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Aspectos Ortopédicos en la Hemofilia
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RESUMEN:

La hemofila es una coagulopatia ligada al cromosoma X por deficiencia del
Factor VIII (hemofilia A), IX (hemofilia B) o combinada del factor VIII y las
plaquetas (enfermedad de von Willebrand). Debido a las hemorragias, sobre
todo en el sistema musculoesquelético, los pacientes padecen complicaciones
e incapacidades a corto y largo plazo.

Entre 1981-1986 se contabilizaron un total de 194 pacientes admitidos (499
admisiones) en el Nuffield Orthopaedic Centre de Oxford, presentdndose, en
este trabajo, las lineas generales de su tratamiento.

Descriptores: Artropatia Hemofilica, Tratamiento.

SUMMARY
The haemophilias are due to a functional coagulopathy (either factor
VIIL IX or factor VIII-platelet defiency). Because to musculoskeletal acute
haemorrhages, young and elderly patients develop structural deformities.
Between 1981-1986, 194 patients ( 499 admission) werw admitted to the
Nuffield Orthopaedic Centre in Oxford. In this paper the authors present
the treatment carried out in these patients.
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Introduccion

La hemofilia es una coagulopatia ligada al
cromosoma X que agrupa las deficiencias del
Factor VIII (hemofilia A), del Factor 1X
(hemofilia B o enfermedad de Christmas) o la
combinada de las plaquetas y del Factor VIII
(enfermedad de von Willebrand). Otros auto-
res incluyen también dentro de las hemofilias
el déficit de cualquier otro factor de la coagu-
lacién (1).

Lozner describié un tipo de coagulopatia a
la que llamé “hemofilia adquirida” por pre-
sentarse espontaneamente en adultos sin ante-
cedentes hemofilicos en afios anteriores (2).

Remitido: 8 noviembre de 1988

Estos enfermos no son hemofilicos “sensu
stricto”, sino pacientes que en determinadas
circunstancias desarrollan anticuerpos anti-
Factor VIII con déficit de dicho Factor.

A pesar de los grandes avances en el trata-
miento precoz de estos pacientes, las compli-
caciones, sobre todo del sistema musculoes-
quelético, siguen siendo muy frecuentes a
corto y largo plazo.

En este trabajo se presentan las lineas
generales seguidas con los pacientes admiti-
dos entre 1981-1986 en la Unidad de Referen-
cia de Hemofilicos del Nuffield Orthopaedic
Centre, en combinacion con el Oxford Hae-
mophilia Centre del Churchill Hospital.
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Aspectos Médicos.
Tratamiento General.

El tratamiento de estos pacientes requiere
accion conjunta de cirujanos ortopédicos,
hemat6logos y fisioterapeutas en combina-
cién con asistentes sociales, comprendiendo
no sélo el tratamiento intrahospitalario sino
también la reinsercion sociolaboral (3).

Terapéutica de reemplazamiento.-

Su objetico es obtener un incremento en el
nivel de circulacién de Factor VIII que permi-
ta la coagulacion. Aunque la mayoria de los
pacientes hemofilicos vistos en el departa-
mento estdn ya registrados como hemofilicos,
siempre se realiza, previamente al reemplaza-
miento, una valoracién de la cantidad de
Factor VIII circulante (Cuadro I) y la presen-
cia de anticuerpos. ’

Materiales terapéuticos:

El tipo de material terapéutico necesitado
para mantener el nivel de Factor VIII deseado
es, a priori, incierto. En lineas generales, si la
hemorragiaes en una zona facilmente inmovi-
lizable los niveles de Factor VIII requerido
son menores. La vida media del Factor VIII
transfundido en un hemofilico es aproximada-

congelado. Permite conocer exactamente las
unidades de Factor VIII que se estdn inyectan-
do. A pesar de ser una terapéutica costosa, a
largo plazo reduce mucho las complicaciones
de los hemofilicos, rentabilizandose por enci-
ma de los otros tratamientos. La globulina
humana antihemofilica de sintesis se estd
comenzando a utilizar con éxito, conjunta-
mente con otro centro, aunque no existe adn
gran experiencia con ella (3).

