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Evaluacion ecografica de la afectacion
artficular en la hemofilia

INTRODUCCION

La hemofilia es una enfermedad genética de herencia recesiva ligada al
cromosoma X, que se manifiesta como un trastorno hemorragico por la
disminucion o ausencia de la actividad procoagulante del factor VI, en el
caso de la hemofilia A, y del factor IX en la hemofilia B.

Los varones son los afectados clinicamente, mientras que las mujeres,
portadoras de un solo gen mutado, por lo general son asintomaticas.

OBJETIVOS

1. Breve repaso de la presentacion clinica de la hemofilia y sus
potenciales complicaciones

2. Reconocer los hallazgos ecograficos del hemartros

3. Escala HEAD-US (Haemophilia Early Arthropathy Detection with
Ultrasound) y su aplicabilidad en el manejo del tratamiento

MANIFESTACIONES CLINICAS Y
COMPLICACIONES

* Manifestaciones clinicas debidas a las hemorragias por el
trastorno de la coagulacion

El hemartros es la manifestacion clinica mas frecuente de la hemofilia. Las
articulaciones mas frecuentemente afectadas son las rodillas, los codos vy
los tobillos. La ecografia es |la técnica de imagen que se ha de realizar como
primer escalon diagnostico tanto en el hemartros agudo como en el contro
del derrame articular postratamiento. El hemartos se muestra en e
momento agudo anecoico o hipoecoico y compresible con la presion de
transductor. Con el paso del tiempo muestra existencia de ecos libres en su
interior debido al depdsito de productos de degradacion de la sangre
(Figura 1). Por otra parte, la ecografia, al ser una técnica inocua y accesible,
permite realizar controles seriados del volumen del hemartros hasta su
resolucion, de tal forma que facilita el manejo terapéutico con un mejor
ajuste de las dosis de tratamiento (Figura 2).

Figura 1. Ecografia de la region anterior del codo, plano sagital (A) y

transversal (B). Hemartros agudo en receso humero-radial anterior de codo

(flechas).

Figura 2. Mismo paciente que en la figura 1. Plano sagital. Control a los 15
dias. Marcada reduccion del hemartros en receso anterior humerorradial.

Los hematomas intramusculares suponen entre el 10-25 % de los
sangrados en pacientes con hemofilia. Los grupos musculares que se
afectan suelen ser los que se encuentran mas expuestos a golpes,

fricciones o sobrecarga, como el psoas, el iliaco, el cuadriceps y los

gemelos.

La ecografia es la prueba de eleccion en el diagnéstico inicial y control de
los hematomas intramusculares (Figura 3), ya que permite una localizacion
y extension exacta de la afectacion y posterior control evolutivo (Figura 4) y
tras el tratamiento. El comportamiento del hematoma varia en funcion del
estadio evolutivo; en el momento hiperagudo puede infradiagnosticarse el
volumen de l|a coleccion hematica, ya que la sangre muestra un
comportamiento hiperecogeénico, generalmente algo heterogéneo.

Tras 24-48 horas de evolucidon, el hematoma va adquiriendo un aspecto
mas hipoecoico, pudiendo identificar nivel ecogénico en su interior, debido
al efecto hematocrito. En estadios mas avanzados, el hematoma se organiza
y adquiere un aspecto bien delimitado, con capsula ecogénica, algo gruesa
pero bien delimitada e incluso cierto refuerzo posterior. No es inusual la
aparicion de tabiques intralesionales debido a la organizacion intralesional
por los productos de degradacion de la fibrina.

El hematoma puede llegar a ser extenso, acumulando grandes cantidades
de sangre, y comprometer las estructuras neurovasculares, produciendo un
sindrome compartimental, especialmente en |la parte inferior de la piernay
antebrazo.

Figura 3. Ecografia del receso anterior del codo. Imagenes superiores: plano
sagital (A) y transversal (B): hematoma muscular difuso en grupo muscular
pronador y braquirradial que produce gran aumento de volumen y alteracion
de la ecoestructura del grupo muscular.

