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RESUMEN:

La hemofilia es una de las enfermedades méas documentadas a o largo de la historia y sus tratamientos han
sido tan variados como ineficaces. S6lo en los Ultimos 70 afios se ha avanzado en la investigacion y obtenido
resultados efectivos. Los resangrados han dejado de ser la causa de muerte de estos pacientes, pero las
lesiones musculoesqueléticas que conllevan se han convertido en el pricipal problema. Los hemartros,
hematomas musculares y sinovitis son, sin duda, las patol ogias mas frecuentes y los codos, tobillos y rodillas
las articulaciones mas afectadas. La prevencion y el tratamiento fisiotergpico, laimprescindible colaboracion
con cirujanos ortopédicos, hematdlogos y €l trabajo multidisciplinar de todo el personal sanitario parece ser
lamejor via de abordaje para que las secuelas no alteren la calidad de vida del paciente hemofilico.
PALABRAS CLAVE: Hemdfilia, fisioterapia, hemartrosis, hematomas musculares, sinovitis.

ABSTRACT:

Hemophilia is one of the most documented illness throughout history and its treatments have been been as
varied as ineffective. Only in the last 70 years we have advanced in the investigation and we have obteined
effective results. Rebleedings are no longer the cause of death of these patients, but the musculoskeletal
injuries have becaume the main problem. Haemarthrosis, muscular hematomas and synovitis are without
doubt the most frequent pathologies and the elbows, ankles and knees, are the most affected joints.
Prevention an phisiotherapic treatment, the essential colaboration with orthopedic surgeans and the
multidisciplin work of health service, seemsto be the best way to go to have less consequences on the quality
of life for the mehophilic patient.
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1. ANTECEDENTES
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 s dos de sus hermanos mayores habian muerto o sufrido grandes hemorragias tras la
circuncisiéon. Yaafinales del siglo XVIII se documenta la muerte de seis hermanos por fuertes hemorragias
tras sufrir peguefias heridas. A partir de este momento comienza a documentarse una amplia literatura sobre
la enfermedad. En 1803 se publicé Informe sobre una predisposicion hemorrégica existente en cierta
familias (1). Mas tarde, en 1830, se describe “una nueva enfermedad hemorréagica que afectaba a los varones
y la transmitian las hembras’. Se le adjudican nombres como “Hemorrea”, “ldiosincrasia hemorréagica’,
“Hematofilid’, “Diastesis hemorragica’, hasta que en 1828, Friedrich Hopff, acufia el término hemofilia que
etimol 6gicamente deriva del griego hemo <<sangre>> y philia <<aficion>>. Durante principios del siglo
XIX se entendid que las hemorragias eran producidas por algun tipo de problema vascular, pero en 1830 se
detectd cierto defecto en la coagulacion ligado a sexo y a la historia familiar. Las primeras hipétesis
apuntaban a una “rigidez” excesiva de las plaquetas que dificultaba su ruptura. Tras diversas investigaciones
y casi cien afios mas tarde, se descubre la existencia de una pequefia fraccion de una molécula a la que
[lamaron “globulind” que corregia € 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 €l cual la actividad bioldgica del factor V11 esta reducida porque la moléculadel factor VI, si bien
esta presente, esta funcional mente dafiada (1-3).

En 1944, Pavliovsky 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 € factor I1X. En un
primer momento se la denomind Enfermedad de Christmas y que conocemos hoy en dia como hemofilia tipo
“B”. Actuamente se define la hemofilia como una enfermedad hemorrégica, hereditaria, monogénica,
recesiva y ligada al sexo. Esta producida por la deficiencia del factor VIII de la coagulacion sanguinea
(hemofilia tipo A) o del factor IX (hemofilia tipo B). Desde e punto de vista clinico, ambas son
indistinguibles, siendo la hemofiliatipo “A” mas frecuente que la hemofiliatipo “B” en una proporcion de 5
al. (3