La globulina animal antihemofilica liofili-
zada: se usa en los casos de presencia de
anticuerpos, aunque esta sustancia también
puede provocarlos en tratamientos prolonga-
dos.

El Acido Epsilonaminocaproico: se usa
como medida para disminuir los requerimien-
tos de globulina humana, inhibiendo la activa-
cién del plasminégeno y previniendo la lisis
del codgulo.

Dosis de material terapéutico.-

La dosis de material terapéutico (cuadros II
y III) a usar depende de diversos factores, sin
embargo, como norma general se puede usar
la siguiente féormula:

P=Peso total del paciente (en Kgr.)
Q= Cantidad deseada de aumento

mente de 12 horas (1). P ;‘JQ =K del Factor.
Por diversas razones, en nuestro departa- U= Unidades totales del Factor.
mento practicamente sélo se utiliza la globu- K= C(.)n.stante. Plasmg: 2 criopre-
. . TR cipitado o globulina humana=
lina humana antihemofilicaliofilizada, prepa- 1.05. alobuli al= 1
rada a partir de plasma humano desecado 2, B1ODUTINA anima’= £
Tasra L

Admisiones hospitalarias.

N total de pacientes admitidos 194
N¢ de pacientes admitidos por episodios hemorragicos 115
Ne total de admisiones 499
N¢ de admisiones por episodios hemorragicos 301
Ne© total de hemorragias (Excluidas h. miiltiples) 359
Estancia media por episodio hemorragico (en dias) 14.7




E. GUERADO PARRA Y OTROS.— ASPECTOS ORTOPEDICOS EN LA HEMOFILIA 13

TasLa I1.
Zona hemorragica.

2.1. Articulaciones:

Rodillas 103
Codos 52
Tobillos 24
Hombros 19
Muinecas 9
Caderas 9
Tarsometatarsiana 1
Muiltiples (> 5) 2

2.2. Tejidos blandos:

M. Iliopsoas 34
Muislo 29
Gemelos 22
Gluteos 21
Antebrazo 13
Brazo 7
Pared abdominal 4
Mano 4
Ingle 2
Regidn retroperitonal 1
Pie 1
Intracerebral 1

TasLa III.
Cirugia
Manipulaciones bajo anestesia 12
N¢ total de operaciones 42

Tipos de intervenciones.-

—_

— e e e = = = NN NN NN RN RN -

Proétesis total de cadera
Recambio de proétesis T.C.
Sinovectomias de rodilla
Artrodesis de rodilla

Artrodesis de tobillo
Artroscopia

Proétesis de rodilla (Mac Kintosh)
Menisectomia

Patelectomia

Excisién de la cabeza radial
Transposicién del nervio cubital
Artroplastia de Girdlestone
Amputacion

Tarsectomia

Excision de hueso heterotdpico
Espalda

Mentén

Tend6n cuadricipital

Total 102.

Una unidad de Factor VIII se define como
la actividad de Factor VIII contenidaen 1 ml.
de plasma fresco normal citratado.

El tratamiento debe continuar hasta la
completa curacién de la lesion en cuestién y
cualquier accién terapéutica-ortopédica debe
acompaiiarse de administracion de Factor
VIIL

Factor IX.

Cualquier tipo de cirugia en pacientes con
enfermedad de Christmas (déficit de Factor
IX) debe mantener niveles por encima del
25%. Esto sélo puede conseguirse mediante
la transfusion del concentrado proteico.

Anticuerpos.

Los anticuerpos se presentan entre el 5% y
20% de los hemofilicos, dependiendo de las
distintas estadisticas presentadas en la litera-
tura ( 1, 4, 5). En este centro se sitia en el
7.3 %.

La aparicién de anticuerpos anti-Factor
VIII en no hemofilicos (hemofilia adquirida)
es una entidad muy rara con menos de 100
casos publicados en la literatura mundial.

