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HEMOFILIA PARA
ORTOPEDISTAS, FISIATRAS, RADIOLOGOS Y FISIOTERAPEUTAS.

«Estan pasando cosas».

MAURICIO JARAMILLO RESTREPO. |
MEDICO INTERNISTA . ST
HEMATOLOGO. Al
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PANORAMA MUNDIAL.

Numero de paises encuestados 106
Porcentaje de poblacion incluida 91%
IPobIacién en condicion de hemofilia 178.500 I
Poblacion con EVW 69.747

Poblaciéon con defectos raros de la coagulacién  38.819
Hemofilia A 143.523

Hemofilia B

Pacientes con inhibidores con hemofilia A

Pacientes con Inhibidores con Hemofilia B

FMH GLOBAL SURVEY 2014

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdélogo. Medellin 2016
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CIFRAS EN COLOMBIA.

Tabla 1. Distribucion de las frecuencias de las coagulopatias segtin el déficit reportado,

Colombia 2019

Tipo de déficit Casos %
Factor VIl (Hemofilia A) 44,06
Factor IX (Hemofilia B) 9,54
Portadora 7.45
von Willebrand 23 2
Fibrinogeno 33 0,76
Protrombina 0 0,00
Factor V 26 0,60
Factor V y VIl 13 0,30
Factor VI 93 2,14
Factor X 4 0,09
Factor Xl 60 1,38
Factor X! 21 0,48
Total 4.349 100

Situacién de la hemofilia en Colombia 2019. _
Cuenta de Alto Costo. Fondo Colombiano de Enfermedades de I-{lt
Mauricio Jaramillo Restrepo Hematologo 2017.
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Cual es la expectativa de vida?

POR LOS CTH
y

LA PROFILAXIS
FARMACOLOGICA.

ASH Education Program Book 2010. 30ed.

Haemophilia (2010), 16 (Suppl. 5), 11-16 j

Haemophilia (2014), 20, e336--e358 'g '
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Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016
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Cuales son las hemofilias?

Las mas comunes:

FACTOR VIII: Hemofilia A. (VIII)
FACTOR IX: Hemofilia B. (IX)

Clinicamente indistinguibles.

Ambas son leves moderadas o sevél _
g
’ j

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematélogo. Medellin 2016
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SEVERIDAD.

Grados de severidad

MNormal

——————— Mivel de factar da
coagulacidn WIIT & Ix
50 - 150%

Hemofilia lewvea
Mivel de factar de
caagulacidn WIIT & IX
5 - 0%

Hemofilia moderada
Mivel de factar de
coagulacidn WIIT & IX

1 - 5%

Hemofilia severa
Mivel ge factar da
coagulacidn WIIL & IX
= 1%

“viesmortia i >

Ll aal
=

Y A

Guias para el tratamiento de la hemofilia. 2 ed 2012. I’i'
Textbook of Hemophilia Third Edition, 2014 .

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematélogo. Medellin 2016
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HEMARTROSIS:

EN DOS DIAS DESTRUCCION
PROLIFERACION Y MUERTE DEL

CATILAGO ARTICULAR.

A - #

Haemophilia (2011), 17,383-392 ° o !

Guias para el tratamiento de la hemofilia. 2 ed ZOIZ.FM
Textbook of Hemophilia Third Edition, 2014 pp 43 -86.

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016



( Integral +ies
HEMARTROSIS:

» Articulacion que sangra, continua sangrando.

» No sangran solo por la carencia de factor, sino por trauma, incluso banal,
artropatia, dafios musculares y lesiones neuroldgicas previos.

» No hay hemartrosis pequeia.

» Algunos sangrados son asintomatic
» La atrofia muscular periarticular asegura la present C|on d
eventos hemorragicos. j

:\ J
Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016 N
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HEMARTROSIS:

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016
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ARTICULACION SANA.

VISTA
ARTROSCOPICA DE
UNA RODILLA

SANA.

Cortesia del Dr. Adolfo Llinas.
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ARTICULACION SANA.
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ARTICULACION QUE SANGRA.
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ARTICULACION QUE SANGRA.
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ARTICULACION QUE SANGRA.
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ARTICULACION QUE SANGRA.

VISTA
ARTROSCOPICA DE
UNA RODILLA
ENFERMA.
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NO ES SOLO LA ARTICULACION...

La presencia de sangre en la cavidad articular
destruye el hueso.

de la inmovilidad y la inflamacidn,
riesgo de fracturas,

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016
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Es el hueso el que también se destruye...