Resulta interesante mencionar el caso de Alexis, € hijo de Algjandra Fyodorovna, nieta de lareina Victoria
de Inglaterray Emperatriz de Rusiay, su padre Nicolés de Il Zar de Rusia. Probablemente, Alexis haya sido
€l nifio con hemofilia mas famoso de la historia. El largo peregringje de sus padres por innumerables

meédicos, €l celo para protegerle de las hemorragias y su angustia influyeron, en gran medida, en dejar de lado



sus funciones como Zares. Esto, junto a la nefasta influencia de Rasputin en sus decisiones fueron factores
gue influyeron en el asesinato de toda lafamilia Romanov en lanoche del 16 al 17 dejulio de 1918. (2)
Respecto al tratamiento de la hemofilia se conoce que e primer escrito se encuentra en el Catdlogo del
Cirujano General de los Estados Unidos publicado en 1901. Se habla de la administracion de calcio,
inhalaciones de oxigeno, uso de la glandula tiroidea, etc. A lo largo de la historia se documentan los mas
extravagantes tratamientos para la enfermedad como la irradiacién del bazo, la administracion de suero
antidiftérico, terapias con vitaminas y € difundido tratamiento “ Timperley”. Resulta insolito que a pesar de
ser una de las enfermedades mas documentadas a lo largo de la historia, ha sido s6lo en los Ultimos 50 afios
cuando se han adquirido los mayores conocimientos sobre la enfermedad y sus posibilidades terapéuticas (3).
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 €l
autotratamiento precoz con la inyeccion intravenosa de factores VIII y IX. En estos Ultimos 20 afios, la
aparicion de la infeccion del HIV y la enfermedad hepética por €l virus C de la hepatitis ha llevado a la
busqueda de un tratamiento eficaz y completamente seguro. Para un futuro proximo, parece que la solucién
definitiva a esta enfermedad se enfoca al trasplante hepatico y la terapia génica. (1-4)

2. PATOLOGIASMUSCULOESQUELETICASY TRATAMIENTO FISIOTERAPICO

Durante €l siglo XX se reorienta el concepto del tratamiento de la hemofilia, intentando proporcionarle una
visién multidisciplinar. La colaboracion entre cirujanos ortopédicos, hematélogos y fisioterapeutas ha
resultado fundamental para obtener resultados satisfactorios dando una mayor relevancia a la prevencion de
las lesiones musculoesqueléticas (5). La infusion del factor deficitario de la coagulacion desde los 1-2 afios
de edad hasta los 18 afios se ha utilizado como método para minimizar las lesiones ortopédicas y
deformidades articulares. No obstante, s6lo en un 25% de |os pacientes del mundo €l tratamiento es adecuado
(5,8). Estas alteraciones musculoesqueléticas son, en la actualidad, las patologias mas frecuentes e
invalidantes, siendo las hemartrosis, los hematomas musculares y las sinovitis las lesiones mas comunes en la
hemofilia tipo A y tipo B. Resulta evidente, que su prevencion y rehabilitacion son fundamentales para la
Optima recuperacion del paciente. (7-9).

e Hemartrosis:

Se define la hemartrosis como la presencia de sangre intraarticular. La causa mas frecuente suele ser un
traumatismo que, en ocasiones, como en la hemofilia, puede pasar inadvertido. Acciones como caminar o

posiciones durante €l suefio pueden generar hemartrosis esponténeas. La hinchazon es € sintoma