En ambos casos, la cirugia s6lo debe llevar-
se a cabo como medida de urgencia cuando
peligra la vida del paciente. Cualquier tipo de
cirugia programada est4 totalmente contrain-
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dicada. Los materiales terapéuticos a usar son
las dosis masivas de globulina humana para
neutralizar los anticuerpos (indicada en trata-
mientos que se preven a corto plazo, ya que se
puede provocar un gran incremento del nivel
de anticuerpos) o las globulinas animales,
aunque éstas pueden provocar el mismo fend-
meno.

Como en la hemofilia adquirida, se pueden
utilizar corticoides o inmunosupresores para
contrarrestar los efectos de los anticuerpos.
En este centro se trataron siete casos de hemo-
filia adquirida; los resultados obtenidos fue-
ron muy desalentadores debido a la edad de
los pacientes y a la asociacién de la presencia
de anticuerpos con otra enfermedad concomi-
tante (4).

Hepatitis y SIDA en la Hemofilia.-

La aparicion de SIDA en hemofilicos se
debe sobre todo a los preparados liofilizados
(6). La donacién de sangre sin fines altruistas
por parte del donante se suele asociar con una
poblacién frecuentemente relacionada con
escasos recursos econémicos y, sobre todo,
sociales.

Analgesia.-

El dolor en las hemorragias del aparato
locomotor es constante. La administracion de
Factor VIII tiene en si misma un marcado e
inexplicado efecto analgésico casi instantd-
neo.

Eldolor leve o moderado puede tratarse con
paracetamol; los salicilatos estan contraindi-
cados pues pueden producir hemorragia
gastrica debido a la disminucién de la agrega-
cion plaquetaria.

El dolor intenso es convenientemente trata-
do con Pentazocina intravenosa, pero cuidan-
do la posiblidad de drogadiccién ante admi-
nistraciones repetidas.

Bajo ningiin concepto debe administrarse
medicacién intramuscular que implique ries-
go de sangrado local.

Aspectos Ortopédicos.

Hemartrosis aguda.-

Es la causa de la mayoria de las admisiones,
con un prédromo de sensacién de picor y
rigidez articular. No suele existir correlacion
entre el grado de hemartrosis y el dolor.

Nivel sanguineo de Factor VIII
(% del normal)

50-100
25-50

5-25

Cuapro L.
Relacién de los niveles sanguineos de Factor VIII
con la gravedad de las manifestaciones hemorragicas.

Tendencia al sangrado tras trauma importante

Sangrado intenso después de herida menor.
Ocasionalmente hemorragias espontdneas.

0 Sangrado espontdneo intramuscular y articular.

Tipo de sangrado

Ninguno
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Cuabpro IL
Niveles de Factor VIII requerido en la sangre del paciente
y materiales terapéuticos usados para el tratamiento de las distintas lesiones.

Lesion. Nivel de Factor VIII Niveles esperados Material
deseado tras la de Factor VIII terapéutico
transfusion tras 24 h. adm.
(% del Normal)
Sangrado 5-20 0-5 Plasma
espontdneo fresco
no complicado. Crioprec.
Hematoma 20-40 5-10 Globul. humana
en situacién antihemf.liofiliz.
peligrosa
Cirugia mayor 100-150 25-40 Crioprec.
Globul.humana
o animal.

Fuente de Factor VIII

Sangre fresca entera
Plasma fresco congelado
Crioprecipitados

Globul. humana antihemof
Globul. animal antihemof

Cuapro 111
Materiales terapéuticas disponibles para el tratamiento de la Hemofilia.

Niveles de Factor VIII
adquiribles en sangre
( % de la normalidad)

4-6
15-20
60-80
60-80

150

En pacientes crénicos la tumefaccién arti-
cular puede deberse mads a la hipertrofia sino-
vial que al hemartros en si (7, 8).

Durante el periodo aqui estudiado se admi-
tieron 219 hemartrosis (Tabla I).

