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Se presenta un paciente hemofilico A de siete afios de edad, diagnosticado dasde los
seis meses de nacido, con las alteraciones articulares propias de la hemartrosis hemo-
filica y con menor frecuencia de quistes intradseos. Se hace un breve andlisis acerca
de los aspectos fundamentales de este tipo de alteracitn.

INTRODUCCION

Hasta 1950, la hemofilia era considerada un problema pediatrico, pues
moria el 80% de los pacientes antes de la pubertad. Actualmente, los
hemofilicos pueden alcanzar la madurez, pero casi invariablemente lleva-
ran la huella imborrable de su enfermedad: la hemartrosis.

Presentacion del caso

Paciente: RMO

Edad: siete anos

Raza: blanca

HC 82976

Sexo: masculino

Fecha de ingreso: 10 de febrero de 1979.

Paciente hemofilico A diagnosticado desde los seis meses de nacido, con dolores e
inflamacién de varias articulaciones y epistaxis.

Examen fisico

Tumefaccion dolorosa, calor y rubor de ambas rodillas, del codo izquierdo y del tobillo
derecho. Imposibilidad a la deambulacién por los dolores articulares.

* Especialistas de | grado en radiologia. Radidlogos del hospital pedidtrico “Eliseo
‘Moel’ Caamafio”, Matanzas.

** profesor auxiliar. Especialista de 1l grado en radiologia. Jefe del departamento de
radiologia del hospital pedidtrico “Elisec ‘Noel’ Caamafio”.



Examen radioldgico

Aumento de la densidad de partes blandas de ambos codos, con imagenes de aspecto
quistico en epifisis de ambos cdbitos por hemorragias intradsess en el curso de la
hemofilia (figura 1). Signos de hemartrosis de ambas rodillas [figuras.2 y 3).

Figura 1
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Figura 2
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Figura 3

DISCUSION

La hemofilia es una enfermedad hereditaria que evoluciona con sangra-
mientos a veces peligrosos. Hay varios tipos: la A, B, C y el tipo Von
Willebrand, pero las més graves son las dos primeras, debidas al déficit
de factor VIl y IX respectivamente, y son las que se les orestan verdadero
interés en la clinica.

La localizaciéon mas caracteristica de la hemorragia es la articular. El
hemofilico tipico posee siempre alguna deformidad por hemartrosis, con
excepcion del hemofilico C, que como es sabido, tanto en caracteristicas
clinicas y pronésticos, como en los demés aspectos, forma un grupo apar-
te de las hemofilias A y B,' las cuales ocurren exclusivamente en varones
y son transmitidas por las hembras que la padecen como un carécter re-
cesivo ligado al sexo.”

" Dentro de las diversas familias, la frecuencia de la hemartrosis es di-
ferente. En el curso de la vida existe una predisposicién variable a pre-
sentar hemorragia, hasta que después de los 30 afos disminuye percepti-
blemente.

Las alteraciones de una articulacién en el paciente hemofilico oscila
desde una simple hemartrosis hasta graves destrucciones articulares con
luxacién, contractura o anquilosis.

En los hemofilicos se produce, ademas de la hemorragia articular, una
hemorragia 6sea con la consiguiente formacién de quistes 6seos,” como
ocurrié en nuestro paciente y que puede ocasionar diagnésticos errdneos
si no se tiene en cuenta la afeccion de base.
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En la hemartrosis hemofilica se distinguen tres etapas:

En la primera, la etapa aguda, de comienzo repentino, la articulacién apa-
rece tumefacta, caliente y muy dolorosa, y suele mantenerse en flexion.
Puede presentar o no alteraciones del color de la piel, esto es mas fre-
cuente en las articulaciones pequenas. En las formas cronicas de hemar-
trosis por hemofilia, el color de la piel no se modifica, y esta forma anmula
las alteraciones articulares de la tuberculosis.

