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Introduccion

La hemofilia es un trastorno
hereditario infrecuente pero grave
que altera la coagulacion de la sangre

Los varones y los niflos con hemofilia tienen riesgo de
hemorragias en las articulaciones, especialmente en las
rodillas, los tobillos y los codos. Las hemorragias articulares
son dolorosas y disminuyen la movilidad y, con el tiempo, los
multiples episodios de hemorragia puede causar un dafo
articular progresivo y permanente.

La fisioterapia es importante para ayudar a las personas con
hemofilia a recuperarse de las hemorragias articulares. Un
programa de ejercicio bien disefado ayuda a los pacientes a
mantener las articulaciones sanas, aliviar el dolor y reducir el
riesgo de episodios futuros de hemorragia. Lo ideal es que el
fisioterapeuta especializado evalue el estado fisico del paciente
y elabore un programa para satisfacer sus necesidades.

Este folleto aporta una introduccién al tratamiento actual de
la hemofilia y las aplicaciones de la fisioterapia. Esta dirigido a
profesionales de la salud.

Figura 1: Efecto de la carencia de un factor de la coagulacién en la hemofilia.

El proceso normal de la coagulacion es en realidad una secuencia de
acontecimientos, en la que cada uno desencadena el siguiente y finalmente se
forma un coagulo donde es necesario. Por desgracia, si falta un paso, o factor,
de esta secuencia (denominada a veces cascada), puede que la propia
coagulacién no ocurra adecuadamente. Piense en una fila de fichas de
domind: si una no puede golpear la siguiente, la secuencia se detiene.




Resumen breve de la
hemofilia

La hemofilia es un trastorno hereditario en el que se altera

la coagulacion de la sangre.! En la coagulacién normal

de la sangre, 13 proteinas diferentes —los factores de la
coagulacion— trabajan juntos para formar un coagulo. Esta
serie de acontecimientos se conoce como cascada de la
coagulacion. En las personas con hemofilia hay un factor de

la coagulaciéon que falta o esta disminuido, por lo que los
coagulos de sangre no se forman correctamente (Figura 1). Esto
motiva que las hemorragias sean mas duraderas y mas dificiles
de controlar de lo normal.

Herencia de la hemofilia

Aproximadamente 400.000 personas padecen hemofilia en
todo el mundo." La hemofilia A es la forma més frecuente,

ya que afecta al 80% de todos los pacientes, y se debe a

la carencia de factor VIII (FVIII). La hemofilia B esta causada

por la falta de factor IX (FIX) y afecta al 20% de las personas
hemofilicas. Los genes de los factores VIl y IX estan localizados
en el cromosoma X, motivo por el cual la inmensa mayoria de
las personas con hemofilia son varones. Un varén con hemofilia
puede pasar el gen afectado a su hija no afectada, que se
conoce como portadora y, a través de ella, a su nieto (Figura 2).

Figura 2: Tipo de herencia caracteristico de la hemofilia que muestra
cdmo se pasa un gen de la hemofilia (x) del abuelo al nieto a través
de una hija portadora.
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Sintomas de la hemofilia

Las personas con hemofilia no sangran mas de lo normal,
pero las hemorragias son mas prolongadas y tardan mas
tiempo en parar. La intensidad de los sintomas depende de
las concentraciones del factor de coagulacion del paciente:
concentraciones inferiores al 1% de las normales de FVIII

o FIX se asocian a una enfermedad grave, mientras que
concentraciones mayores se asocian a sintomas moderados
(1%- 5%) o leves (> 5%).1 Las personas con hemofilia grave
tienen tendencia a la equimosis, las hemorragias espontaneas
o las hemorragias excesivas después de una intervencion
quirdrgica o lesion.” También son propensas a las hemorragias
articulares; la mayoria de las hemorragias que se producen en
articulaciones se conocen como hemartrosis.? Con el tiempo,
la hemorragia acumulada en las articulaciones puede dahar

a largo plazo la estructura y la funcién articulares, lo que se
denomina artropatia hemofilica (véase mas adelante).

Tratamiento médico de la hemofilia

Las opciones de tratamiento son la reposicion del factor de
coagulacion que falta, FVIIl o FIX, que puede administrarse
cuando se produce un episodio hemorragico (tratamiento a
demanda) o con intervalos regulares para prevenir activamente
las hemorragias (tratamiento profilactico).” Se considera que

la profilaxis es el tratamiento de referencia, pero no siempre
esta disponible o es adecuado para el paciente individual. El
factor de coagulacién que se repone puede ser recombinante
(elaborado mediante ingenieria genética) o procedente de
hemoderivados (derivado del plasma).