Las articulaciones mas frecuentes afectadas
son larodilla y el codo, probablemente por ser
las que menor estabilidad dsea tienen. En estas
articulaciones la proliferacion sinovial es

importante, facilitando pellizcamientos entre
las superficies articulares con posibilidad de
nuevos hemartros. En el diagnéstico de la
hemartrosis la ecografia es un método muy
util (9, 10). (Tabla II).

A todas las articulaciones afectadas se les
aplica un vendaje compresivo e inmoviliza-
cién con enyesado bien algodonado. A los dos
dias se comienza la movilizacién activa para
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prevenir la atrofia muscular que condicionaria
inestabilidad y posibilidad de nuevos sangra-
dos. En estos pacientes la hidroterapia asisti-
da en piscina suele ser muy util.

Lapuncién evacuadora solamente estd indi-
cada en los casos de hemofilicos no crénicos
que no tengan ya alteracion articular, debien-
dohacerse al tiempo que se aplica simultdnea-
mente el Factor VIII. Normalmente, después
de las primeras veinticuatro horas, debido ala
coagulacién del hemartros, la puncién es mds
dificultosa y se debe pensar en el problema de
extraer un hemartros coagulado con la posibi-
lidad de inocular gérmenes. Conviene resal-
tar, no obstante, que sélo algunos hemartros
requieren evacuacion, asi como que la articu-
lacién mas susceptible de puncién es la rodi-

FiGura 1.- Artropatia hemofilica precoz en un nifio
de 8 afios. Ensanchamiento metafisario y osteopo-
rosis generalizada.

lla. Rara vez se intentd extraer un hemartros
en otra articulacién, no tanto por la dificultad
de la extraccion sino de la colocacién de un
vendaje compresivo tras la puncion.

Hemartrosis subaguda.

La hemartrosis subaguda es un proceso
autoperpetuante, ya que la lesién sinovial
predispone a nuevos sangrados.

Debe seguirse el régimen de tratamiento
anterior y, de recidivar la hemartrosis durante
3 semanas, se suele practicar sinovectomia.

En este centro se prefiere la sinovectomia
quirdrgica a la quimica o radioisotépica. El
tiempo adecuado para la movilizacion es de
dos semanas postcirugia, pasando seguida-
mente a fisioterapia activa.

Se practicaron 5 sinovectomias de rodilla
conbuenresultado, aunque en 2 casos, a pesar
de la intervencién hubo hematrosis recidivan-
te durante un mes.

Artropatia hemofilica crénica.

La hematrosis repetida conduce a rigidez
articular generalmente en flexién y artrosis
(5).

Las articulaciones mds comunmente afecta-
das son rodillas, codos y tobillos y, mucho
menos frecuentemente, caderas, mufiecas y
hombros. Las caracteristicas radiolégicas en
lasrodillas consisten en subluxacién posterior
de latibia conrotacién externa y valgo (Fig 1).
La fisioterapia es importante pues incrementa
los niveles de Factor VIII circulante, mantiene
el trofismo muscular y, por tanto, previene la
inestabilidad y la rigidez (11).

Durante los periodos de reposo deben apli-
carse férulas plasticas que mantengan lo co-
rregido o férulas dindmicas reversibles que
producen atin mejores resultados.

Se trataron 24 casos de artropatia hemofili-
ca cronica (Tabla III), practicandose 11 artro-
plastias sustitutivas de la cadera, 2 de resec-
cionen el codo y 4 artrodesis, 2 en rodilla y 2
en tobillo.
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Ficura 2.- Aspecto clinico de la rodilla de un paciente hemofilico de 31 afos. Re-
troposicién de la pierna con respecto al muslo. La zona rallada corresponde a la
localizacién de una nueva hemorragia en el misculo cuadriceps.

FiGura 3.- Correcion gradual de la deformidad en
flexién mediante ensayo con sistema de flejes
laterales y tensor-extensor posterior.

Ortesis.

El uso de ortesis previene las deformacio-
nes y contiene lo conseguido con la fisiotera-
pia (Figs 2 y 3).