caracteristico en la articulacion para establecer €l diagndstico clinico que se confirma mediante una
artrocentesis. Las articulaciones que tienen una predisposicion mayor a encontrarse afectadas son aquellas
con abundante tejido sinovial como codos, tobillos y rodillas (8,9). La edad se debe considerar un factor de
riesgo de complicaciones en la hemofilia, ya que la hemartrosis y el prondstico de una futura artropatia
hemofilica es més grave cuanto menor es la edad de paciente (10). Se cree que la aparicion de sangre
intrarticular durante los sangrados induce a modificaciones sinoviales. Esta sangre intrarticular puede
provocar un aumento de los depésitos de hierro que supera la capacidad de ser eliminado por los macréfagos
sinoviales. Estos acimulos de hierro desencadenan la muerte de los condrocitos y procesos inflamatorios que
pueden conllevar una importante degeneracion articular, o bien, en el caso més grave, una anquilosis total.
Estos cambios fisioquimicos de la articulacion conducen a un circulo vicioso de hemorragia — hipertrofia
sinovial — nueva hemorragia. La primera hemartrosis ya puede provocar cambios en la membrana sinovial
gue conduzcan a una futura artropatia. Cuando los procesos hemorrégicos se repiten sobre determinadas
articulaciones el proceso de recuperacion y tratamiento fisioterapico se complica. Comienza a instaurarse un
circulo vicioso de hemartrosis — inmovilizacion — atrofia muscular — inestabilidad articular — nueva
hemartrosis. Este desarrollo acabara en una artropatia hemofilicay € riesgo de una futura anquilosis. Parece
clarala influencia positiva de un correcto tratamiento hematolégico y fisioterapico sobre una posible futura
osteoporosis, €l aumento de las epifisis y sobre la disminucién del espacio articular. Asimismo, todas
aquellas articulaciones que sufran hemartrosis y no reciban un correcto tratamiento fisioterdpico presentan un
riesgo mayor de desarrollar sinovitis. La clasificacion de las hemartrosis atiende a sus causas, espontaneas o
provocadas. Los signos de Celso (calor, rubor, dolor, tumor e impotencia funcional) son caracteristicos. A su
vez, también existe una clasificacion en funcidn del tiempo de evolucidn, diferencidndolas en agudas,
subagudas y cronicas, asi como s la articulacion tiene o no tiene antecedentes hemorragicos. Sera
trascendente establecer un diagnostico diferencial respecto a otros cuadros clinicos como la gonalgia
inespecifica, bursistis, tendinitis y la artritis séptica para establecer €l adecuado tratamiento médico y
fisioterapico. (7-12)

El tratamiento fisioterapico en las hemartrosis se va a fijar como objetivos: cohibir la hemorragia, reducir €l
dolor, aumentar la reabsorcién de la hemorragia, devolver la funcion a la articulacion y prevenir futuros
trastornos degenerativos articulares. En este tratamiento fisioterapico, se deben pautar sesiones de
cinesiterapia activa y resistida para la potenciacion de la musculatura y medidas ortopédicas de prevencion y

proteccion. En la valoracion fisioterapica hay que destacar que la impotencia funcional puede evaluarse



mediante balances articulares y musculares, pero su medicion puede estar condicionada por la imposibilidad
del paciente para mover la articulacion afectada. Hay que destacar que esta contraindicado “forzar” la
movilidad de la articulacién por el posible compromiso de resangrado. Antes de comenzar con cualquier
técnica fisioterdpica habra que informar a hematdlogo del potencial riesgo hemorragico para prevenir una
posible hemorragia. A la hora de establecer €l tratamiento fisioterdpico habra que diferenciar entre primeras
hemartrosis y hemartrosis de repeticion. (8,9)

En una hemartrosis leve sin antecedentes se establece como una pauta de rehabilitacion estandar la
inmovilizacion total con férula de la articulacion afectada en posicion antidlgica. Se implanta como
tratamiento fisioterapico empezar con contracciones en isometria y crioterapia tras los gjercicios durante los
dos primeros dias. Si €l paciente mejora, se retira la férula durante el dia'y se mantiene una inmovilizacion
parcia nocturna. Contindia con los gjercicios isométricos y con gjercicios activos contra una resistencia
progresiva. Al final del tratamiento se sigue aplicando crioterapia. Entre el séptimo y el décimo dia, s €l
paciente evoluciona favorablemente, se autoriza la carga total, € inicio de las actividades normales y
actividad fisica adaptada a cada paciente. (8,9,19)

En la hemartrosis a tension o grave, actualmente se lleva a cabo una artrocentesis tras € consenso entre €l
hematdlogo y €l cirujano ortopédico. Su indicacion se basa en el efecto lesivo de la sangre sobre la
articulacion y el dolor que refiere e paciente. El tratamiento fisioterdpico comienza con un vendaje
compresivo e inmovilizacion parcial tras la artrocentesis. Los primeros ejercicios sera isométricos
acompafiados de crioterapiaal final delasesion. Si enlaevalucion fisicael paciente ha presentado mejoria se
retirala férula durante el dia, pero se mantiene durante el suefio. Los g ercicios se complican a realizarlos el
propio paciente contra cargas progresivas. Entre en séptimo y el décimo dia se progresa a carga total del
miembro, continua con los gercicios y se valora la posible retirada de la férula. Por Gltimo, quince dias
después de la artrocentesis, ya se autoriza la carga total, €l inicio de las actividades normales, evaluacién de
posibles secuelas e inclusion en el programa de fisioterapia. (11-14,19)