*El tratamiento de induccién de inmunotolerancia es la forma mas habitual de eliminar
inhibidores del factor de la coagulacion. Consiste en administrar dosis multiples del factor VIl
o IX durante un tiempo (unos meses hasta tres anos). Si da resultado, el proceso reduce la
reaccion inmunitaria al factor de coagulaciéon administrado y elimina el inhibidor.

Muchos pacientes con hemofilia aprenden a administrarse el
factor de coagulacién en casa, el trabajo o el colegio.

Inhibidores

El desarrollo de inhibidores (anticuerpos) del tratamiento con
factores de la coagulacion es una complicacion infrecuente pero
grave que reduce la eficacia del tratamiento de la hemofilia.
Los factores de riesgo de inhibidores son la intensidad y el tipo
de hemofilia, los antecedentes familiares, factores genéticos,
ambientales y la exposicién al tratamiento con factores de la
coagulacion.? Los episodios hemorragicos son mas dificiles

de tratar en los pacientes con inhibidores. Las opciones de
tratamiento son dosis mas altas de los factores de coagulacion
VIl o IX, inducciéon de inmunotolerancia y los denominados
farmacos de derivaciéon (agentes de by-pass).

Tratamiento integral de la hemofilia

Lo ideal es tratar a las personas con hemofilia en centros
especializados de asistencia integral." Los centros deben

estar dotados de hematdlogos, personal de enfermeria y
fisioterapeutas especializados y asistentes sociales. Estos centros
tienen acceso a servicios de laboratorio y tratamiento con
factores de la coagulacion, y pueden consultar a especialistas
cuando es necesario (p. ej., cirujanos ortopédicos, dentistas,
terapeutas ocupacionales y especialistas en enfermedades
infecciosas).

LAS HEMORRAGIAS GRAVES DEBEN TRATARSE SIEMPRE
EN EL HOSPITAL
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Fisiopatologia de la
hemartrosis y la artropatia

La hemorragia en las articulaciones (hemartrosis) y la lesién
articular posterior (artropatfa) son los episodios hemorragicos
mas frecuentes observados en la hemofilia. En la edad adulta,
cerca del 23% de los pacientes con hemofilia A grave presenta
una o mas “articulaciones diana” que entrafian un mayor riesgo
de hemorragias recurrentes.* Una articulacion diana es aquella
que se caracteriza por hemorragias repetidas, disminucién de
la funcion y aumento del dano articular.® Esta artropatia se
origina cuando se producen varias hemorragias en la misma
articulacion durante unas semanas y no se recupera la funcion
original de la articulacién entre los episodios hemorragicos.®
“Artropatia” es un término general para la degeneraciéon o
destruccion de una o mas articulaciones del cuerpo. Muchos
factores y procesos pueden provocar artropatia, como
hemorragias, infeccién e inflamacién articulares.

Las articulaciones afectadas por la artropatia son las
articulaciones sinoviales, unas articulaciones que hacen posible
el movimiento en el punto de contacto de los huesos que se
articulan. Las rodillas, los codos y los tobillos alojan el 80%-
90% de las hemorragias articulares®” (Figura 3). Aunque la
rodilla suele ser la articulaciéon mas afectada, la investigacion en
el Reino Unido ha revelado que las hemorragias en el tobillo y
el codo son cada vez mas frecuentes.® Algunas observaciones
recientes indican que los pacientes con hemofilia que no sufren
ninguna hemorragia articular o solo unas cuantas pueden
padecer artropatia, lo que da a entender que los episodios
hemorragicos subclinicos pueden dafiar las articulaciones.?

Figura 3: Localizacion de las hemorragias en diferentes articulaciones®”
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Figura 4: Desarrollo de la artropatia hemofilica
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hemorragico puede ser distienden la cdpsula sinovial da como resultado un origina un dafio articular una pérdida completa del
suficiente para producir articular y mantienen la tejido inflamado, vascularizado duradero, lo que produce cartilago y alteraciones 6seas
sinovitis sinovitis y fragil. Las nuevas hemorragias artritis y articulaciones

pueden destruir el cartilago fibréticas

El desarrollo de la artropatia hemofilica (Figura 4) parece

incluir degeneracion del cartilago y el hueso y una inflamacién
de la membrana sinovial denominada sinovitis.? Sin el
tratamiento adecuado, se crea un circulo vicioso de hemorragia,
inflamacion, dafio y mas hemorragias. La proliferacion de

la membrana sinovial (revestimiento de la articulacién) en
respuesta a la sangre en el interior de la articulacion origina un
tejido inflamado y fragil que tienen mas riesgo de hemorragias
posteriores. La destruccién del cartilago produce articulaciones
artriticas y fibréticas que son dolorosas y tienen menor amplitud
del movimiento. A mas largo plazo, el dafio articular afecta

negativamente a la movilidad, las actividades cotidianas y
la calidad de vida de la persona y puede requerir cirugia
ortopédica programada.’