La hemorragia se produce en la cavidad articular o en la disfisis o epi-
fisis del hueso. Por lo general afecta una sola articulacién a la vez, aun-
que con el tiempo puede afectar varias. Las recurrencias son comunes.

A menudo la primera articulacién afectada es la del tohillo, pero la que
més invalidez permanente deja es la de la rodilla, también pueden afec-
tarse los codos, caderas, mufecas, hombros, las pequenas articulaciones
de manos y pies, las vertebrales y aun la maxilar. Esta etana puede dur?r
de varios dias a varias semanas. :

En la segunda etapa, panartritica, la membrana sinovial presenta una
inflamacién cronica por reabsorcion incompleta de la sangre intraarticular.
La articulacién permanece tumefacta, sensible y dolorosa por meses o
anos,.con recurrencias periédicas de la etapa aguda, que dejan como re-
sultado tumefaccion, contracturas y atrofia muscular. El engrosamiento de
la cdpsula articular restringe la dilatacion, a pesar de las reiteradas he-
morragias.

Las articulaciones pequenas, las estructuras articulares .débiles y las
corticales finas, no contienen la progresion de la hemorragia y a veces
sobreviene la destruccién total de articulaciones y huesos.
~El cartilago articular a veces se erosiona en los bordes de las articula-
ciones. En ocasiones se destruyen grandes zonas en forma de “sacaboca-
dos” a raiz de las hemorragias subcondrales; llegan a la cavitacion de la
esponjosa y a la desmineralizacion difusa de los huesos por desuso. Las
hemorragias subperidsticas no son comunes.

La tercera etapa, de regresién, terminal, no se diferencia rmucho de la
panartritica. Se caracteriza por las secuelas permanentes, la atrofia y pro-
liferacion, la aspereza de las superficies articulares con formacion de
eversiones y ostedfitos, quistes, detencion del crecimiento por trastornos
de la nutricion 6sea o desarrollo acelerado con fusién prematura de Ia‘,
epifisis como resultado de la hiperemia crénica.!

Radioldgicamente no existen alteraciones en el estadio inicial En caso
de hemorragias recidivantes y persistentes durante largo tiempo, se ob-
serva una alteracion de la sombra de la cdpsula articular y opacidades
de los tejidos blandos por deposito de hemosiderina y aparece posterior-
mente, con la continuacién del proceso, el pinzamiento de la intarlines,
formacion de ostedfitos y ensanchamiento de la fosa intercondilea u ole-
craneana por erosion de sus superficies iibres de cartilago. Con el des-
prendimiento del cartilago articular degenerado aparecen las hemorragias
oseas subcondrales y los consiguientes quistes. que junto a las contrac-
turas, subluxaciones, luxaciones y anquilosis articulares forman el cuadro
caracteristico de la eveolucién desfavorable.

En muchos aspectos el cuadro radiologico es semajante a la artritis
reumatoidea. De acuerdo con Chlosta y colaboradores, la relacién entre
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la longitud y la anchura patelar es valiosa para distinguir estas dos con-
diciones. Una relacion patelar de menos de dos, es significativamente mas
comun en la artritis reumatoide.”

SUMMARY

Urbizo Cafdn, M. et al. Bone and articular alterations of hemophilla. Rev Cub Ped 56:
6, 1984,

A seven year old patient with hemophilia A diagnosed since the age of six months,
with articular alterations typical of hemophilic hemarthrosis and few frequent intraos-
seous cysts, is presented. A brief analysis of main aspects of this type of alterations
is made.

RESUME

Urbizo Candn, M. et al. Altérations ossouses et articulaires de I'hémophilie. Rev Cub
Ped 56: 6, 1984,

Il s'agit d'un patient hémophile A figé de sept ans, diagnostiqué depuis Iige de six
mois, qui présente les altérations articulaires propres de I'hémarthrose hémophilique
et avec moindre fréquence des kystes intra-osseux. Les auteurs font une bréve analyse
des aspects fondamentaux de ce type d'altération.
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