Si la hemartrosis del paciente es de repeticion el tratamiento fisioterdpico es similar, pero se recortan los
plazos. En ambos casos, tendremos que alcanzar una movilidad articular que permita el desarrollo de las
actividades de la vida diaria y un balance muscular que proteja la articulacién y permita la actividad
locomotriz. Al final del tratamiento, el equipo médico valorara la posibilidad de realizar una sinoviortesis.

(11-14,19)



e Hematomas musculares:

Los hematomas musculares ocupan el segundo lugar en frecuencia en las complicaciones de la patologia
hemofilica. Se define un hematoma como una tumefaccion o hinchazén morbosa que consiste en una
acumulacion de sangre en el espesor de un tegjido y expresa la contencidon mecanica de la sangre que fluye
desde los vasos sanguineos lesionados. Solo los medios fisicos o la terapia sustitutiva pueden conseguir €l
cese de la hemorragia cuando existe un déficit de los factores VII1 y 1X como ocurre en la hemofilia. Una vez
estabilizadas las presiones intramuscular e intravascular, 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. Son
caracteristicos los hematomas espontaneos, aquellos producidos por una contusién inadvertida o por posturas
inadecuadas durante el suefio. Estos suelen ser la primera causa de asistencia médica, sobre todo en la edad
pedidtrica y la primera sospecha de la enfermedad. La clasificacion de los hematomas depende de su
extension, volumen, profundidad del plano, localizacion regional, estructura que afecta y evolucion en el
tiempo. Los hematomas que involucran a la musculatura afectaran a su funcién por lo que requeriran terapia
sustitutiva y tratamiento fisiotergpico. Los misculos del antebrazo o del miembro inferior como el psoas o
los gemel os suelen ser os mas afectados. (15,16,19)

Respecto a psoas, como manifestaciones clinicas destaca la adopcién de una posicion antidgica de la
articulacion y la contractura muscular. En la palpacion de la zona afectada se percibe una aparente
induracion. Se debe comprobar que no existe compresion de un nervio periférico y valorar la sensibilidad, la
funcion motriz y los reflgjos osteotendinosos. Serd muy importante descartar cualquier sindrome
compartimental palpando los pulsos periféricos y observando la presencia de edema o de coloraciones
anormales. El diagnostico diferencial entre la hemartrosis de cadera y un hematoma en el misculo psoas
iliaco, muy frecuente en los pacientes hemofilicos, se puede redlizar a través de la ecografia, la tomografia
computerizada o la resonancia magnética nuclear. En e caso de un hematoma en €l psoas iliaco se manifiesta
por un dolor referido alaingle y parte baja del abdomen. El paciente adopta una posicion antidlgica de flexo
de cadera'y se palpa, en ocasiones, una masa profunda proxima a trocanter menor. Si se presenta en el lado
derecho, habra que descartar una posible apendicitis. La diferencia clinica fundamental entre un hematoma
del masculo psoas iliaco y la hemartrosis de cadera es que en esta Ultima, todos los movimientos, incluidas
las rotaciones se ven blogueados. En los gemelos también habra que tener una especial atencién, ya que
cualquier retraccion en e tenddn de Aquiles, provoca una marcha en equino. Por Ultimo, respecto a los

musculos del antebrazo, tener en cuenta un posible sindrome de Volkmann debido a poco espacio para



expansionarse de la zona. No obstante, y a pesar del tratamiento, en ocasiones estos hematomas pueden
encapsularse y formar un seudotumor hemofilico que invade estructuras adyacentes. Habra que tener en
cuenta también posibles lesiones de los nervios periféricos por compresion de este hematoma. El femoral,
ciético, mediano, cubital y radial suelen ser los que con mayor frecuencia se ven afectados, presentando el
paciente paresias o pardlisis de los musculos implicados. (15,16,19)