A pesar de los avances en el tratamiento y la asistencia,

la hemorragia articular y la artropatia siguen siendo una de las
complicaciones mas frecuentes de la hemofilia y constituyen
un motivo de preocupaciéon importante para los profesionales
de la salud y los pacientes.’
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Importancia de la fisioterapia
en la hemofilia

La fisioterapia es un componente
esencial del tratamiento de los
pacientes con hemofilia’®™

Los programas de ejercicio ayudan a recuperarse de una hemo-
rragia muscular o articular y a prevenir episodios hemorragicos
en el futuro.'?

El objetivo general de la fisioterapia en la hemofilia es
restablecer la funcién motora normal. Los objetivos
concretos son:

e Mantener sanas las articulaciones y evitar la deformidad®'?
e Aliviar el dolor®

e Aumentar la funcién manteniendo la amplitud del
movimiento (ADM)?

e Aumentar la fuerza muscular para reducir al minimo la
posibilidad de hemorragia®

e Mejorar el equilibrio y la cinestesia, lo que ayuda a evitar
lesiones®'?

e Ayudar a la persona a mantenerse en buena forma, activay a
tener un peso saludable.’?

Los fisioterapeutas deben estar especializados para tratar a los
pacientes con hemofilia.’? Hay que tener mucho cuidado para
no causar una hemorragia o agravar los sintomas durante la
exploracion o el ejercicio. Por ejemplo, el fisioterapeuta debe
manipular con cuidado al paciente y confirmar que se ha
administrado el tratamiento de reposicién del factor antes de la
sesion, si es necesario.™

La fisioterapia también se utiliza para facilitar la recuperacion
de procedimientos quirtrgicos, en especial la cirugfa ortopédica
programada (COP) también denominada cirugia ortopédica
electiva.'! La fisioterapia pre y postoperatoria es esencial para
optimizar los resultados de la COP."15.16



Evaluacion de las
articulaciones en los
pacientes con hemofilia

Los pacientes con hemofilia deben someterse a una
evaluacion regular (anual) de las articulaciones. La
evaluacion continua permite al fisioterapeuta:™

¢ Detectar el deterioro de la enfermedad articular
e Detectar el fracaso del tratamiento actual

e Determinar si se precisan opciones de
tratamiento alternativas.

Es importante evaluar la progresion de la enfermedad
determinando marcadores como la frecuencia de las
hemorragias, el dolor, el grado de inflamacion/sinovitis,
la amplitud del movimiento, la crepitacion, la potencia
muscular, el equilibrio y la marcha.™ La Puntuacion

de la salud de las articulaciones en la hemofilia (HJHS)
—uno de los instrumentos principales utilizados para
evaluar el estado articular en los ninos— esta concebido
para ser utilizado por fisioterapeutas especializados.":1®
Se ha demostrado recientemente que la HJHS es un
74% mas eficaz que la escala de exploracion fisica de
la World Federation of Haemophilia para diferenciar

a los nifios que reciben tratamiento profilactico de los
tratados a demanda.' Como previene las hemorragias,
los ninos que reciben profilaxis suelen tener un estado
articular generalmente mejor que los que reciben
tratamiento a demanda para las hemorragias.

Tabla 1: Instrumentos de evaluacion funcional y fisica especiales para la hemofilia

Sistema

Descripcion

Puntuacion de

la salud de las
articulaciones en la
hemofilia (HJHS)

La HJHS es un instrumento de evaluacion disefiado para medir la
estructura y la funcion de las articulaciones. Es sensible a las alteraciones
articulares incipientes, explica el desarrollo normal en nifos y es fiable

y facil de complementar.™ El instrumento se disei¢ para sustituir a la
escala ortopédica de la World Federation of Haemophilia®® e incorpora
el uso generalizado de profilaxis con reposicion de factores, que requiere
una medicion mas sensible de la salud articular.® Se ha concebido
primordialmente para nifios y adolescentes de 4-18 afos con hemofilia
y alteracion articular leve (p. €j., tratados con profilaxis). AUn no se ha
estudiado adecuadamente para uso en adultos, en una enfermedad
articular més grave o en ninos muy pequenos.

