién del dolor articular del tobillo en pacientes con hemofilia.

2020 “The effectiveness of manual therapy in addition to passive stretching
exercises in the treatment of patients with haemophilic knee arthropathy: A

randomized, single-blind clinical trial” (38)

“La efectividad de la terapia manual ademas de los ejercicios de estiramiento
pasivos en el tratamiento de pacientes con artropatia hemofilica de rodilla: un

ensayo clinico aleatorizado, simple ciego”
Autores: Cuesta-Barriuso R, Gomez-Conesa A, Lopez-Pina JA.

El objetivo de este estudio fue evaluar la seguridad y eficacia de la terapia manual
usando técnica de traccion y deslizamiento articular, ademas del estiramiento muscular
pasivo, para reducir la frecuencia de hemartrosis, dolor y la mejora de la salud articular en

pacientes con artropatia hemcofilica de rodilla.

En dicho ensayo clinico aleatorizado a simple ciego, los criterios de inclusién fueron los
siguientes: pacientes con hemofilia A o B, mayores de 18 anos, y con diagnéstico de
artropatia hemofilica de rodilla en general con una puntuacién de mas de 3 puntos en la
Hemophilia Joint Health Score (HJHS). Los criterios de exclusion del estudio fueron
pacientes diagnosticados con otras coagulopatias congénitas; pacientes que habian
desarrollado anticuerpos contra FVIIl o FIX (inhibidores); incapacidad para caminar sin
ayudas técnicas; trastornos cognitivos que complicaron la evaluacién e intervencion del
estudio; y los que no firmaron el documento de consentimiento informado. Dicha
poblacién fue reclutada entre febrero y mayo de 2015 en el Hospital Universitario Virgen

de la Arrixaca de Murcia (Espafia) y la Federacion Espafiola de Hemofilia.

53



Luego de la inclusién en el estudio se reclutaron 28 pacientes los cuales fueron
aleatorizados por un fisioterapeuta cegado a un grupo experimental (n=14) y a un grupo
control (n=14). Los pacientes del grupo experimental recibieron terapia manual (traccion y
deslizamiento articular) y fueron sometidos a realizar ejercicios de estiramiento pasivo.
Por otro lado, el grupo control no recibié intervencion y continué con el tratamiento de

rutina previo al estudio.

Cada sesion tuvo una duracion de 60 minutos con dos sesiones semanales, evaluando
la frecuencia de hemartrosis de rodilla (autoinforme), salud articular (Hemophilia Joint
Health Score), rango de movimiento de la rodilla (goniometria) y el dolor articular percibido
(escala analdgica visual). Se realizaron tres evaluaciones: al inicio (T0), después del

tratamiento (T1) y al final del periodo de seguimiento de 12 semanas (T2).

Los resultados de dicha intervencion mostraron que la hemartrosis disminuyo
significativamente en el grupo experimental en comparacién con el grupo control (F =
11,43; P < 0,001), y que tuvo consistentemente mejores resultados en las variables de
salud articular (F = 13,80; P < 0,001), rango de movimiento en flexién de rodilla (F =
24,29; P < 0,001) y pérdida de extension (F = 8,90; p < 0,001), como en el dolor articular
percibido (F = 49,73; p < 0,001).

En conclusion, los resultados de tal estudio argumentan que la terapia manual mediante
maniobras de traccion y deslizamiento articular, en conjunto con el estiramiento muscular
pasivo, reduce la frecuencia de hemartrosis en pacientes con hemofilia, favoreciendo

también la salud articular, la amplitud de movimiento y el dolor articular percibido.

2020 “The effects of manual therapy on musculoskeletal system, functional level,
joint health and kinesiophobia in young adults with severe hemophilia: A

randomized pilot study” (39)

“Los efectos de la terapia manual sobre el sistema musculoesquelético, el nivel
funcional, la salud articular y la kinesiofobia en adultos jévenes con hemofilia

grave: un estudio piloto aleatorizado”
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Autores: Muhammad Tat N, Can F, Ligen Sasmaz H, Merve Tat A, Antment AB.

El objetivo del presente estudio piloto aleatorizado fue investigar los efectos de la
terapia manual combinada con ejercicios domiciliarios en la artropatia hemofilica de las
articulaciones ubicadas en las extremidades inferiores, sobre el sistema
musculoesquelético, el nivel funcional, la puntuacién de independencia funcional en

hemofilia (FISH), la puntuacién de salud articular de hemofilia (HJHS) y la kinesiofobia.

Dicho estudio se realizé en el Departamento de Hematologia Pediatrica de la
Universidad de Cukurova, de julio a octubre de 2018, e incluyé a 17 pacientes con
hemofilia grave de entre 18 y 30 afios. Los criterios de inclusion fueron los siguientes:
pacientes que tuvieran artropatia hemofilica en alguna de las articulaciones de los
miembros inferiores por hemofilia severa, que fuera confirmada por el radiélogo mediante
Resonancia Magnética (RM), y que puntuaran por pérdida de flexion o extensiéon en el
HJHS; pacientes que estén recibiendo profilaxis; y pacientes que no realizaban actividad
fisica y deportes regulares. Se excluyeron los pacientes que presentaban alguna
enfermedad relacionada con el tejido conectivo; aquellos sometidos a cualquier cirugia
que afecte la funcion de las extremidades inferiores; que tuvieran alguna enfermedad
neurologica o deterioro cognitivo que pueda afectar el nivel funcional; con pérdida
sensorial por lesién del nervio periférico; y aquellos que no asistian regularmente a las

sesiones y evaluaciones.