HEMOFILIA & ARTRITIS REUMATOIDEA

Haemophilia (2015), 21, e472-e478

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016
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SINOVITIS

» Activacion de la actividad osteocldstica por aumento en los
niveles de RANK-L.

> La osteoprogeterina esta disminuida, es el antagonista fisioldgico de la
actividad osteoclastica.

» Esta aumentada IL 1 B, promotora de la inflamacién y el VEFG, aumenta la
vascularizacion local. :

» Seinstaura el ciclo hemorragia, inflamacidfr;
(ARTICULACION DIANA). (J

4 J
:‘\_\_:\ y

Haemophilia (2015), 21, e472-e478 Ar '

-
Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016. M
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HIERRO

Los glébulos rojos se rompen dentro de la
articulacion, liberando el hierro.

Este inflama los tejidos, ademas
sirve de sustrato para la formacion
libres, degradando el contenid

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016
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DE LA HEMARTROSIS.
SINOVITIS.

A LA ARTROSIS. ;

e

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016
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ARTROSIS:

LAS TRES ESTRATEGIAS PARA DISMINUIR LA
PROGRESION EN EL DANO SON:

1. PROFILAXIS FARMACOLOGICA.
2. REHABILITACION FiSICA.
3. ACOMPANAMIENTO PSICOSOCIAL PERMANENTE.

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016
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HEMARTROSIS:

rofiaxis - =
T ogica solo principalmente

N ‘erc era parte de codos, rodillas y
olores

Enla Tra de la Afecta

ﬂrres ponden a
emorragias.

A >
Guias para el tratamiento de la hemofilia. 2 ed 2012. FMH. Textbook of Hemophilia Third Ec n, 2014.
Haemophilia (2011), 17, 815-829, Haemophilia (2015), 21, e122--e150, Haemophilia (20 ) , 530-537.

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdélogo. Medellin 2016
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ECOGRAFIA ARTICULAR

HOY POR HOY PODEMOS HACER EL
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DEL DOLOR
AGUDO ARTICULAR.

Y RESPONDER UNA PREGUNTA CLINICA:

SANGRA O NO SANGRA?

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematélogo. 2016
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HEMOFILIA: DIAGNOSTICO DE LABORATORIO:

-Se debe hacer con la cuantificacion de F VIII
y F IX, en un buen laboratorio.

-EI TTP y TP solo son utiles como pruebas de
tamizaje, su normalidad no descarta esta
condicion.

s
Ry

Guias para el tratamiento de la hemofilia. 2 ed 2012,FMH. |
Textbook of Hemophilia Third Edition, 2014 . .

\,
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Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016 '&
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TRATAMIENTO:

- Disponemos de excelentes concentrados de factor
que abrieron todas las posibilidades para pacientes
en condicion de hemofilia, como para los equipos
tratantes.

-Los podemos utilizar episodicamente, en profi IaX|s
farmacolégica, e inmunotolerancia
erradicacion de inhibidoreﬁ,‘

4 {,

Guias para el tratamiento de la hemofilia. 2 ed 2012. FMH.
Textbook of Hemophilia Third Edition, 2014 .

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematologo. Medellin 2016 ng\
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PROFILAXIS FARMACOLOGICA

Consiste en al administracion de concentrados de factor de
forma anticipada, para la prevencion de eventos hemorragicos.

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Rionegro 2016
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REHABILITACION.

Con la evidencia existente se confirma que un programa de
rehabilitacion permite:

» Después de 6 semanas de ejercicio disminuyen las citoquinas proinflamatorias IL-6 y TNF-a
y aumento de la IL 10, que tiene el efecto contrario.
» Disminuir la frecuencia y severidad de las hemorragias musculoesqueléticas.
» Controla el dolor.
» Mejora el desempeiio fisico.
» Recupera los arcos de movimiento articular.
» Ademas que favorece los procesos de inclusion laboral, social
forma determinante en la calidad de vida. .
» Cambiar la mente y el corazén en donde residen las principal? barr
A\ 9
p
Blood Coagulation and Fibrinolysis 2011, 22:50-55 ’7 ’

Haemophilia (2016), 22, e119-e129
Semin Thromb Hemost 2018;44:787-795.

Haemophilia (2019), 25, e 257-e266 . . m 4
Haemonbhilia (2020) 26 200-215 Mauricio Jaramillo Rée
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INHIBIDORES:

> Al dia de hoy es la complicacion mas grave.
> Es un alo - anticuerpo tipo 1gG que neutraliza la actividad de

los concentrados de factor de coagulacion.

> Su presencia hace inutiles
los concentrados de factor de uso habitual.

> No coagulan la sangre.