Actualmente se emplean férulas plasticas
automoldeantes almohadilladas en las zonas
en contacto con puntos §seos para prevenir las
escaras.

Fisioterapia.

La fisioterapia debe ser, ante todo, suave y
lentamente progresiva. Se comienza por fisio-
terapia asistida en piscina para pasar a movi-
lizacion activa. Como norma general, no debe
emplearse la movilizacién pasiva, ya que
puede producir pequeiios desgarros de los
tejidos blandos articulares y, por tanto, hemo-
rragia.

Artroscopia.

Nuestra experienciaartroscopicaen pacien-
tes hemofilicos ha sido corta durante el perio-
do 1981-1986 (Tabla I1I) aunque actualmente
se estd empleando mucho mas debido a su
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eficacia y pocoriesgo. En uno de los dos casos
de esta serie se utilizé para lavado articular
mientras que en el otro se practicé una menis-
cectomia.

Es un buen procedimiento ya que, en deter-
minados casos, se puede utilizar para la eva-
cuacion de un hemartros subagudo, permi-
tiendo ademds la inspeccién articular.

Movilizaciones bajo anestesia.

Es un procedimiento muy util pero peligro-
so, pues puede provocar hemorragias por
desgarro e incluso fracturas, ya que algunos
pacientes hemofilicos presentan fragilidad
dsea por desuso.

En este centro las movilizaciones articula-
res se practican realizando movimientos sua-
ves, a la vez que se sujeta proximalmente la
extremidad para que el propio peso del miem-
bro sea el que realice la movilizacién; en la

rodilla bajo ningtin concepto deben practicar- -

se movimientos forzados. Es mejor una rodi-
1la estable en extensién que una fractura con
persistencia del fragmento paraarticular en la
posicién no deseada.

En algunas ocasiones, sobre todo cuando
hay grandes signos artrésicos, el objetivode la
movilizaciéon debe pretender cambiar una
posicion articular fija por otra mds funcional.
En estos casos el querer conseguir mayor
grado de movilidad puede provocar hemorra-
gia y dolor.

Se practicaron doce movilizaciones bajo
anestesia (Tabla III). Cinco en rodilla, cuatro
en hombro y tres en cadera. Paradéjicamente
se obtuvieron mejores resultados en hombro,
sobre todo mas en el cambio de corregir la
deformidad fija que en aumento de movilidad.

Cirugia reconstructiva.

Las indicaciones fundamentales son el do-
lor y la gran incapacidad como consecuencia
de grandes deformidades (12).

Deben tenerse en cuenta varios principios
(12, 5).

TasrLa IV,
Paralisis nerviosas.

N° Total 36

. Crural 14
. Mediano

. Cubital

. Ciatico

. Sural

. Radial

. Femorocutaneo

Z2Z2ZZ2Z2Z272Z
WA B

Las heridas no deben drenarse sino compri-
mirse mediante un vendaje bien almohadilla-
do y asegurarlas con férulaje.

El uso de clavos percutdneos y fijadores
externos debe evitarse, pues puede conducir a
infecciones y hematomas cutdneos.

Como norma general, es preferible la ciru-
gia en un sé6lo tiempo quirdrgico en vez de
varias intervenciones.

Toda cirugia debe realizarse previa valora-
cién del Factor VIII, anticuerpos y antigenos
Australia. Ninguno de los pacientes de esta
serie presentd anticuerpos en el postoperato-
rio.

Artrodesis.

Las artropatias crénicas graves en la rodilla
y tobillo se tratan mediante artrodesis (Tabla
II). Otros autores prefieren el tratamiento
mediante cirugia protésica paralarodilla (13).
En nuestra opinidn, la gravedad de las posi-
bles complicaciones en la cirugia de la rodilla
de los hemofilicos (hematomas o infecciones)
hacen desaconsejar este procedimiento (14).