Los objetivos del tratamiento fisioterapico de los hematomas musculares en el paciente hemofilico son:
conseguir una disminucion de la inflamacion, acelerar la reabsorcion del hematoma, impedir en 1o posible la
atrofia muscular y la fibrosis, asi como mantener las propiedades contractiles del musculo y su funcion
motriz. Tras las primeras 24 horas del cese de la hemorragia, se iniciardn las medidas fisioterapicas. Durante
la fase aguda, el tratamiento consistira en mantener reposo absoluto del musculo con el sangrado. En un
primer momento se mantiene a paciente en una posicion antidlgica. Es muy importante ir buscando otra
posicion a través de gjercicios isométricos, tracciones suaves y diferentes dectibitos orientados con sacos de
arena o férulas almohadilladas para situar las estructuras muscul oesquel éticas en una posicién mas funcional
y con menor acortamiento muscular. También se utilizaran tracciones cuténeas en el caso del masculo psoas
iliaco para evitar el flexo de cadera o tratamiento postural intermitente en dectbito prono. La crioterapia a
final del tratamiento se utilizara como medida analgésica. (15,16,19)

En la fase subaguda, una vez estabilizado €l proceso hemostatico, se comenzara con los estiramientos
analiticos musculares, gercicios contra resistencias maximas, tracciones y cinesiterapia pasiva hasta
recorridos articulares maximos. Para evitar una posible atrofia y la fibrosis de la musculatura podemos
utilizar cinesiterapia activa, asistida y resistida, gjercicios en isometria y electroestimulacion selectiva para
las diferentes fibras musculares que se pueden combinar con biofeedback hasta recuperar €l balance muscular
previo a la hemorragia. La masoterapia sera eficaz para impedir las adherencias, utilizando técnicas de
friccion superficial, maniobras de deslizamiento y amasamiento. Estas técnicas inducen una hiperemia que
favorece la reabsorcion del hematoma y la tonificacion de las fibras musculares. También esta indicada la
utilizacion de ultrasonido pulsétil de 1 Mhz en funcién de la profundidad, a intensidades entre 0,5y 2,5
W/cm? . Ademés, parece que su efectividad es mayor si se utilizan geles con propiedades antinflamatorias y
antiedematosas, aplicando la técnica de fonoforesis. Destacar que la crioterapia esta recomendada durante
todas las fases del tratamiento por su accion vasoconstrictora, antinflamatoria y analgésica. Se recomienda su

utilizacién tras técnicas de cinesiterapia o cualquier técnica que requiera un esfuerzo fisico de laregién con el



hematoma muscular. El tiempo de aplicacién variara entre 5 y 15 minutos en funcion del tipo de crioterapia
que se emplee. (15,16,18,19)

e Sinovitis:

Habra que tener en cuenta la aparicion de una posible sinovitis. La causa més frecuente suele ser traumatica,
aungue existen causas inmunoldgicas e infecciosas. Las epifisis 0seas de las articulaciones sinoviales estan
recubiertas por una membrana sinovial muy vascularizada. Esta gran vascularizacion, destinada a lubricar 1a
articulacion y a nutrir €l cartilago representa un riesgo para €l paciente hemofilico. Cualquier traumatismo
sobre la articulacion puede provocar la presencia de sangre intraarticular que en el paciente hemofilico
provoca una sinovitis aguda. La acumulacién de los depdsitos de hierro y hemosiderina provocan una
respuesta inflamatoria en la sinovial, hiperemia, hiperplasia, multiplicacion de las vellosidades sinoviaes y
modificacion de la nutricién de cartilago. Comienzan aqui los episodios de hemorragia, sinovitis, disfuncion
mecanicay una nueva hemorragia. En los pacientes hemofilicos se manifiesta la sinovitis por la tumefaccion
de las partes blandas e hipotrofia muscular precoz, relacionada con un proceso hemorragico que no se
resolvid adecuadamente. (17)