I

> Para la prevencion o tratamiento de las he'ri'rra
utiles los agentes bypass. y o

T L
Guias para el tratamiento de la hemofilia. 2 ed 2012. FMH.

Textbook of Hemophilia Third Edition, 2014 . e
SeminarsinHematology53(2016)20-27. Mauricio Jaramillo Restrepo. ista He
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Los concentrados de factor disminuyen en el riesgo
hemorragico inherente a la hemofilia.

o Officiall Foumal of tea World Fodaration of lmmaphilia,

Haemophilia &

Harmoplida (24122 a1 el DL UTFY b CE A0

ORIGINAL ARTICLE Muscukwkeletal

Perioperative management and outcome of fracture
treatment in patients with haemophiha without inhibitors
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Y para la cirugia...

Se requiere planeacion y la participacion permanente y
comunicacion expedita entre el ortopedista, fisiatra,
radidlogo, fisioterapeuta,odontologo, servicio

farmacéutico, enfermeria, laboratorio de lacion
y el hematdlogo. 4
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Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016 ’
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Y para la cirugia...

» Verifique que el inhibidor es negativo.
» Programela un dia lunes asi se podran obviar los inconvenientes logisticos
propios de los fines de semana y festivos.
» Accesos venosos.
» Para la analgesia solo utilice acetaminofén, codeina, tramadol, morfina. No
apligue medicamentos intramusculares.
» En acuerdo con el hematdlogo tratante planeen la profilaxis
antitrombatica.
» Avise al banco de sangre la presencia de este pacien
programacion y tipo de cirugia que le llev
» Inicie los concentrados de factor una hora antesL
continue la pauta prescrita. .i,

\ 7

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016 ’N\
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Y para la cirugia...

» Con el hematdlogo tratante verifique los resultados de las mediciones de
las concentraciones de factor cada 12 horas.
» Disponer de los concentrados de factor para su aplicacion de forma
suficiente y oportuna minimiza los riesgos hemorragicos inherentes a la
hemofilia.
> No es util el plasma fresco congelado y el crioprecipitado su administracion
generara mayores riesgos.

» El uso de agentes hemostaticos gomas de fibrin
etc., queda a criterio del equipo qulru{’ gico.
» Pararetirar los puntos se requerira una dos}s habifual ¢

A
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Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016 'N\
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INFUSION CONTINUA.

Evita las fluctuaciones séricas y ahorra
un 30% en el uso de los
concentrados de factor.

Indicado en hemofilia A: Cirugiay trauma.

Se puede hacer con cualquier
concentrado de factor.

Han mostrado mayor estabilidad los
productos de origen plasmatico.

Textbook of Hemophilia 3ed 2014.
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INFUSION CONTINUA.

Figure 1; Comparison of factor levels during conventional bolus replacement versus
continuous infusion therapy

Supvather ppeulc
concanbabon
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Haemophilia(2002);8, 629 -634.
Haemophilia (2006),12,212 -217. P
Haemophilia (2006),12(suppl. 3), 1-7.
BLOOD 2016, VOLUMEN 128, NUMBER 2 PP 178 - 184

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016 \ N
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INFUSION CONTINUA.

Bolo inicial a 50ui/kg dosis, y luego continuar a
3ui/kg/hora a 5ui/kg/hora.

Preparar en cloruro de sodio
hasta 500cc.

Mezcla para 12 horas y cambiar cadai'

Cuantificar factor cada 12 horasil A N/
’ |
'y '

Haemophilia(2000); 6, (Suppl 1),84 —93. !m"" &
Textbook of Hemobhilia 2ed 2014 Mauricio Jaramillo Restr D Interni
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USO DE ANTIBIOTICOS Y ANESTESICOS.

» No hay contraindicacién para el uso de estos medicamentos ni
profilacticos, ni terapéuticos.

» Su indicacidn es a criterio del equipo quirurgico tratante.

“’. . i 8
" .
b
)

» No hay contraindicacion para el us&je a
anestésicos. | J

N
Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016 'h\
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USO DE ANALGESICOS.

» Para manejo del dolor en los
pacientes en condicion de hemofilia:

> Solo se puede utilizar:

> Acetaminofén.
» Codeina.
» Tramadol.
» Morfina.

» Cualquier medicacion debe ser oral o
intravenosa.

Guias para el tratamiento de la hemofilia. 2 ed 2012. FMH.

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016
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PROFILAXIS ANTITROMBOTICA.

> Trombosis asintomatica en el 10%: Cx de rodilla.
» No existen guias de atencion.

» Compresion neumatica intermitente.
» Heparina no fraccionada.
> Rehabilitacion precoz.
» Dopler venoso de MIIS previo al alta.