Las evaluaciones fueron realizadas por dos fisioterapeutas no ciegos con experiencia en
la patologia al inicio y luego del tratamiento. La salud articular se evalué con HJHS, la
independencia funcional con FISH y la kinesiofobia con Escala de Tampa. Para evaluar el
nivel funcional se utilizaron las pruebas de Alcance Funcional (FR), Timed Up and Go

(TUG) y 5-Times Sit-to Stand (5*STS). Se dieron ejercicios en casa a ambos grupos.

Las intervenciones se aplicaron 3 dias por semana durante 5 semanas en 18
articulaciones de rodilla y 23 de tobillo. Los pacientes fueron divididos de manera aleatoria
en dos grupos: Grupo 1 de control (GC=9) los cuales realizaron ejercicios de ROM activo,
estiramiento pasivo, resistencia progresiva, carga de peso y postura durante 30 minutos
en el hogar; y Grupo 2 de terapia manual (GMT=8) los cuales recibieron terapia de contra
resistencia manual superficial (MRT) la cual favorece al estimulo de liberacion de la fascia

aumentando el ROM y movilizacion grado I-Il con traccién, durante 1 hora.
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Los resultados de tal intervencion mostraron que: ROM, fuerza, dolor de actividad,
HJHS y FISH mejoraron en GMT (p 0.05). En cuanto al numero de hemartrosis de tobillo,
5*STS y FR se vieron favorecidos en ambos grupos (p 0.05). Mientras que la kinesiofobia,
TUG y el numero de hemartrosis de rodilla no fueron significativos. Si se observaron
mejoras a favor del GMT en HJHS, FR, dolor de actividad y fuerza de tobillo/ROM (p
0,05), y no se encontraron diferencias significativas en FISH, kinesiofobia, TUG, 5*STS,

dolor en reposo y fuerza de la rodilla.

En conclusion, la reduccién del nimero de hemartrosis del tobillo indicé que ambas
intervenciones fueron seguras y que el uso de terapia manual en artropatia hemofilica de
las articulaciones de las extremidades inferiores fue un enfoque de fisioterapia eficaz para

mejorar nivel funcional, salud articular e independencia funcional.

2021 “Manual therapy reduces the frequency of clinical hemarthrosis and improves
range of motion and perceived disability in patients with hemophilic elbow
arthropathy” (40)

“La terapia manual reduce la frecuencia de la hemartrosis clinica y mejora el rango
de movimiento y la discapacidad percibida en pacientes con artropatia hemofilica

del codo”

Autores: Cuesta-Barriuso R, Pérez-Llanes R, Lépez-Pina JA, Donoso-Ubeda E, Merofio-
Gallut J.

Este estudio es un ensayo clinico aleatorizado, simple ciego, con un periodo de

seguimiento.

El objetivo fue evaluar la efectividad de la terapia manual para reducir la frecuencia de
hemartrosis clinica, aumentar el rango de movimiento y mejorar la percepcién de
discapacidad en los miembros superiores en pacientes adultos con artropatia hemofilica

de codo.

Para realizar dicho estudio se evaluaron 69 pacientes de los cuales 35 fueron asignados

en un grupo experimental y 34 en un grupo control.
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Los criterios de inclusion fueron: pacientes con diagnéstico de hemofilia A o B severa o
moderada, mayores de 18 afos y con diagnostico médico de artropatia hemofilica del
codo con una calificacion superior a 3 puntos en el Hemophilia Joint Health Score (HJHS);
mientras que los criterios de exclusion fueron pacientes sin capacidad de deambulacion,
personas con trastornos neuroldgicos o cognitivos que impidieran la comprensién de los

cuestionarios y falta de firma del informe informado del consentimiento fisico.

Los pacientes del grupo experimental recibieron una intervencion de terapia manual
basada en terapia fascial. Se realiz6 una sesion semanal, durante 3 semanas
consecutivas, con una duracion de 50 minutos aproximadamente por sesién. La
intervencion incluy6 11 maniobras administradas de forma bilateral, de las cuales 7 fueron
técnicas manuales superficiales (en la superficie ventral y dorsal del miembro superior), y

4 técnicas profundas (planos transversales e induccién miofascial en miembro superior).

Los pacientes del grupo control no recibieron intervencion y se les pididé que continuaran
con sus rutinas habituales. Las edades de los participantes oscilaron entre 21 y 64 afos
(media, 41,35 £ 10,12).

Después de la intervencion, se encontraron cambios significativos (p < 0,001) en la
frecuencia de hemartrosis en los pacientes del grupo experimental (diferencia de medias-
DM = 0,67) y control (DM = 0,11) tratamiento a demanda), sin modificar la dosis ni
cambiar los dias de administracion de los concentrados de FVIII/FIX. Al comparar las
evaluaciones de referencia y de seguimiento (TO0-T2), observamos diferencias
significativas en el grupo experimental (DM 14 0,62, p < 0,001). El andlisis de medidas
repetidas revel6 diferencias significativas (p < 0,01) segun el momento de evaluacion
(F1,39, 94,81) 14 20,64), al igual que cuando esta variable se evalué en términos de
interaccion grupal (F 14 21,57, p < 0,001).

Los pacientes se distribuyeron uniformemente en ambos grupos. Todos asistieron a las
sesiones de tratamiento (100% de adherencia) y solo 3 pacientes abandonaron el estudio
(T1: n 14 3, T2: n 14 0) por incompatibilidades de horario. Sesenta y seis pacientes

completaron el estudio.