Figura 4. Hematoma del musculo braquiorradial. Las imagenes de la izquierda
(A, C) muestran hematoma con pared ecogénica gruesa y centro hipoecoico
con ecos internos. Las imagenes de la derecha (B, D) corresponden a ecografia
Doppler, se aprecia capsula gruesa con sefal Doppler como signo de actividad
inflamatoria.

Los sangrados intracraneales, o aquellos tras traumatismos o
procedimientos meédicos invasivos, pueden llegar a ser potencialmente
mortales, en personas con hemofilia (Figura 5).

Figura 5. Sangrado en localizacion subgaleal. La ecografia permite definir |a
localizacion exacta y su extension, apareciendo una coleccion hipoecoica
en estadios agudos, bien delimitada, sin compromiso del diploe
subyacente. Con la evolucién, adquiere un comportamiento ecogénico,
pudiendo ser algo heterogéneo.
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* Secuelas de hemorragias previas.

La artropatia hemofilica ocurre como consecuencia de la repeticion de los
sangrados intraarticulares. Las articulaciones mas afectadas por los
hemartros tienen mayor probabilidad de progresar a artropatia.

La fisiopatologia de su desarrollo es probablemente multifactorial. Existe
evidencia de que el cartilago y la sinovial desempenan papeles importantes e
independientes en la patogénesis de la enfermedad. La ecografia permite un
conocimiento exacto del grado de sinovitis/hipertrofia sinovial en estos
pacientes, que aparece como un tejido ecogénico, aumentado de grosor y
pseudonodular, con aumento de senal en el estudio Doppler por hiperemia
(en los casos en los que exista actividad inflamatoria) (Figura 6). Una vez
establecida la fibrosis o en fases crodnicas, la senal Doppler disminuye o
incluso desaparece.

Con respecto al cartilago, debido a su elevado contenido en agua, aparece en

Figura 8. Pseudotumor hemofilico de partes blandas en hemipelvis derecha.
Masa hipoecoica, bien delimitada en hemipelvis derecha.

condiciones normales como una banda hipoecoica, homogenea en * Complicaciones relacionadas con el tratamiento.
ecogenicidad y espesor, que cubre el hueso subcondral. Con el

establecimiento del dafio condral por los hemartros repetidos, tanto clinicos Infecciones o desarrollo de anticuerpos que bloguean la actividad del factor
como subclinicos, pierde homogeneidad de |a ecoestructura con de coagulacién.

adelgazamiento e irregularidad del espesor, hasta llegar a presentar zonas
con exposicion del hueso subcondral. La afectacion del hueso subcondral,
casi siempre acompanada de afectacion cartilaginosa, se presenta como
irregularidad de la superficie 6sea (Figura 7), llegandose a detectar geodas o

quistes subcondrales con contenido hipoecoico o hiperecoico en funcién de RECON,OCER LOS HALLAZGOS
su contenido liquido o proteinaceo. ECOG RAF'COS DEL H EMARTROS

Es una complicacién severa, dado que condiciona una deformidad articular
importante asociada a una gran impotencia funcional, ocasionando un

. . . . El hemartros es la manifestacion clinica mas frecuente en la afectacion
deterioro de la calidad de vida de los pacientes.

articular de la hemofilia, y, con el tiempo, si no se establece el
tratamiento adecuado, puede desencadenar una artropatia hemofilica.
En las formas clinicas graves, puede aparecer de forma espontanea
desde una edad muy temprana. En las formas moderadas o leves, en
respuesta a traumatismos, lesiones o procedimientos invasivos.

El hemartros puede afectar a cualquier articulacion, siendo las mas
afectadas las rodillas, los codos vy los tobillos. Es muy doloroso, debido
a la distencion del espacio sinovial, y condiciona |la adopcion de
posiciones antialgicas. Todo esto, desencadena espasmos musculares

Figura 6. Ecografia de rodilla. Planos sagital (A) y transversal (B). Las flechas que empeoran la funcionalidad del paciente.
marcan el derrame articular (anecoico) y la hipertrofia sinovial (tejido
ecogénico suprapatelar) El diagndstico es fundamentalmente clinico, apoyado en la exploracion

fisica. La ecografia, aunque sea observador-dependiente, juega un
papel importante en la evaluacién de la articulacidén y las estructuras
circundantes.

La ecografia es el primer escalon diagndstico, pese a que su uso
depende en gran medida de la experiencia del centro.