Escala de exploracién
fisica (PE)

La escala PE evallia la exploracion fisica y la capacidad funcional
valorando la amplitud del movimiento (ADM), la deformidad articular,
la inflamacién, la crepitacion, la atrofia y la inestabilidad en los tobillos,
las rodillas y los codos. La marcha, la fuerza y dolor se pueden evaluar
también mediante otros sistemas de puntuaciéon.?' La escala de PE fue
creada por la WFH. Se ha disefiado fundamentalmente para adultos y
ninos con artropatia establecida. Quiza no sea adecuada para personas
con artropatia leve, como las tratadas con profilaxis prolongada, ya que
es insensible a las anomalias articulares leves.

Puntuacion de

la inde pendencia
funcional en la
hemofilia (FISH)

La FISH es un instrumento de evaluacion basado en el rendimiento que
mide objetivamente la capacidad funcional de una persona.?? Pretende
determinar lo que hace realmente la persona discapacitada; se puede
usar para evaluar los cambios en la independencia funcional a lo largo del
tiempo, o después de una intervencion terapéutica. Se ha desarrollado

y validado en un grupo de pacientes con artropatia significativa. Por
consiguiente, serfa Util en los adolescentes y los adultos que no han
tenido acceso a la profilaxis.

Lista de actividades
en la hemofilia (HAL)

La HAL mide la repercusion de la hemofilia en las capacidades funcionales
autopercibidas en adultos.? Incluye preguntas de eleccion multiple en
siete dominios, a saber, funciones de las piernas y los brazos, tareas
domésticas y actividades de ocio y deportes.

Lista pediatrica de
actividades en la
\\hemofilia (PedHAL)

La PedHAL es similar a la HAL y mide la repercusion de la hemofilia en las
capacidades funcionales autopercibidas en nifos.? /
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Los sistemas disponibles de puntuacién funcional y fisica que
pueden emplearse para evaluar el estado de las articulaciones
en la hemofilia se resumen en la Tabla 1. Estas escalas
especializadas deben ser utilizadas por fisioterapeutas y

otros profesionales de la salud que atienden habitualmente a
pacientes con hemofilia y tienen experiencia en el uso de estas
evaluaciones.

Lista de comprobacién sencilla para evaluar el estado de
las articulaciones

Se ha creado una lista de comprobacion para que fisiotera-
peutas y otros profesionales de la salud no especializados
vigilen el estado de las articulaciones de sus pacientes. Esta
lista formula una serie de preguntas sobre la articulacion y
combina la puntuacion del estado de las articulaciones y una
evaluacion simple de los cambios a lo largo del tiempo. La lista
de comprobacién es una evaluacion subjetiva que tiene por
objeto ayudar a identificar con rapidez cualquier cambio en la
funcién basandose en las observaciones de fisioterapeutas y
otros profesionales sanitarios no especializados (Figura 5).**

Figura 5: Lista de comprobacion del estado de las articulaciones
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Tratamiento de la artropatia
en los pacientes con
hemofilia

Tratamiento de los episodios hemorragicos

Es importante un tratamiento eficaz y oportuno de las
hemorragias articulares para prevenir o limitar la artropatia.®

Las opciones de tratamiento para las hemorragias
articulares son:?

Administraciéon de factor de coagulacién o farmacos
de by-pass, preferiblemente en las 2 horas siguientes al
iniciode la hemartrosis, e infusiones frecuentes en las
horas siguientes hasta que la hemorragia se resuelva

Reposo a corto plazo de la articulacion y aplicacion de
bolsas de hielo (P.R.H.C.E.) (véase el recuadro)
Aspiracion de la sangre de la articulacion (artrocentesis),

después de la administracion del factor de coagulacién, en
caso de hemorragias profusas.

/

\_

~

PROTECCION - tome precauciones para proteger la
lesién de una sobrecarga excesiva quiza utilizando un
cabestrillo o muletas.

REPOSO - deje reposar la articulacién durante al menos
24 horas 0 mas tiempo.

HIELO - la aplicacién de hielo ayuda a aliviar el dolor.
Envuelva hielo picado en una toalla himeda y apliquelo
durante 10-15 minutos cada dos horas. No aplique
NUNCA el hielo directamente en la piel.

COMPRESION - envuelva la articulacion lesionada con un
vendaje o media de compresiéon durante las primeras 24
horas. Compruebe cada 2 horas que el vendaje no esté
demasiado apretado. La compresion ayuda a controlar el
grado de inflamacién y puede conseguir una recuperacion
mas rapida.