Como conclusién, podemos decir que la terapia manual basada en la terapia fascial

puede reducir la frecuencia de hemartrosis clinica del codo en pacientes con hemofilia.

57



La discapacidad funcional se asocia con una mayor intensidad del dolor en pacientes
con artropatia hemofilica. Aunque el dolor no se evalué como variable dependiente, la
terapia manual ha demostrado eficacia para mejorar el dolor percibido en pacientes con

artropatia hemofilica del codo.

Este protocolo de terapia manual mejora el rango de movimiento y la discapacidad
percibida de las extremidades superiores en pacientes con artropatia hemofilica del codo.
Los cambios observados en la frecuencia de hemartrosis clinica, rango de movimiento y

percepcion del dolor se mantuvieron después de un periodo de seguimiento de 3 meses.

58



Titulo Anoy Tipo de Objetivo Muestra Intervencion Resultados
autores estudio
“Effectiveness 2013 Estudio Evaluar la Participaron 31 Se los dividié en Al final del
of two Cuest clinico efectividad de la pacientes (6 dos grupos: Grupo tratamiento, se
uesta-
modalities of Barri R aleatorizado | terapia manual o con AH en un Terapia Manual observé que el
arriuso R,

physiotherapy
in the treatment
of haemophilic
arthropathy of
the ankle: a
randomized

pilot study”

Gomez-Cone
Al

Lopez-Pina A.

fisioterapia
educativa en el
tratamiento de la
artropatia
hemofilica (AH) de
tobillo.

tobilloy 25 con
AH bilateral)

(TM) y Grupo de
Terapia Educativa
(Grupo E), y un
Grupo Control
(Grupo C).

El Grupo TM recibié
traccion articular,
estiramientos
pasivos de los
gastrocnemios y
ejercicios de fuerza
y propiocepcion,
mediante 2
sesiones de 1 hora

por semana.
El Grupo E recibio
ejercicios

domiciliarios diarios

Grupo TM tuvo
mejoria (P < 0,05)
en la circunferencia
del musculo
gastrocnemio y en
la percepcion del
dolor de tobillo, con
una mejora
significativa en la
fuerza de dicho
musculo (P=0,083).

El Grupo E mejord
la circunferencia del
musculo
gastrocnemio,
mientras que el
Grupo C no se
observaron

diferencias después
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consistiendo en 6
sesiones de 90
minutos, durante 15

dias.

Por ultimo, al Grupo
Cnosele
administré

tratamiento.

El tratamiento duré
12 semanas y las
evaluaciones se
realizaron pre y
post tratamiento, y
a los 6 meses de

finalizado el mismo.

Se evaluaron las
siguientes variables
dependientes:
Rango de
Movimiento (ROM):
flexién plantar y
dorsal de tobillo
mediante

goniémetro

del periodo de

intervencion.

6 meses post
tratamiento, el
Grupo TM mantuvo
la mejoria en el
dolor de tobillo, la
fuerzay
circunferencia del
musculo
gastrocnemio, con
aumento
significativo en la
flexion dorsal. El
grupo E también
mantuvo la mejoria
en la circunferencia
del musculo
gastrocnemio, no
encontrandose
diferencias en las
mediciones de los

sujetos Controles.
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universal,
Circunferencia del
musculo
gastrocnemio
utilizando cinta
métrica, Fuerza
muscular de los
musculos
gastrocnemios
medida por el Test
de Ruptura para
pacientes con
hemofilia (Pwh),
Percepcion del
dolor mediante la
Escala Analdgica
Visual (VAS) y la
Valoracion
radioldgica del
deterioro articular a
través de la Escala

de Pettersson.

“Effects of
Therapeutic

Exercise and

2013

Mazloum V,

Ensayo
clinico

prospectivo

Detectar las
influencias de la

terapia de ejercicio

Se reclutaron
40 pacientes

con hemofilia A.

En los grupos
experimentales de

ejercicio e

Ambos grupos
experimentales

tuvieron una
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Hydrotherapy
on Pain Severity
and Knee,
Range of Motion
in Patients with
Hemophilia: A
Randomized

Controlled Trial”

Rahnama N,

Khayambashi
K.

cuasi
experimental

aleatorizado.

convencional y la

hidroterapia en las
complicaciones de
la articulacion de la
rodilla en pacientes

con hemofilia.

En dicha
intervencion los
pacientes
fueron
aleatorizados
en tres grupos:
de ejercicio
terapéutico (N =
13),
hidroterapia (N
=14)y grupo
control (N =13).
Se llevd a cabo
en Teheran
(irén) entre
mayo Yy junio del
2012.

hidroterapia
continuaron con su
programa
especifico durante 4
semanas donde
realizaron ejercicios
simples de
fortalecimiento
isométrico e
isoténico de
cuadriceps e
isquiotibiales como
de estiramientos
tanto en tierra 'y
agua de acuerdo al
subgrupo, mientras
que a los sujetos
del grupo control se
les indicé que
mantuvieran su
estilo de vida
rutinario durante
este periodo.

Para evaluar nivel
de dolor y ROM

utilizaron escala

disminucién mas
significativa en el
nivel de dolor (P <
0,001) y el ROM de
flexion y extension
de la rodilla (P <
0,001) en
comparacion con el
grupo de control.
Aunque el dolor se
alivié
significativamente
(P <0,01) mas en
los participantes
tratados con
hidroterapia en
comparacion con la
terapia con
ejercicios, y pudo
verse que la
diferencia en la
mejoria del ROM no
fue
estadisticamente

significativa (P >
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analdgica visual
(VAS) Y goniémetro
estandar. Se evaluo
al inicio del estudio
y después de
completar los
protocolos

prescriptos.