Desde el campo de actuacion de |la fisioterapia se debe plantear como objetivo lograr 0 mantener un estado
fisico 6ptimo para prevenir y tratar la sinovitis. Para mejorar €l rango de movilidad articular, aumentar €l
trofismo y la fuerza solo contamos con las distintas técnicas fisioterapicas. Asimismo, parece evidente, que
gran parte del trabajo con €l paciente hemofilico consiste en la prevencion. La sinovioartrosis a igua que la
sinovectomia disminuye la incidencia de las hemartrosis y retrasa la artropatia hemofilica. La fisioterapia, en
estos casos, consiste en la realizacion de gjercicios isométricos y la aplicacién de crioterapia sobre el vendaje
en las primeras 48 horas tras la intervencién. Tras estas primeras 48 horas, se recomienda ya la movilidad
completa y la realizacién de gjercicios suaves mediante gjercicios activos de resistencia progresiva hasta
devolver el balance muscular previo alaintervencion. En miembros inferiores se autoriza la deambulacién y
la carga parcial a partir de las 48 horas con bastones. Se progresa hasta la carga total y €l comienzo de las
actividades de lavida diaria. (17-19)

OTRASTECNICASFISIOTERAPICAS

A continuacion se exponen otras técnicas fisioterapicas que aunque no se ha encontrado bibliografia concreta
de su eficacia en la hemofilia, los Optimos resultados en otras patol ogia muscul oesquel éticas parecen indicar
su posible aplicacion (19). La electroterapia, ya comentada como técnica especifica para reducir € dolor y

potenciar la musculatura, proporciona otros efectos notables a tener en cuenta. En las corrientes galvanicas
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destacan los efectos polares y su utilizacion en la electroforesis. Se trata del uso de la corriente eléctrica para
facilitar € paso de los iones de una sustancia medicamentosa a través de la piel del paciente. Entre los polos,
los efectos interpolares de esta corriente seran una hiperemia con el consiguiente estimulo tréfico, la accion
antinflamatoria y la sedacién. Otro tipo de corrientes seran las interferenciales. Se trata de una onda
sinusoidal de media frecuencia cuyas principales caracteristicas son: reabsorcién de |os edemas y hematomas
y sus efectos anal gésicos de accion profunda. Los TENS (estimulacion nerviosa transcuténea) se utilizan con
fines analgésicos, principalmente en las hemartrosis agudas y artropatias. (18,19)

El ultrasonido se emplea con excelentes resultados en el paciente hemofilico. Se consiguen efectos
analgésicos y su accién coloidoquimica y su capacidad fonoforética favorecen la penetracion tisular de los
medicamentos. (18,19)

La hidroterapia es otra técnica con grandes beneficios para € paciente hemofilico. Las propiedades de
flotacion y de presion hidrostética permiten a paciente con déficit de fuerza y movilidad la realizacion de
gercicios asistidos y resistidos en al agua. La temperatura del agua y los efectos fisicos de las extremidades
sumergidas favorecen el retorno venoso y la reabsorcion de los edemas. (18,19)

La crioterapia, ya mencionada en € tratamiento fisioterdpico, se utiliza como analgésico tras los gercicios.

También son conocidas sus propi edades hemostéticas y antinflamatorias. (18,19)

3. CONCLUSIONES:

Las patologias muscul oesguel éticas en el paciente hemofilico ocasionan una incapacidad funcional notable.
La estrecha colaboracién de todo el personal sanitario es la forma mas eficaz de evitar posibles secuelas. La
administracion del factor de la coagulacion sanguinea, la educacion fisica, las protecciones ortésicas y un
tratamiento fisiotergpico adecuado implica una estrecha colaboracién en beneficio del paciente. Desde €l
campo de accion de la fisioterapia, se actla sobre la inflamacién, se favorece la reabsorcién de los
hematomas, se impide la fibrosis de la musculatura y la anquilosis de las articulaciones, se recuperan los
rangos articulares previos a las lesiones, se evita la atrofia muscular y se dota a paciente de las condiciones
fisicas Optimas para afrontar todas aquellas pequefias y repetitivas lesiones que merman, con €l paso de los

anos, la calidad de vida.
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