El hemartros agudo se visualiza como un derrame articular anecoico o
hipoecoico, que distiende la capsula articular y desplaza el tendon
(Figura 9). Es compresible con la presion del transductor.

Figura 7. Ecografia de tobillo. Receso anterior. Derrame articular anterior
(imagenes izquierdas A, C), irregularidad del cartilago astragalino (imagen
superior derecha, B) y osteofito incipiente en la articulacion astragalo
escafoidea (imagen inferior derecha) interlinea articular y la presencia de
osteofitos marginales.

Las hemorragias no tratadas o tratadas inadecuadamente pueden conducir a
la formacion de un “pseudotumor hemofilico”. Se trata de un hematoma
encapsulado, organizado, secundario a sangrados repetidos, que va creciendo
de forma lenta y progresiva, en localizacion extraarticular (Figura 8).

Se diferencian dos tipos de pseudotumor en funcion de la localizacion:
intraoseos y de partes blandas.

Es una complicacion infrecuente, inferior al 2 %, pero que puede llegar a
desarrollar complicaciones graves, con elevada morbilidad e incluso, en
algunos casos, con la muerte del paciente.

Figura 9. Ecografia de la region anterior del codo, plano sagital (A) y
transversal (B). Hemartros agudo en receso humerorradial anterior de
codo (flechas).
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Con el paso del tiempo el hemartros se reabsorbe y muestra ecos
libres en su interior, debido al depdsito de productos de degradacidén
de la sangre (Figura 10).

Figura 10. Mismo paciente que en la Fig. 9. Plano sagital. Control a los 15
dias. Marcada reduccion del hemartros en receso anterior humerorradial.

ESCALA HEAD-US Y SU APLICABILIDAD
EN EL MANEJO DEL TRATAMIENTO DE LA

HEMOFILIA I

La escala HEAD-US (Haemophilia Early Arthropathy Detection with
Ultrasound) (Figura 11), desarrollada por Martinoli y cols., es una
herramienta de diagnostico simple y rapida, que analiza las seis
articulaciones mas comunmente afectadas por la hemofilia.

Dado que la escala dispone de imagenes para hacer la clasificacion, es
facil para el observador detectar los cambios precoces a nivel articular
vy disminuye |a variabilidad interobservador. Permite, ademas,
determinar cuando iniciar y la duracion del tratamiento con
concentrados de factores de la coagulacion.

Figura 12. (Cedidas por el Dr. Martinoli) Valoracion ecografica del codo.

A. Abordaje transversal anterior a nivel de la metafisis humeral distal, para
valorar los recesos y las fosas radial y coronoidea.

B. Abordaje transversal anterior a nivel de epifisis humeral distal. Se valora el
capitellum vy la troclea, con su faceta lateral y medial.

C. Abordaje sagital anterior para valorar la articulacién humero-radial, vy |la

fosa y el receso radial.
. Abordaje sagital anterior para valorar la articulacion humero-cubital.
. Abordaje sagital posterior para valorar |la fosa y el receso olecraniano.

Se trata de una escala aditiva. El score total representa la suma de las
puntuaciones de las anormalidades detectadas. D

m

El rango de los valores oscila entre O (minimo) y 8 (maximo).

Martinoli et al. HEAD-US Scoring System. Thromb Haemost 2013;109:1170-
1179 DOI:10.1160/TH12-11-0874
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ACTIVIDAD INFLAMATORIA DARNO OSTEOCONDRAL
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Figura 11. Escala HEAD-US
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Figura 14. (Imagenes cedidas por el Dr. Martinoli) Valoracion ecografica de |la

rodilla.

A. Abordaje sagital anterior para valorar el receso suprapatelar.

B. Abordaje transverso anterolateral para valorar el receso parapatelar,
situado entre el retinaculo patelar lateral y el condilo lateral femoral.

C. Abordaje transversal de la troclea femoral mediante flexion maxima de la
rodilla.

D. Abordaje coronal del espacio femorotibial para valorar el menisco medial.

Martinoli et al. HEAD-US Scoring System. Thromb Haemost 2013;109:1170-
1179 DOI:10.1160/TH12-11-0874

La actividad inflamatoria (derrame, sinovitis o hipertrofia sinovial) se

valora explorando los siguientes recesos articulares:

* Codo: recesos radial, coronoideo y olecraniano.