0,05).

“A preliminary
case series
evaluating the
safety and
immediate to
short-term
clinical benefits
of joint
mobilization in
hemophilic
arthritis of the

lower limb”

2016

Scaddanab E,

Rowellc J,

O'Learyad S.

Estudio
preliminar de

Ccasos.

Investigar los
efectos inmediatos
y a corto plazo de
una sola sesion de
movilizacion
articular suave de la
articulacion de la
rodilla y el tobillo en
pacientes con
artropatia
hemofilica desde la
perspectiva de la
seguridad y el

beneficio clinico.

Se reclutaron
16 pacientes
(edad promedio
de 45 afos)
para tal estudio
que cumplieron
los criterios de
inclusion y
exclusién. Se
incluyeron 14
voluntarios con
hemofilia
severay 2 con
hemofilia

moderada.

Fueron

La intervencion
consistié en una
Unica aplicacion de
movilizacion
articular, donde se
aplicaron técnicas
grado 2 de maitland
durante tres
periodos de un
minuto, separados
por periodos de
descanso de 10
segundos en las
rodillas y/o tobillos
afectados de las 16

personas con

Los pacientes no
mostraron eventos
adversos a la
semana de la
intervencion y se
pudo observar un
aumento
significativo
inmediato en el
rango de
movimiento pasivo
de la articulacion del
tobillo sin dolor
(dorsiflexiéon y
flexion plantar) (p <

0,05) después de la
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reclutados del
Centro
australiano de
Hemocfilia de
Queensland en
el Royal
Brisbane and
Women's

Hospital.

hemofilia severa o
moderada en un

hospital publico.

Se evalué el rango
de movimiento del
tobillo y la rodilla
(ROM) mediante
goniometria sin
carga de pesoy en
un rango sin dolor
para evitar posibles
traumatismos o
hemorragias, y la
Prueba Timed Up
and GO midiendo el
tiempo para
completar una tarea
y valorando el dolor

durante el test.

Las medidas se
realizaron antes y a
los 7 dias de la
intervencion de
movilizacion

conjunta. Todas las

técnica de
movilizacion
articular. Por el
contrario, no hubo
diferencias
significativas de
tiempo en respuesta
a las intervenciones
de terapia manual
para el rango de
movimiento de
flexién o extension
de la rodilla
evaluado mediante
el TUG TEST.
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mediciones fueron
supervisadas por el

mismo investigador.

“Acute
hemophilic
hemarthrosis:
iis local
cryotherapy

recommended?”’

2017

Rodriguez-
Merchan C,

De la Corte-

Rodriguez H.

Revision

sistematica

Revisar el papel
potencial de la
crioterapia local
(CL) en hemartrosis
hemofilica aguda
(AAH) en personas

con hemofilia.

Las busquedas
se realizaron a
partir de la
fecha de
establecimiento
de los motores
de busqueda
(PubMed y
Cochrane
Library) hasta el
22 de julio de

2017.

De los 10
estudios
publicados en
PubMed sobre
CLen
hemartrosis
aguda en

pacientes sin

En 2007, Seuser et
al. informod que la
crioterapia local
debe utilizarse en
hemartrosis

hemofilica aguda.

Para Ribbans et al.
el tratamiento ideal
consiste en la
combinacion de
reposicion de factor,
reposo, crioterapia
y rehabilitacién, de
manera

supervisadas.

En 2008, d"Young
uso6 un dispositivo
CryoCuff para CL

en AAH. Todos los

pacientes

Aunque algunos
reportes han
mencionado los
beneficios de la
crioterapia local en
hemartrosis
hemofilica aguda y
otros reportes han
mencionado sus
efectos adversos
clinicos, los datos
sobre el tema aun
son escasos y
preliminares. Por lo
tanto, el papel de la
CL en AAH sigue en

controversia.
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hemofilia, solo 2
fueron
revisiones
sistematicas.
Por lo tanto, el
grado de
evidencia en los
dos estudios
mencionados

fue alto.

En pacientes
con hemofilia,
sin embargo,
solo se han
reportado seis
estudios en
PubMed sobre
el papel de la
CL en la HHA,
todos ellos con
un grado de
evidencia bajo

(serie de casos)

informaron que el
dispositivo tuvo un
impacto significativo
en el alivio del dolor
y el retorno al
estado anterior a la
hemartrosis.
Ademas, el 78% de
los pacientes
percibieron que el
CryoCuff condujo a
una reduccion
significativa de la
inflamacion
alrededor de la

articulacion.

En 2012, Forsyth et
al. informaron que
el enfriamiento de
sangre y/o tejido,
tanto in vitro como
in vivo en humanos
y en animales,
puede afectar la

coagulacion y
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prolongar el

sangrado.

En 2017, Ravanbod
et al. informé que la
CL podria disminuir
la hinchazén y la
temperatura en
AAH. La ecografia
mostré un efecto
positivo de CL
sobre la inflamacion

articular.

“Manual and
educational
therapy in the
treatment of
hemophilic
artrhopathy of

the elbow”

2018

Cuesta-
Barriuso
Goémez-
Conesa
Lopez-Pina
JA

Ra

A7

Estudio
aleatorizado,

simple ciego.