ELEVACION - debe elevar la zona lesionada para reducir la
presion en los vasos sanguineos locales y disminuir la hemo-
rragia en la zona. La elevacion de la zona también ayuda a
aumentar el drenaje de los liquidos de la lesion, lo que reduce

la inflamacion. )

Hay que actuar
en la salud
articular
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La prevencién de las hemorragias es la mejor forma de reducir
al minimo el riesgo de artropatia. Se ha comunicado que la
reposicion profilactica continua de factores de la coagulacion
retrasa la evolucion natural del dafio articular.??> Los programas
de ejercicio para las personas con hemofilia también ayudan

a prevenir los episodios hemorragicos.' Los estudios han
demostrado que los nifos con un aparato locomotor fuerte
tienen menos episodios hemorragicos espontaneos.? La mejor
prevencion es restablecer la actividad funcional completa
después de los episodios hemorragicos (Figura 6).

Figura 6: Ciclo de recuperacion de un episodio hemorragico

Recuperacion Hemorragia,
funcional completa pérdida de
funcion
Tratamiento
Rehabilitacién médico
“P.R.H.C.E.”

Recuperacion

12

Fisioterapia de la hemofilia

Los programas de ejercicios de fisioterapia son un componente
esencial del tratamiento de las personas con hemofilia.'® El
ejercicio fortalece el musculo, y un musculo potente protege

las articulaciones.?” El ejercicio cinestésico (equilibrio) favorece
la estabilidad y la funcién de las articulaciones.™ El ejercicio de
apoyo en carga, mejora la salud ésea en los nifios con hemofilia
grave, los cuales tienen menor densidad mineral ¢sea.?® Los
programas de ejercicio para las personas con hemofilia se
conciben y aplican por una serie de motivos, como:'

e Tratamiento de recuperacion reactivo tras una hemorragia
muscular, una hemorragia articular (hemartrosis) o una
intervencién quirdrgica

e Prevencién proactiva de los futuros episodios de hemorragia.

Se puede emplear tratamiento conservador, como yeso en

serie, aparatos ortopédicos y ortesis (p. €j., plantillas, muletas),
para corregir deformidades y apoyar articulaciones dolorosas e
inestables." Los pacientes pueden requerir la administracion de
factores de la coagulacion antes de realizar la fisioterapia. Es
importante que el fisioterapeuta hable de ello con el Centro de
Tratamiento de la Hemofilia, no solo con el paciente. En la Tabla
2 se indica lo que se debe hacer y lo que no se debe hacer en
los programas de ejercicio.
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Tabla 2: Qué se debe hacer y qué no se debe hacer en los programas de
ejercicio para la hemofilia”'?

KQUE SE DEBE HACER

QUE NO SE DEBE HACER\

Tratar cualquier hemorragia
inmediatamente con factor de
coagulacion, de ser posible en un
plazo de 2 horas, y hasta que la
hemorragia se resuelva.’

Ejercitar una articulacién durante
una hemorragia activa.

Dejar un periodo de reposo
adecuado para posibilitar la
resolucion y curacion de la
hemorragia, y la prevenciéon de una
nueva hemorragia precoz.

Evitar la actividad fisica, ya que
ayuda a prevenir las hemorragias
articulares.

Establecer un programa de ejercicio
para ayudar a los pacientes a recu-
perar la movilidad después de una
hemorragia articular y a prevenir
futuras hemorragias.

Reanudar un deporte o actividad
tras una hemorragia sin

hablar con el CTH (Centro de
Tratamiento de Hemofilia).

Incorporar una serie de ejercicios a
los programas de rehabilitacion.

Asegurar una cobertura adecuada
con factores de coagulaciéon durante
el ejercicio.

Practicar deportes de gran
impacto o levantar pesos que
puedan desencadenar una
hemorragia.

Establecer objetivos funcionales que
valoren los progresos adaptados al
paciente.

Olvidarse de ejercitar otras partes
del cuerpo en la medida de lo
posible mientras mantiene en
reposo la articulacion que se esta
curando.