La técnica utilizada para la artrodesis de la
rodilla consiste en fusién entre 10°-30° de
flexién mediante excision del cartilago y co-
locacién de 2 tornillos cruzados acompresion.
Durante el periodo 1981-1986 se realizaron,
sin complicaciones, cuatro artrodesis de rodi-
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1la, con un periodo medio de consolidacién de
5,4 meses.

En el tobillo, tras la excision cartilaginosa
se utiliza el peroné como injerto dseo. Se han
practicado dos artrodesis con un tiempo de
consolidacién de 4,5 y 6,2 meses respectiva-
mente. En pacientes hemofilicos no se ha
utilizado, hasta ahora, injerto 6seo procedente
de banco de hueso.

Cirugia de la cadera.

El hemartros de la cadera es mucho menos
frecuente que el del resto de las articulaciones
de la extremidad inferior, aunque esta articu-
lacién parece ser la mas susceptible a la artro-
sis.

A diferencia de la rodilla y el tobillo, la
artroplastia de la cadera es un procedimiento
que en la hemofilia hace predecir buenos
resultados.

Como normas adicionales a toda otra artro-
plastia, los hemofilicos deben tratarse con
vendaje compresivo postoperatorio mas yeso
pelvipédico durante tres semanas. Un periodo
de fisioterapia de un mes permite al paciente
una movilidad que lo hace independiente. Los
pacientes se reintegran al trabajo aproximada-
mente a los cuatro meses de la intervencion.
Se practicaron 11 reemplazamientos totales
de cadera (Prétesis de Charnley); no se prac-
ticd ninguna prétesis no cementada. Hubo un
caso de infeccién superficial que se resolvié
con antibioterapia.

Hemorragias musculares.

Ya que la hemorragia muscular se autode-
tiene debido a las fascias y curan con fibrosis,
se puede afirmar que excepto en la masa
muscular del psoas, no suelen recurrir (11).

Los hematomas son generalmente en la
musculatura flexora, tanto en la extremidad
superior como inferior.

Los hematomas musculares se suelen pre-
sentar en hemofilicos graves, generalmente
sin traumatismo previo. El sintoma predomi-

nante es el dolor y rara vez se complican con
neuropatias periféricas compresivas.

Eldiagndstico de las hemorragias muscula-
res mediante ecografia permite conocer exac-
tamente la extension del hematoma, a la vez
que la evolucién del mismo con el tratamien-
to. Presenta grandes ventajas, ya que, ademads
de poder explorarse zonas cubiertas por enye-
sado o inaccesibles a la palpacidén, es una
prueba inocua, sin embargo, requiere un ra-
didlogo experimentado (10).

En este centro se han practicado 32 ecogra-
fias, de las cuales seis fueron sobre la region
iliaca o femoral. En todos los casos informa-
ron con gran precision de la evolucién de la
hemorragia (10).

El tratamiento se aplica de la misma forma
que en los hemartros: Tratamiento del dolor,
reposo de la extremidad y vendaje, correccién
gradual de la posicién y fisioterapia activa
cuando el hematoma empieza a resolverse y
no hay dolor. La terapia con Factor VIII debe
mantener niveles superiores al 40%. La Tabla
IT muestra la distribucién de los sangrados
musculares.

Los hematomas del iliopsoas son mds gra-
ves, debiendo colocarse en yeso bipelvipédi-
co. Hay que estar alerta sobre una posible
paralisis del nervio crural (Tabla IV).

Los intentos de aspiracion o evacuacion del
hematoma estdn absolutamente contraindica-
dos, ya que el hematoma no esté coleccionado
sino difuso. Ademas del poco éxito de la
puncién, se puede provocar hemorragia e
infeccion.

Los hematomas musculares pueden provo-
car contracturas permanentes y neuropatias
comprensivas. Ambas ocurren en el 20% de
los casos. La fisioterapia precoz y el ferulaje
en posicién fisiolégica pueden prevenir las
deformidades permanentes. Cuando éstas
ocurren, las intervenciones precoces sobre
partes blandas evitan el establecimiento de
deformidades articulares fijas.