Evaluar la
seguridad de dos
programas de
fisioterapia que
combinan terapia
manual y ejercicios
domiciliarios con
sesiones educativas
en pacientes con
artropatia

hemofilica de codo.

27 pacientes
con artropatia
hemofilica de

codo.

Se los dividi6 a los
pacientes en 3
grupos: Un grupo
Terapia Manual
(TM), un Grupo
Educativo (GE), y
un Grupo Control
(GC).

El Grupo TM tuvo
una duraciéon de 12

semanas y una

En cuanto a las
caracteristicas
clinicas de los
codos evaluados
con artropatia
hemofilica, la
mediana de
hemartrosis durante
el afo previo al
inicio del estudio fue
de 1,00 hemartrosis
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periodicidad de dos
sesiones
semanales de 60
minutos de duracion
en el que incluia
técnicas de
termoterapia y
crioterapia.
Ademas, se
aplicaron técnicas
de traccién articular
siguiendo los
criterios de terapia
manual descritos
por Kaltenborn, asi
como estiramientos
musculares
especificos
(utilizando la
técnica de
compresion-
estiramiento-
relajacion en terapia
manual ortopédica)
y técnicas de

facilitacion

(RIC =1,25),
presentando una
mediana de
deterioro radiolégico
en codo de 9,00
puntos (RIC = 4,25).
Al analizar la
igualdad entre los
tres grupos al inicio
del estudio,
observamos que no
habia diferencias en
la mayoria de las
variables
dependientes. Solo
se observaron
diferencias
significativas en la
variable dolor de
codo (p = 0,003).
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neuromuscular
propioceptiva (con
el fin de estirary
fortalecer los
musculos de los
miembros

superiores).

El tratamiento
realizado en el GE
consistioé en una
sesion de 90
minutos cada dos
semanas, en los
cuales se
incluyeron modulos
tedricos y practicos
desde una
perspectiva
educativa, junto con
ejercicios diarios en
casa de 20-30
minutos. Las
sesiones tedricas
incluyeron material

pedagdgico sobre




aspectos clinicos
relevantes de la
hemofilia
(anatomia,
aspectos clinicos de
las lesiones agudas
y crénicas de la
hemofilia y su
tratamiento, y
actividad fisica y

deporte).

En el GC no se
realizé ninguna
intervencion de
fisioterapia y los
pacientes
continuaron con su

rutina habitual.

“Effect of

manual therapy
in patients with
hemophilia and

ankle

2019

Donoso-

Estudio
clinico
aleatorizado,
controlado y

multicéntrico.

Evaluar los efectos
de la terapia manual
con terapia fascial
sobre el sangrado

articular, el dolor

65 pacientes
con artropatia
hemofilica de
tobillo. Los

mismos fueron

Los pacientes
incluidos en el
grupo experimental
(n=33) recibieron

una intervencioén de

Los resultados se
midieron al inicio
(TO), después del
tratamiento (T1) y

después de cinco
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arthropathy; and
randomized

clinical trial”

Ubeda E,

Merofio-Gallut
J1

Lopez-Pina
JA,

Cuesta-
Barriuso R.

articular y la funcion
articular en
pacientes con
artropatia
hemofilica del
tobillo.

asignados al
azary se los
dividié en dos
grupos: un
Grupo
Experimental y
un Grupo

Control.

terapia fascial en el
tobillo, y los
incluidos en el
grupo de control
(n=32) no recibieron
una intervencion
alternativa
especifica, pero
continuaron con la
practicay la

atencion habituales.

meses de
seguimiento (T2),
demostrando que
las mejoras en la
frecuencia de
sangrado articular
enTO, T1y T2
fueron
significativamente
mayores en el grupo
experimental (TO:
media (DE)=1,56
(1,30); T1: media
(DE)=0,00 (0,00);
T2: media
(DE)=0,27 (0,57))
en comparacion con
el grupo control (TO:
media (DE)=1,70
(1,78); T1: media
(DE)=0,05 (0,21);
T2: media
(DE)=0,58 (0,85))
.La mejora del
estado articular tras

el periodo de
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estudio fue de 1,74
puntos (+1,66) para
los pacientes del
grupo experimental,
mientras que el
grupo control
presento un
deterioro articular
de 0,43 puntos
(£0,85). El dolor en
la articulacion del
tobillo en
condiciones de
carga y sin carga
mejoré en el grupo
experimental con
-1,72 (+1,86) y
-0,50 (x1,39)
puntos,

respectivamente.

“The
effectiveness of

manual therapy

2020

Cuesta-

Ensayo
clinico
aleatorizado

a simple

Evaluar la
seguridad y eficacia
de la terapia manual

usando técnica de

Se reclutaron
28 pacientes los
cuales fueron

aleatorizados

Los pacientes del
grupo experimental
recibieron terapia

manual (traccién y

La hemartrosis
disminuyo
significativamente

en el grupo
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in addition to
passive
stretching
exercises in the
treatment of
patients with
haemophilic
knee
arthropathy: A
randomized,
single-blind

clinical trial”

Barriuso R,

Gomez-

Conesa A,

Lopez-Pina
JA.

ciego.

traccién y
deslizamiento
articular, ademas
del estiramiento
muscular pasivo,
para reducir la
frecuencia de
hemartrosis, dolor y
la mejora de la
salud articular en
pacientes con
artropatia
hemofilica de

rodilla.

por un
fisioterapeuta
cegado a un
grupo
experimental
(n=14)y a un
grupo control
(n=14).

deslizamiento
articular) y fueron
sometidos a realizar
ejercicios de
estiramiento pasivo.
Por otro lado, el
grupo control no
recibié intervencion
y continud con el
tratamiento de
rutina previo al

estudio.