* Rodilla: recesos suprapatelar y parapatelar.

 Tobillo: receso posterior de la articulacion tibioastragalina, receso
subastragalino y el seno del tarso.

Actividad inflamatoria (distension articular). Derrame/sinovitis (Figura
16):

* Ausente: 0

* Moderado: 1

e Severo:2
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Figura 16. (Imagenes cedidas por el Dr. Martinoli) Valoracion ecografica de la
rodilla. A. Ausencia de hipertrofia sinovial. B. Hipertrofia sinovial moderada.
Hipertrofia sinovial severa.

Martinoli et al. HEAD-US Scoring System. Thromb Haemost 2013;109:1170-
1179 DOI:10.1160/TH12-11-0874

Figura 15. (Imagenes cedidas por el Dr. Martinoli) Valoracion ecografica del
tobillo:

A. Abordaje anterior longitudinal de la articulacion tibioastragalina.

B. Abordaje anterior transversal para valorar la cupula astragalina.

C. Abordaje lateral transversal para valorar el receso subastragalino y el seno
del tarso.

D. Abordaje posterior longitudinal sobre el tendon de Aquiles para valorar el
receso posterior de la articulacion tibioastragalina.

Martinoli et al. HEAD-US Scoring System. Thromb Haemost 2013;109:1170-
1179 DOI:10.1160/TH12-11-0874

El daho osteocondral se valora en las superficies articulares, examinando
el cartilago y |la afectacion del hueso subyacente.

El cartilago :
 Codo: vertiente anterior de la epifisis distal del humero.
 Roaodilla: cartilago de la tréclea femoral.
* Tobillo: cartilago que cubre la vertiente anterior de la cupula
astragalina.

Dano osteocondral (superficies articulares). Cartilago (Figura 17):
e Normal:0

 Alteracion de l|la ecoestructura o pérdida de espesor que
afecta < 25 % de la superficie articular: 1

 Pérdida parcial o completa del cartilago articular < 50 %: 2
 Pérdida parcial o completa de >50 % (Figura 18): 3

 Destruccion completa: 4
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Figura 17. Esquema de |la afectacion condral a nivel de vertiente anterior de

la epifisis distal del humero. o | \
o NMa. 44 o
Martinoli et al. HEAD-US Scoring System. Thromb Haemost 2013;109:1170- | v D \
1179 DOI:10.1160/TH12-11-0874 y
2 Q

Figura 19. Esquema de la afectacion osteocondral a nivel de vertiente
anterior de |la epifisis distal del humero.

Martinoli et al. HEAD-US Scoring System. Thromb Haemost 2013;109:1170-
1179 DOI:10.1160/TH12-11-0874

CONCLUSIONES

Figura 18. Afectacion condral de la troclea femoral con una pequena area de

grosor normal (flecha), con varias areas con pérdida parcial de espesor La deteccion y el tratamiento precoz de la hemartrosis, son las estrategias

(flechas huecas) y un area con pérdida completa del espesor (cabeza flecha). mas utiles para evitar el desarrollo de la artropatia hemofilica. Por lo tanto,

HEAD-US, es una herramienta fundamental en el manejo actual de la

Martinoli et al. HEAD-US Scoring System. Thromb Haemost 2013;109:1170- hemofilia, ya que es facilmente reproducible incluso para profesionales no
1179 DOI:10.1160/TH12-11-0874 especialistas en radiologia.

HEAD-US permite realizar controles seriados de la evolucion del hemartros y
sus consecuencias, de modo que facilita el manejo terapéutico, con un mejor
ajuste de las dosis de tratamiento. Al mismo tiempo, estandariza los
protocolos y la interpretacion, minimizando las limitaciones implicitas de ser

Hueso (Figura 19): operador-dependiente.

Dano osteocondral (superficies articulares)

. Normal: O

* Irregularidad moderada del hueso subcondral con/sin osteofitos
periarticulares: 1

 Alteraciéon del hueso subcondral con/sin erosiones y presencia de
osteofitos prominentes periarticulares: 2
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