Se contabilizaron 102 hemorragias muscu-
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lares con una mayor frecuencia en la extremi-
dad inferior (Tabla II). El sangrado en 7 casos,
donde se constaté ademds hemartros de esta
articulacion. La hemorragia del cuadriceps
provocé rigidez leve de rodilla en 2 casos.

Neuropatias compresivas.

Rara vez son de cardcter permanente. Nor-
malmente la recuperacion tarda varias sema-
nas pero, en ocasiones, puede durar hasta seis
meses. El nervio mds frecuentemente afecta-
do, con diferencia, fue el crural (41 casos),
sobre todo acompafiando a hematomas ilfa-
cos, seguido del mediano (7 casos). En el
cidtico (4 casos) el riesgo de irrecuperabilidad
es mucho mds grande que el resto, probable-
mente debido a sangrado intraneural de las
vasa nervorum.

En series anteriores de este centro se obser-
v que en casi ningiln caso quedaron secuelas
(5), sin embargo, estudios més detallados de
los 36 casos de esta serie han mostrado que en
nueve hubo algtin tipo de alteracién perma-
nente.

Fracturas.

Las fracturas ni son una complicacién espe-
cial de la hemofilia ni su consolidacién estd
retardada con respecto a la media normal.

Los principios generales de su tratamiento
son:

- Infusién de Factor VIII para mantener
niveles superiores al 40% durante 3
dias en fracturas simples y 2 6 3 sema-
nas en fracturas complejas o tratadas
quirtirgicamente.

- Tratamiento del dolor segin se ha ex-
puesto anteriormente.

- Inmovilizacién de la fractura. Los mé-
todos conservadores son preferibles a
los quirtrgicos. Las tracciones deben
ser.cutdneas, ya que las esqueléticas,

como los fijadores externos, pueden
provocaren la hemofilia, hemorragiae
infeccion.

En las fracturas estables se coloca un venda-
je compresivo hasta el cese de la hemorragia,
seguido de inmovilizacién con yeso. Al prin-
cipio debe evitarse el enyesado por el riesgo
secundario de compresiones neurovasculares.

Quistes hemofilicos.

Los quistes hemofilicos consisten en una
neoformacién de tejido muy vascularizado
situado intramuscularmente, subperidstica-
mente o intradseo (15). Es una complicacién
rara en la hemofilia y actualmente todavia
menos frecuente debido al tratamiento pre-
coz.

Sus caracteristicas clinicas consisten en una
masa indolora generalmente en una de las
extremidades inferiores (Fig 4). No se ha

FiGura. 4.- Aspecto clinico de un quiste hemofilico
pélvico muy evolucionado.
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publicado caso alguno de transformacién
maligna. En adultos se sitiian en fémur e iliaco
mientras que en nifios lo hacen en el esqueleto
periférico.

La evolucidn del quiste es seguida clinicay
radiolégicamente, asi como mediante ecogra-
fia (4, 10). La tomografia axial computarizada
da una informacién muy precisa de los limites
de un quiste hemofilico grande, sobre todos
los que tienden a acceder a la pelvis.

El tratamiento conservador es efectivo
cuando es precoz, consistiendo en vendaje
compresivo e inmovilizacién y reemplaza-
miento del Factor VIII. Cuando aparecen
signos de resolucion del quiste debe comen-
zarse la fisioterapia.

El tratamiento quirdrgico debe emplearse
exclusivamente ante el fracaso del conserva-
dor. La excisién del quiste pélvico es una
cirugia mayor con un gran porcentaje de
mortalidad.

Durante el periodo 1981-1986 se extirparon
dos quistes hemofilicos en la extremidad infe-
rior que se hicieron intrapélvicos. La pérdida
sanguinea se aproximé a los 4.000 c.c. en
ambos casos. En uno de los pacientes, por
tratarse de un caso de hemofilia adquirida, se
utilizé la globulina porcina.

Los quistes en la extremidad con ulceracion
cutdnea requieren generalmente amputacion
antes de que se produzca una hemorragia
grave o infeccion.
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