Hay que actuar
en la salud

articular
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Tabla 3: Consideraciones para un programa de ejercicio

Consideraciones importantes para elaborar un
programa de ejercicio personalizado

~

e Con supervision, la mayoria de las personas con hemofilia pueden
aprender a hacer ejercicio con seguridad, hayan recibido o no factor de
la coagulacién

e Es muy importante empezar lentamente y progresar de forma gradual
e Los ejercicios isométricos son Utiles para empezar si los musculos estan
muy débiles o si las articulaciones duelen mucho con el movimiento

e Recomiende al paciente que comunique el dolor y deje de hacer
ejercicio si este produce dolor

e El programa de ejercicio debe adaptarse al paciente y sus objetivos
funcionales, lo que incluye las actividades cotidianas. El ejercicio debe
favorecer la funcién global y la participacion en actividades, no solo la
funcién de una articulacién en concreto

e Eluso de la gravedad y el peso corporal como resistencia puede ser tan
Gtil como equipos complicados

e Sea consciente del efecto del ejercicio en otras articulaciones, que
también pueden tener limitaciones funcionales

e La cinestesia no debe ignorarse

e Sea realista sobre el grado de recuperacion de la amplitud del

movimiento normal; un objetivo realista del ejercicio puede ser la
\ prevencion de un mayor deterioro de la funcién.

_/

En la Tabla 3 se enumeran las consideraciones importantes para
establecer un programa de ejercicio adaptado a las necesidades
de las personas con hemofilia.” Siempre se debe consultar a un
fisioterapeuta especializado al establecer un nuevo programa
para un paciente con hemofilia.

Es importante que el programa de ejercicio para una persona
con hemofilia se disefe teniendo en cuenta sus objetivos
funcionales.? Los objetivos funcionales pueden referirse a
reincorporarse al trabajo o el colegio, participar plenamente

en las actividades sociales o emprender una nueva actividad
deportiva. Hay que recomendar ejercicios y actividades fisicas
especificos para ayudar a los pacientes a alcanzar sus objetivos,
valorando los progresos al determinar el nimero de objetivos
conseguidos.?

Control del dolor artropatico: analgésicos

Las personas con hemofilia deben ser capaces de distinguir
entre el dolor de la artropatia y el dolor que podrifa indicar una
hemorragia activa' (véase el recuadro). Es importante que

los fisioterapeutas escuchen al paciente cuando refiera dolor
durante el ejercicio y no le animen a hacer un ejercicio excesivo.”
El paciente es el que mejor conoce su estado. Para controlar el
dolor artropatico se suelen usar analgésicos. A veces se prescriben
opioides cuando el control del dolor es insuficiente con otros
farmacos, pero deben evitarse siempre que sea posible.’



La combinacion de analgésicos (con sus diferentes mecanismos de
accién) podria ser la forma més eficaz de aliviar el dolor.2 Hay que
evitar los medicamentos que contienen acido acetilsalicilico porque
pueden empeorar la hemorragia.'

Como ya hemos sefialado, la proteccién, el reposo, el hielo y
la compresion también ayudan a aliviar el dolor de un episodio
hemorragico.

Caracteristicas del dolor asociado a una hemorragia 3

¢ Empeora durante un perfodo breve (unas horas)
¢ No disminuye cuando la articulacién se mantienen en reposo
e Se reduce manteniendo la extremidad en una posicién flexionada
® Se acompafa de uno o mas de los siguientes sintomas:
— Inflamacion palpable de la articulacion
— Calor de la piel sobre la articulacion
— Cambio de color (piel rosa o roja)
- Sensacién de hormigueo
e Disminuye con el tratamiento adecuado con factores de la coagulacion.

Cirugia ortopédica programada (fisioterapia antes y después
de la intervencion)

Cuando se lleva a cabo por un equipo multidisciplinario
experimentado y bien equipado, con apoyo adecuado de
fisioterapia, la cirugia ortopédica programada (COP) puede
practicarse con seguridad en los pacientes con hemofilia, incluso
en aquellos que tengan inhibidores.>!

Los procedimientos de COP ofrecen una serie de efectos
beneficiosos a los pacientes con hemofilia: >33

¢ Mejoran significativamente la funcion articular
e Alivian el dolor secundario a artropatia crénica
e Mejoran la disminucién de la movilidad debida a
alteraciones 6seas causadas por osteoporosis, erosion
6sea y destruccion del cartilago
e Reducen la frecuencia de episodios hemorragicos
e Mejoran la calidad de vida
Hay una tendencia a un enfoque mas radical de la cirugia en
pacientes mas jovenes basandose en la justificacion que estos
pacientes pueden beneficiarse de una salud fisica 6ptima. Ademas, la

musculatura de estos pacientes mas jovenes se encuentra todavia
en buen estado y, por tanto, es mas facil de rehabilitar después de una

Hay que actuar
en la salud

articular
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intervencion quirdrgica ortopédica que la de pacientes de mas
edad.* En comparacién con otros pacientes sometidos a COP,
los pacientes con hemofilia suelen ser mas jovenes, presentan
un dano articular y de partes blandas mayor y mas generalizado,
pueden padecer enfermedades médicas concomitantes, por
ejemplo, hepatitis C; requieren una rehabilitacion postoperatoria
maés intensiva y estan afectados por el dolor de las hemorragias
articulares y del dafno articular.”