BLOOD, 17 DECEMBER 2009 VOLUME 114, NUMBER 26
BLOOD 2016, VOLUMEN 128, NUMBER 2 PP 178 -184

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016
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PROFILAXIS ANTITROMBOTICA.

Patient characteristic ARecommended methods
Without inhibitors, undergoing joint Subcutaneous low-molecular-weight
arthroplasty heparin, started 6-12 h after the

end of the operation (eq,

encxiparin 40 mg), continuad daily
for nao less than 4 wk

With inhibitors, undergoing joint Meachanical methods of
arthroplasty and treated with thromboprophylaxis (graduated
bypassing agents compression stocking or

intermittent pneumatic
compression), for no less than

30 days postoperatively
With or without inhibitors, Early mobilization, as the only method
undergoing arthroscopic surgery of thromboprophylaxis

BLOOD, 17 DECEMBER 2009 VOLUME 114, NUMBER 26

Mauricio Jaramillo Restrepo. MD Internista Hematdlogo. Medellin 2016
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ECOGRAFIA MUSCULO

ESQUELETICA APLICADA A
HEMOFILIA.
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Brindamos atencion con colidad humanao

( Inte'agral 0018,
BORDJES ECOGRA O

» PUCK — US: Para responder una pregunta clinica:
Hay o no sangre: Lo hacen hematédlogos.

» HEAD - US: Para cuantificar el dano articular: Este
lo hacen radidlogos.

» La programacion de la US en co
tobillos debe ser individualizada. .



. ORGANIZACION
o
C Vihonco -« Ips sAs
Brindamos atencion con calidad humana...

( Integral -s+ies
PUCK — US.

e Con ella no se hara diagnéstico.

oEste se hace con base en la
informacion del interrogatorio y
el examen fisico y los datos
ecograficos.

*Solo el 30% de los dolores
articulares corresponden a
hemorragias.

Haemophilia (2014),20,e51-e57
Haemophilia (2013),19,790-798
Haemophilia (2010), 16 (Suppl. 3), 67-68
Haemophilia(2013),19,e167-e173
Haemophilia (2010), 16 (Suppl. 3), 67-68
Haemophilia (2015),21,e122-- €150
Haemophilia(2011),17:5,826-828
_Haemophilia (2015),21,530-537
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ECOGRAFO PORTATIL.
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PROTOCOLO HOSPITAL LA FE :
3 VENTANAS SONOGRAFICAS.

-

RESUMEN PROTOCOLO EXPLORATORIO

Lo m-.‘ﬁﬁ' mu--a--
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Haemophilia (2012), 18, e215-e226
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Brindamos atencion con calidad humana...

(* Integral +uns

VISTA NORMAL PROTOCOLO PUCK - US.

Thromb Haemost 2013; 109: 1170-1179
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C Vihonco -« Ips sAs
Brindamos atencion con calidad humana...
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HEMORRAGIA PROTOCOLO PUCK - US.

Thromb Haemost 2013; 109: 1170-1179
Haemonbhilia (2012). 18. e215—e226
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C Vihonco -« Ips sAs
Brindamos atencion con calidad humana...

( Integral -svips
IMAGENES.

“"

Haemophilia (2012), 18, e215-e226
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P

" Vihonco --= Ips sAs

Brindamos atencion con calidad humana...

Integral -+ ues.

POWER DOPPLER.
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Brindamos atencion con calidad humana...
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ROL DE LA ECOGRAFIA EN LA ARTROPATIA HEMOFILICA.
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Brindamos atencidn con calidad humana...
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HEAD - US: Para la deteccion temprana
de artropatia.

eTransductor de 12.5 MHz.

eLa sangre libre en la cavidad articular desencadena cambios en
membrana sinovial (sinovitis) y la destruccion osteocondral (inicio de
la osteoartrosis).

*En hemofilia las lesiones osteocondrales son extensas lo que no
sucede en otras enfermedades; se debe a la toxici hierro en el

cartilago. {4 STy
y =X /3 d
eLa sinovitis en sus estadios iniciales se Iocal&j en A

superficies 6seas intraarticulares. El controlfde(j?
progresion del dafio articular de artropatia agu

[
eArticulacidon blanco o diana es la que tiene sinovitis.

Thromb Haemost 2013; 109: 1170-1179 ’Na
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HEAD — US: Parala deteccion temprana de
artropatia.