Cada sesion tuvo
una duracion de 60
minutos con dos
sesiones
semanales,
evaluando la
frecuencia de
hemartrosis de
rodilla
(autoinforme), salud
articular
(Hemophilia Joint
Health Score),

experimental en
comparacion con el
grupo control (F =
11,43; P <0,001),y
que tuvo
consistentemente
mejores resultados
en las variables de
salud articular (F =
13,80; P < 0,001),
rango de
movimiento en
flexion de rodilla (F
=24,29; P <0,001)
y pérdida de
extension (F = 8,90;
p <0,001), como en
el dolor articular
percibido (F =
49,73; p < 0,001).
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rango de
movimiento de la
rodilla (goniometria)
y el dolor articular
percibido (escala
analdgica visual).
Se realizaron tres
evaluaciones: al
inicio (TO), después
del tratamiento (T1)
y al final del periodo
de seguimiento de

12 semanas (T2).

“The effects of
manual therapy
on
musculoskeletal
system,
functional level,
joint health and
kinesiophobia in
young adults

with severe

2020

Muhammad
TatN,

CanF,

Ligen Sasmaz
H!

Merve Tat A,

Estudio piloto

aleatorizado.

Investigar los
efectos de la terapia
manual combinada
con ejercicios
domiciliarios en la
artropatia
hemofilica de las
articulaciones
ubicadas en las
extremidades

inferiores, sobre el

17 pacientes
con hemofilia
grave de entre

18 y 30 afios.

Los pacientes
fueron divididos de
manera aleatoria en
dos grupos: Grupo
1 de control (GC=9)
los cuales
realizaron ejercicios
de ROM activo,
estiramiento pasivo,
resistencia

progresiva, carga

Se encontré que
tanto el ROM,
fuerza, dolor de
actividad, HJHS y
FISH mejoraron en
GMT (p 0.05).

En cuanto al
namero de
hemartrosis de
tobillo, 5*STS y FR
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hemophilia: A
randomized

pilot study”

Antment AB.

sistema
musculoesquelético,
el nivel funcional, la
puntuacion de
independencia
funcional en
hemofilia (FISH), la
puntuacion de salud
articular de
hemofilia (HJHS) y

la kinesiofobia.

de peso y postura
durante 30 minutos
en el hogar; y
Grupo 2 de terapia
manual (GMT=8)
los cuales
recibieron terapia
de contra
resistencia manual
superficial (MRT) la
cual favorece al
estimulo de
liberacion de la
fascia aumentando
el ROMy
movilizacién grado
I-1 con traccién,

durante 1 hora.

Las evaluaciones
fueron: salud
articular con HJHS,
la independencia
funcional con FISH
y la kinesiofobia con
Escala de Tampa.

se vieron
favorecidos en
ambos grupos (p
0.05), mientras que
la kinesiofobia, TUG
y el numero de
hemartrosis de
rodilla no fueron
significativos. Si se
observaron mejoras
a favor del GMT en
HJHS, FR, dolor de
actividad y fuerza
de tobillo/ROM (p
0,05), y no se
encontraron
diferencias
significativas en
FISH, kinesiofobia,
TUG, 5*STS, dolor
en reposo y fuerza

de la rodilla.
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Para evaluar el
nivel funcional se
utilizaron las
pruebas de Alcance
Funcional (FR),
Timed Up-Go
Temporizado (TUG)
y 5-Times Sit-to
Stand (5*STS), se
dieron ejercicios en
casa a ambos

grupos.

Las intervenciones
se aplicaron 3 dias
por semana durante
5 semanas en 18
articulaciones de
rodillay 23 de
tobillo.

“Manual therapy
reduces the
frequency of

clinical

2021

Cuesta-

Ensayo
clinico
aleatorizado,

simple ciego.

Evaluar la
efectividad de la
terapia manual para

reducir la frecuencia

69 pacientes de
los cuales 35
fueron

asignados en

Los pacientes del
grupo experimental
recibieron una

intervencioén de

Después de la
intervencion, se
encontraron

cambios
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hemarthrosis
and improves
range of motion
and perceived
disability in
patients with
hemophilic
elbow

arthropathy”

Barriuso R,
Pérez-Llanes
R!

Lopez-Pina
JA, Donoso-
Ubeda E,

Merofio-Gallut
J.

de hemartrosis
clinica, aumentar el
rango de
movimiento y
mejorar la
percepcion de
discapacidad en los
miembros
superiores en
pacientes adultos
con artropatia

hemofilica de codo.

un grupo
experimental y
34 en un grupo
control,
designados de
manera

uniforme.

terapia manual
basada en terapia
fascial. Se realizd
una sesion
semanal, durante 3
semanas
consecutivas, con
una duracion de 50
minutos
aproximadamente
por sesion. La
intervencion incluyé
11 maniobras
administradas de
forma bilateral, de
las cuales 7 fueron
técnicas manuales
superficiales (en la
superficie ventral y
dorsal del miembro
superior), y 4
técnicas profundas
(planos
transversales e
induccién miofascial

en miembro

significativos (p <
0,001) en la
frecuencia de
hemartrosis en los
pacientes del grupo
experimental
(diferencia de
medias-DM = 0,67)
y control (DM =
0,11) tratamiento a
demanda), sin
modificar la dosis ni
cambiar los dias de
administracion de
los concentrados de
FVII/FIX. Al
comparar las
evaluaciones de
referencia y de
seguimiento (TO-
T2), observamos
diferencias
significativas en el
grupo experimental
(DM 14 0,62, p <
0,001). El analisis
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superior).