El fisioterapeuta desempena varias funciones importantes en la
preparacion para la cirugia (prehabilitacion) y en la recuperacion
postoperatoria (rehabilitacion), que se resumen en la Tabla 4.

Los objetivos de la fisioterapia postoperatoria son la recuperacion
de la fuerza y la amplitud del movimiento, la reeducacion de la
marcha y la cinestesia, y el mantenimiento de las articulaciones

y los musculos afectados.” Hay que considerar la motivacion del
paciente’® y la presencia o ausencia de inhibidores® al decidir el
momento de la movilizacién. La movilizacion precoz ofrece una
mayor amplitud de movimiento después de la intervencién, pero
puede provocar una hemorragia, sobre todo en los pacientes
con inhibidores.'®3* La movilizacién tardia reduce el riesgo

de hemorragia, pero puede dificultar la movilidad posterior.®
Para reducir al minimo el riesgo de hemorragia durante la
rehabilitacion, la fisioterapia debe programarse para coincidir con
la administracion del factor de reposicién' o quedar cubierta

por la administracion del factor antes de la sesién de ejercicio.’

Algunos expertos recomiendan el uso de movimiento pasivo
continuo (movimiento isométrico) para facilitar la movilizacion
precoz y reducir el riesgo de hemorragia.® |

Table 4: Funciones del fisioterapeuta relacionadas con la COP en la hemofilia

N

Rehabilitacion Rehabilitacion
preoperatoria: postoperatoria:
Evaluar el cumplimiento de los trata- Apoyar a la persona para llevar
mientos prescritos por el paciente a cabo una pauta de ejercicio
después de la intervencion'® individualizado para fortalecer los
) de rehabil musculos y aumentar la amplitud
Determinar un programa de rehabili- del movimiento: s
tacion preoperatoria en preparacion )
para la intervencién quirdrgica:' * Adaptada a necesidades y la
capacidad de la persona’
e Ejercicios preoperatorios para »
fortalecer los musculos y aumentar | © Con cobertura hemostatica
la movilidad después de la adecuwa}da y tratamiento del
intervencion'>3° dolor.
e Utilizacion de dispositivos para Iniciar la rehabilitacion
facilitar la movilidad, como postoperatoria en el momento
muletas.'s oportuno después de la

intervencion.™
Predecir la funcion postoperatoria.'

Determinar el plan de rehabilitacion
postoperatoria.®®

Asegurar el compromiso de la persona
con un programa de ejercicios de
rehabilitacién postoperatoria.3'

\_ /
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Deportes

El ejercicio mejora no solo el
bienestar fisico, sino también
el bienestar emocional y social
de los nifios y adolescentes con
hemofilia®’

La actividad fisica ayuda a los nifios a desarrollarse social y
emocionalmente. En los deportes de competicién, aprenden a
trabajar en equipo.?® Cuando las personas deciden participar
en un deporte que les gusta, ello tiene una serie de efectos
beneficiosos, reflejando una mejoria en su salud fisica y mental,
asi como en la funcion de los huesos y las articulaciones.®®

Son varios los componentes que constituyen un programa

de ejercicio completo y bien equilibrado, como actividades

de resistencia o cardiovasculares, fortalecimiento muscular y
ejercicios de flexibilidad. EI comienzo del ejercicio a una edad
temprana crea un habito arraigado que es beneficioso a lo largo
de la vida.®

Al seleccionar actividades deportivas para las personas con
hemofilia, la seguridad es una consideracién importante:

las actividades deben ser apropiadas para la edad y estar
supervisadas debidamente.® Lo ideal es que la actividad se realice

poco después de la administracién del factor de la coagulacion,
aunque el ejercicio resulta seguro incluso sin este tratamiento.”
Otras consideraciones de seguridad son el uso de equipos de
proteccion y la eleccion de programas deportivos organizados y
supervisados en lugar de actividades no estructuradas.'

El libro de la National Hemophilia Foundation “Playing it Safe”
cita una serie de actividades deportivas graduadas en funcién

de que puedan recomendarse o no a las personas con hemofilia
cuando se realizan con una intensidad adecuada a la forma fisica
y la experiencia del paciente.®® Los deportes de menos riesgo

son el tiro con arco, la bicicleta estatica, la pesca, el golf, el
senderismo, el tai chiy la natacion.