*El hallazgo de sinovitis obliga a intensificar la profilaxis al
menos por tres meses. Volver a evaluar clinicamente y
sonograficamente.

eLa cuantificacion de estos cambios se correlacionan con la

progresion de la artropatia. ’

*HEAD - US: Detecta las lesiones subcl(q’cas
progresion de la artropatia; permite e(;alu}r la eficaci
esquema profilactico. - R

A\

s

Thromb Haemost 2013; 109: 1170-1179 s ¥
EXPERT REVIEW OF HEMATOLOGY, 2018 https://doi.org/10.1080/17474086.2018.1435269 ’N M
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Brindamos atencion con calidad humana...
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HEAD - US: CODO

Thromb Haemost 2013; 109: 1170-1179
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@ Vihonco -« Ips sAs

Brindamos atencion con calidad humana...

Brindamos atencion con colidad humano

SINOVITIS: CODO

Phizer
' Ultrazsound

/  Program

GRADO-0 (ausente/minimo)

Codo

Thromb Haemost 2013; 109: 1170-1179

& HEADUS

Haemopks
Debes b

in Earty Arthropathy
with UltraSounad

Codo - anterior (E2A, E2B)

¥ Los recesos radial (a) y coronoide estan vacios o minimamente
distendidos con una forma concava

¥ Una sinovial minima en la linea articular puede producir un perfil
concavo que no sobresale sobre las superficies dseas adyacentes

Codo - posterior (E3)

¥ [l piso de la fosa ofecraneana (b} esta vacio

¥ Se pusde encontrar una protuberancia minima de sinovial en la linea
articular,

- CAMTEL /uﬂﬂﬁm
o b . S o
e

Codo - anterior (E2A, E2B)

v Los recesos radial y coronoide distendidos asumen una forma
convexa (c) pero la sinovial no muestra continuidad con la linea
articular {d) y el receso anular.

Codo - posterior (E3)

¥ La sinovial se extiende en la fosa olecraneana alcanzando su piso (e].
Esto aparece en continuidad con fa linea articular y ocupa <50% del
volumen total esperado del receso.

Codo - anterior (E2A, E2B)

¥ Distensidn completa de los recesos radial y coronoide. La sinovial
forma un continuao () sobre |a articulacidn anterior.

¥ El receso anular (g) esta distendido.

Codo - posterior (E3)
¥ La sinovial ocupa =50% del volumen total esperado del receso.
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Brindamos atencidn con calidad humana.

( Integral +ies
HEAD - US: RODILLA
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Brindamos atencion con calidad humana...

Brindamos atencion con colidad humano

i
GRADO-2 (severo)
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Rodilla - suprapatelar (K1)

¥ El receso suprapatelar {h) estd vacio o minimamente distendido

¥ Se datecta poca cantidad de sinovial entre las almohadillas grasas
suprapatelar y prefemoral pero la sinovial no se extiende
proximalmente entre el cuddriceps y la almohadilla grasa prefemoral
{las lineas punteadas indican el limite}

Rodilla - parapatelar (K2A, K2B)

¥ Losrecesos parapatelares (i} estdn vacios.

¥ Sg puede encontrar una minima protuberancia de sinovial en la linea
articular patelofemoral gue no se extiende sobre |a superficie plana
de los condilos femorales.

Rodilla - suprapatelar (K1}

¥ La sinovial se extiende proximalmente entre la superficie que se
encuentra debajo del tenddn del cuaddriceps y la almohadilla grasa
prefemoral.

v Una distension completa del receso se muestra en una sola
escaneada.

Rodilla - parapatelar (K24, K2B)
¥ La sinowvial Hena parte del receso parapatelar [k} o se extiende a
trawvés del receso (1) llenando <50% de su volumen total esperado.

Raodilla - suprapatelar (K1)

¥ Una distension marcada (m) del receso suprapatelar con uma
extension de |a sinovial demasiado craneal para ser demostrada de
forma compieta en una sola escaneada.

Rodilla - parapatelar (K2A, K2B)
¥ Lasinovial ocupa »50% del volumen total esperado (n) del receso.
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Brindamos atencion con calidad humana...
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Integral +ies
HEAD - US: Como se calcula?

SINOVITIS  |#

Ausente o minima 0
Moderada
Severa 2

Normal. 0

Irregularidades minimas con o sin osteofitos.

Danos en el hueso subucondral, con o sin erosiones y osteofitos prominentes
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HEAD - US: Como se calcula?

CARTILAGO

Normal 0

Daio que compromete < del 25% de la superficie articular: Adelgazamiento o 1
perdida del cartilago.

Daino que compromete < del 50% de la superficie articular: Adelgazamiento o 2
perdida del cartilago.

Daio que compromete > del 50% de la superficie articular: Adelgazamiento o 3 sfg
perdida del cartilago. 3

Perdida total del cartilago articular.
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