Los pacientes del
grupo control no
recibieron
intervencién y se
les pidi6 que
continuaran con sus
rutinas habituales.
Las edades de los
participantes
oscilaron entre 21 y
64 anos (media,
41,35+ 10,12).

de medidas
repetidas reveld
diferencias
significativas (p <
0,01) segun el
momento de
evaluacion (F (1,39,
94,81) 14 20,64), al
igual que cuando
esta variable se
evalud en términos
de interaccion
grupal (F 14 21,57,
p <0,001).
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Vl.a Resultados expresados en graficos

Gréafico 1. Variables analizadas.

Variables analizadas

Salud articular
13.6%

Independencia funci... Dolor articular

4,5% 31,8%
Fuerza
9.1%
Hemartrosis
18.2%
ROM
22.7%

De acuerdo con lo analizado, se encontr6 que luego de los tratamientos kinésicos
aplicados, en siete de los articulos (32)(33)(35)(36)(37)(38)(39) hubo mejora del dolor
articular; en cinco (32)(33)(34)(38)(39) mejoras del ROM, mientras que la frecuencia del
sangrado articular (hemartrosis) se vio favorecida en cuatro (37)(38)(39)(40), la fuerza
muscular en dos (34)(39), la independencia funcional en uno (39) y la salud articular en
tres (37)(38)(39).
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Gréfico 2. Evaluaciones mas utilizadas.

Evaluaciones mas utilizadas

TUG
15.4%

Goniometro Universal

HJHS
23.1%

30,8%

EVA

30,8%

Las evaluaciones mas utilizadas fueron: Gonidmetro Universal en cuatro articulos
(32)(33)(34)(38); Escala Visual Analoga (EVA) en cuatro articulos (32)(33)(37)(38); en tres
articulos (37)(38)(39) Hemophilia Joint Health Score (HJHS); en dos articulos (34)(35)

Timed Up and Go (TUG test).
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Gréfico 3. Intervenciones kinésicas mas utilizadas.

Intervenciones kinésicas mas utilizadas

Crioterapia
7,7%
Hidroterapia
7.7%

Ejercicio convencional
7.7%

Terapia manual
53,8%

Terapia domiciliaria
23,1%

De acuerdo a lo analizado, la intervencion mas utilizada para tratar la Artropatia
Hemofilica fue la Terapia Manual en los textos (32)(34)(36)(37)(38)(39)(40) que incluian:
traccion y deslizamiento articular, estiramientos pasivos de los gastrocnemios, técnicas
manuales superficiales y profundas miofasciales y movilizacion articular, donde se
emplearon técnica grado 2 de Maitland. Por otro lado, la Terapia Educativa Domiciliaria
fue utilizada en 3 articulos (32)(36)(39), donde se aplicaron médulos tedricos y practicos
desde una perspectiva educativa, junto con ejercicios diarios en casa, dentro de los que
incluian ejercicios de ROM activo, estiramiento pasivo, resistencia progresiva, carga de
peso y postura. Las demas intervenciones que pudimos observar en nuestro analisis
fueron: el Ejercicio Convencional y la Hidroterapia en el texto (33) y la Crioterapia local en
el articulo (35).
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Vil. DISCUSION

El objetivo principal de esta revision bibliografica es analizar los efectos que producen
las distintas intervenciones kinésicas para el tratamiento de las afecciones
musculoesqueléticas en pacientes adultos con hemofilia. Lo cierto es que no se
encontraron en la literatura cientifica estudios especificos que destaquen intervenciones
kinésicas en cuantoal grado de evolucién y severidad en pacientes con hemofilia, para dar
respuesta a uno denuestros objetivos especificos. Todo lo que se ha publicado hasta el
momento esta relacionado con experiencias clinicas desarrolladas en centros de hemofilia
y en centros privados, con recomendaciones formuladas por consensos de médicos

especialistas en el tema.

Durante el periodo de la busqueda, se seleccionaron 9 articulos disponibles sobre las
distintas intervenciones kinésicas aplicadas al paciente con hemofilia, de los cuales,
autores como Cuesta-Barriuso R et al; Scaddana D, et al; Donoso-Ubeda E, et al y
Muhammed Tat M et al hablaron de la terapia manual (32) (34) (36) (37) (38) (39) (40);
Cuesta-Barriuso R et al y Muhammed Tat M et al, de la terapia educativa domiciliaria (32)
(36) (39); s6lo Mazloum V et al analizé el ejercicio convencional y la hidroterapia (33),
mientras que la crioterapia fue analizada por Rodriguez Merchan E et al (35). Los
resultados arrojaron que hubo una notable mejora en cuanto al dolor, rango 6ptimo de
movimiento (ROM) y sangrado articular (hemartrosis) en pacientes con hemofilia, pero,
fueron escasos los resultados en cuanto a fuerza muscular, independencia funcional y

salud articular.

Continuando con esta discusién, cabe aclarar, que uno de los objetivos especificos
planteados fue identificar los factores de riesgo que influyen en el desarrollo de la
artropatia hemofilica crénica, en el cual ningun articulo reportd informaciéon actualizada

dentro del rango de busqueda.