Todas las actividades tienen riesgos y beneficios, usted como
profesional de la salud debe evaluar al paciente antes de
recomendar una actividad nueva o de cambiar de actividad.




VICTOR DA SILVA MELCUNAS
Brasil
Hemofilia A

Indique a su paciente
cuando se debe consultar al
especialista

Se debe consultar al especialista siempre que haya dudas sobre
el tratamiento o el pronoéstico del paciente. Las circunstancias
especificas son las siguientes:

Inicio de un programa de fisioterapia

Evaluacién de la funcion basal del paciente

Mala recuperacion en respuesta a un programa de fisioterapia
Mal cumplimiento de una pauta de tratamiento

Tratamiento insuficiente del dolor

Al empezar o elegir un deporte o un programa de ejercicio

Hay que actuar
en la salud
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Glosario y recursos

Glosario de términos

~

Farmacos de by-pass

Farmacos o productos procoagulantes disefiados para tratar a pacientes
que han desarrollado inhibidores al factor que tienen en déficit.

Factor de coagulacion

Una de las trece proteinas implicadas en la cascada de coa?ulaoon de
la sangre. Los factores que faltan o deficitarios en la hemofilia son el
factor VIl (hemofilia A) y el factor IX (hemofilia B).

Cirugia ortopédica
programada (COP)

Término que abarca una serie de procedimientos quirargicos como la
sinovectomia y la artroplastia.

Tratamiento de
reposicion de factores

En la hemofilia, infusion de factores de la coagulacion para reponer

el factor que falta o deficitario en el organismo. En la hemofilia A se
infunde factor VIl como tratamiento de reposicion. En la hemofilia B se
utiliza factor IX.

Hemartrosis

Hemorragia en una articulacion, sobre todo en una articulaciéon en
bisagra (rodilla, tobillo o codo).

Artropatia hemofilica

Dano articular asociado a hemorragias en repetidas en la articulacion
en las personas con hemofilia. En las fases avanzadas puede erosionar
el hueso que rodea la articulacion, causando dolor y limitacién de la
movilidad.

HJHS

Puntuacion de la salud de las articulaciones en la hemofilia, un
instrumento de evaluacion validado de las articulaciones para
fisioterapeutas especializados.

Tratamiento de
induccion de
inmunotolerancia

La forma mas habitual de eliminar los inhibidores del factor de
coagulacion. Consiste en administrar dosis multiples de los factores
VIl o IX durante un tiempo (unos meses a dos anos) para eliminar el

(IT o TIT) inhibidor.

Inhibidores Anticuerpos de la sangre que reaccionan al factor infundido y dificultan
la coagulacion.

Cinestesia Percepcién de la postura, el movimiento y los cambios en el equilibrio

del cuerpo.

Sinovectomia

Extirpacion quirtrgica del revestimiento de la membrana sinovial.

Sinovitis

Dafo o inflamacién de la membrana sinovial, el tejido que reviste el
interior de las articulaciones y proporciona lubricacién.

_/

Recursos utiles

Directrices para el tratamiento de la hemofilia (2005) -
World Federation of Hemophilia. Disponible en www.wfh.
org [bajo publicaciones/videos]

Tratamiento de las lesiones agudas de partes blandas
empleando proteccién,reposo, y hielo, compresién y eleva-
cién. Recomendaciones de la Association of Chartered
Physiotherapist in Sports and Exercise Medicine (ACPSM).
Disponible en www.acpsm.org

G Blamey y cols. Comprehensive elements of a
physiotherapy exercise programme in haemophilia - a
global perspective. Haemophilia, 2010; 16 Suppl 5: p.
136-45

World Federation of Hemophilia. Disponible en www.
wfh.org [bajo publicaciones/videos > Instrumentos de
evaluacion]

Mulder K. (2006) World Federation of Hemophilia: Exercises
for people with haemophilia. Disponible en www.wfh.org
[bajo publicaciones/videos]

Publicaciones y otra informacion del World Federation of
Hemophilia Musculoskeletal Committee Disponible en
www.wfh.org [bajo recursos > Medical Advisory Board >
Musculosketal Committee]

National Hemophilia Foundation Playing it Safe: Bleeding
Disorders, Sports and Exercise, 2005, New York: National
Hemophilia Foundation.

Disponible en www.hemophilia.org
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Hay que actuar

en la salud
articular
“Actua con fisioterapia” ayuda a conocer mejor
cdmo la rehabilitacién a corto plazo puede ayudar a
recuperar la funcién de las articulaciones después de
una hemorragia articular, en sus pacientes con hemofilia.
Ad DY

Hay que actuar en la salud articular de las personas que viven con hemofilia
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