Dentro de las limitaciones de los estudios revisados se encontraron el pequefio numero
de participantes y las herramientas de evaluacion y medicién fueron muy diversas. Esto
se debe a que los estudios elegidos tenian como objetivo la evaluacion de una gran
cantidad de variables como, por ejemplo: salud articular, independencia funcional, ROM,
dolor, sangrado articular y fuerza muscular. De todos modos, autores como Cuesta-

Barriuso R et al, Mazloum V et al, y Donoso-Ubeda E et al, coinciden en la eleccién de
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la escala del VAS para el dolor; Cuesta-Barriuso R et al, Mazloum V et al y Scaddana E et
al en la goniometria universal para el ROM; y Donoso-Ubeda E et al, Cuesta-Barriuso R
et aly Muhammed Tat M et al en la escala HJHS para la salud articular. A modo de
conclusion, se dificulta entonces realizar un andlisis fiable y estandarizado entre los

estudios seleccionados.

Finalizando con la investigacion de estos articulos, podemos decir, que a pesar de las
limitaciones mencionadas anteriormente y de no utilizar tratamientos protocolizados, en
todos los articulos donde se aplicé como intervencion kinésica la terapia manual se

encontraron mejoras en las variables estudiadas.
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Vil. CONCLUSION

La terapia manual en pacientes adultos con hemofilia es eficaz para mejorar el dolor, el
ROM, la salud articular, asi como también para disminuir la frecuencia de los episodios de

sangrado articular.

Es posible afirmar que cuando el tratamiento comienza en edades tempranas en
personas con hemofilia y se mantienen a lo largo del tiempo, las mejoras que esto
produce podrian prevenir el desarrollo de la AH. Esto no solo conduciria a una mejora en
la calidad de vida para el paciente y su entorno familiar, sino también, a menores gastos

en salud.

Sin embargo, es conveniente destacar, que se requiere mayor cantidad de informacion y
evidencia en donde se incluyan muestras mas amplias y se comparen diferentes
intervenciones entre si, con protocolos de tratamiento mas especificos que tengan en
cuenta los diferentes grados de evolucion y severidad de la hemofilia, ya que solo quedd
demostrado que la intervencion kinésica mas estudiada fue la terapia manual, obteniendo

escasos resultados en las demas modalidades.

Por ultimo, es importante destacar el rol del kinesiélogo en el abordaje y tratamiento de
estos pacientes, ya que juega un papel fundamental dentro del equipo interdisciplinario.

Una correcta anamnesis y accionar del mismo pueden tratar los problemas
musculoesqueléticos que ocasionan los derrames a repeticion, aliviar el dolor y los
trastornos sensitivos, ayudando asi a la reabsorcibn hemorragica y al proceso
inflamatorio, con el fin de brindar una mayor independencia, capacidad funcional y calidad

de vida.
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X. ANEXOS

Escala Visual Analdgica (EVA)

Indicar cudl es la intensidad de su dolor.

- Escala visual analégica

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

No El peor
dolor dolor
imaginable
e
1cm

Hemophilia Joint Health Score (HJHS)

Codo Codo Rodilla Rodilla Tobillo Tobillo
Izquierdo Derecho Izquierda Derecha | lzquierdo | Derecho
Edema NE NE NE NE NE NE
Duracion NE NE NE NE NE NE
(edema)
Atrofia NE NE NE NE NE NE
muscular
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Crepitacion NE NE

al

movimiento

NE

NE NE

NE

Perdida de NE NE

extension

NE

NE NE

NE

Dolor NE NE

articular

NE

NE NE

NE

Fuerza NE NE

NE

NE NE

NE

Total

NE = No evaluable

Suma de los totales + Puntuacion de marcha global = Puntuacién total HIHS

Edema:

0 = No hay edema

1 =Leve
2 = Moderado
2 = Severo

Duraciéon (edema):

0 = Sin edema o mas de 6 meses
1 = Menos de 6 meses

Atrofia muscular:

0=No

1 =Leve

Pérdida de flexion:

0=<5°

1=25°10°

2=11°-20°

3=>20°

Pérdida de extension:

0=<5°
1=5°10°
2=11°-20°
3=>20°
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2 = Severa

Dolor articular:

0 = Sin dolor en el rango activo de movimiento

1 = Sin dolor en el rango activo, sélo a la presién o palpacién
2 = Dolor en el rango activo de movimiento

Crepitacion al movimiento:

0=No
1 =Leve
2 = Severa

TUG TEST (Timed Up and GO)

Objetivo: Evaluar la movilidad basica en personas mayores y sus probables trastornos

de la marcha y balance.

Descripcion: La “prueba cronometrada de levantate y anda” es una prueba auxiliar en

el diagnostico de trastornos de la marcha y el balance y su asociacion con un riesgo de

caidas determinado. Sus ventajas son la rapidez y facilidad para realizarla, asi como el

poco requerimiento de material y espacio fisico, en ella la persona puede usar su calzado

habitual y cualquier dispositivo de ayuda que normalmente use.

Requerimientos:

Silla sin descansa brazos.

Crondmetro.

1 Cono slalom.

Formato impreso.

Boligrafo.
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e Espacio privado, ventilado, iluminado, libre de distracciones.

e Marcas visibles de las lineas de inicio (silla) y de fin de un trayecto de 3 metros, con
cono como indicador.

De acuerdo a los resultados se considera las siguientes categorias:
o Normal: < 10 segundos
o Discapacidad leve de la movilidad: 11 -13 segundos

o Riesgo elevado de caidas: > 13 segundos

Resultado:

seg.
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