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Resumen

La estrecha colaboracién entre cirujanos ortopédicos y hematdlogos es fundamental
para obtener resultados satisfactorios en la cirugia ortopédica del paciente
hemofilico. La profilaxis con el factor deficitario de la coagulacion desde los 2 afios
de edad hasta los 18 anos parece ser el Unico método capaz de minimizar las
lesiones ortopédicas y las deformidades articulares caracteristicas de la hemofilia en
la vida adulta. En los pacientes con inhibidor disponemos de dos productos
fundamentales: el factor VII recombinante activado (rFVIIa) y los agentes que
cortocircuitan el inhibidor del factor VIII (FEIBA). Sin embargo todavia existen
problemas con las vias intravenosas necesarias para la infusion del factor deficitario
de la coagulacion y con el gasto econdmico que implica dicha profilaxis, lo que hace
gue solo un 25% de los pacientes hemofilicos del mundo reciban un tratamiento
adecuado. Hasta que esos problemas no se resuelvan habra que seguir realizando
punciones articulares (artrocentesis), sinoviortesis, sinovectomias, osteotomias,
desbridamientos articulares (artrolisis), alargamientos tendinosos, artrodesis
(fusiones articulares), artroplastias, colocacién de fijadores externos para extensién
progresiva, neurolisis del nervio cubital, reseccién o tratamiento percutaneo de
pseudotumores, fasciotomias por sindromes compartimentales, artrotomias por
artritis séptica, drenajes de hematomas infectados (abscesos), y osteosintesis de
fracturas. Con los tratamientos hematoldgicos actuales (rFVIIa y FEIBA), en los
pacientes con inhibidor pueden llevarse a cabo las mencionadas intervenciones
quirargicas con una seguridad similar a la de los pacientes sin inhibidor. En la
cirugia mayor se utiliza presentemente concentrados de factor VII activado de
origen recombinante.

Introduccion

Entre las técnicas quirdrgicas que se realizan a los hemofilicos destacan las
punciones articulares, las sinoviortesis, las sinovectomias, los desbridamientos
articulares, las osteotomias, los alargamientos tendinosos las artrodesis, las
protesis articulares, la colocacién de fijadores externos de extensidon progresiva, las
neurolisis, las artrotomias de drenaje de artritis sépticas y los drenajes de
hematomas infectados (abscesos), la exéresis o tratamiento percutaneo de los
pseudotumores, las fasciotomias de descompresion de sindromes compartimentales
y las osteosintesis de diversos tipos de fracturas.! ?

En diversos centros y en algunas ocasiones puede llevarse a cabo una doble o triple
cirugia en un Unico acto quirurgico, con el fin de resolver el problema funcional de
una forma global. Indudablemente, esto aumenta el riesgo anestésico, aunque por
otro lado puede ahorrar factor de la coagulacion y evitar la repeticion de actos
quirurgicos.? Toda la cirugia se realiza con profilaxis antibidtica intravenosa durante
24-48 horas. En la persona con hemofilia es fundamental realizar un tratamiento
individualizado. Dada Ila peculiaridad de estos pacientes, todo tratamiento
quirargico ortopédico debera ser realizado con la colaboracion del hematélogo, que
se responsabilizara de mantener una hemostasia adecuada en todas las fases del
tratamiento. En caso de intervencidon quirdrgica, la pauta hematoldogica debe ser
extremamente cuidadosa y el hematdlogo debe valorar la conveniencia o no del
tratamiento en bolo o infusién continua. En los pacientes con inhibidor, los
tratamientos hematoldogicos mas utilizados son el rFVIIa y el FEIBA.* En este
articulo expondré los conceptos basicos de la cirugia ortopédica en pacientes
hemofilicos con inhibidor.



Diversas publicaciones han demostrado que con las dosis apropiadas, los pacientes
con inhibidor pueden ser operados con un alto grado de seguridad.>® Segun dichas
publicaciones, la mayoria de los autores han utilizado rFVIIa para la cirugia mayor,
aunque otros han utilizado el FEIBA con resultados satisfactorios. En un estudio
multicéntrico internacional se trataron en 8 hospitales 108 pacientes con inhibidor.
A 88 se les realizaron sinoviortesis (47 con FEIBA, 31 con rFVIIa y 10 con otros
métodos). A 20 pacientes se les hicieron intervenciones quirdrgicas mayores (17
con rFVII a y 3 con FEIBA).>® Recientemente se han publicado 3 casos de protesis
totales de rodilla, los tres tratados con rFVIIa.° Es decir, ambos productos parecen
ser eficaces, aunque los datos bibliograficos muestran que los hematélogos tienen
predileccion por el rFVIIa en los casos de cirugia mayor. A continuacién se exponen
las diferentes intervenciones que se pueden realizar en pacientes hemofilicos (con o
sin inhibidor).

Punciones articulares (artrocentesis)

La puncidn articular suele ser considerada un procedimiento sencillo y que muchas
veces puede ser llevado a cabo en una consulta externa o en la cama del paciente.

Sinoviortesis

La sinoviortesis consiste en la inyeccion intra-articular de una determinada
sustancia capaz de disminuir el grado de hipertrofia sinovial, y por tanto el nimero
y la frecuencia de hemartrosis. Hoy en dia destacan las sinoviortesis quimicas
(acido dsmico, rifampicina, oxitetraciclina) y las sinoviortesis isotépicas o radio-
sinoviortesis (con vytrio-90 o con fésforo-32). En general, la eficacia de la
sinoviortesis es del 75-80%, y puede ser utilizada desde cualquier edad en la vida
del paciente; su finalidad fundamental es disminuir el nUmero e intensidad de las
hemartrosis, y el dafio cartilaginoso que la sangre provocara en la articulacién a
medio y largo plazo.*°

Sinovectomias

Tras las hemartrosis de repeticion, las articulaciones del paciente hemofilico
alcanzan un estado de sinovitis crdnica (hipertrofia sinovial), que a su vez perpetla
la tendencia a presentar nuevas hemorragias. En tales circunstancias esta indicada
la reseccion de la sinovial hipertrofica por procedimientos no quirdrgicos
(sinoviortesis) o quirdrgicos (sinovectomia). El objetivo es disminuir la frecuencia e
intensidad de las hemartrosis. La sinovectomia suele llevarse a cabo a cielo abierto
aunque existe la alternativa artroscopica. Hoy en dia no existen estudios
comparativos en hemofilia que favorezcan el uso de uno u otro tipo de
sinovectomia. En general, se recomienda realizar sinoviortesis antes de indicar
cualquier tipo de sinovectomia, dada la mayor sencillez y facilidad de aquélla (con
una eficacia similar). Tras sinoviortesis no se precisa tratamiento rehabilitador
especifico; después de un periodo de 24 horas en reposo relativo con vendaje
compresivo, los pacientes inician la actividad fisica regular de forma progresiva. El
procedimiento, para ser mas Util, se debe realizar precozmente.

Desbridamientos articulares (artrolisis)

Se suele utilizar este tipo de cirugia en pacientes jovenes con artropatia grave de
rodilla a los que se considera demasiado jovenes para la implantacién de una
prétesis total de rodilla. Es decir, es un procedimiento que puede aliviar el dolor
articular y las hemorragias durante algunos afios, y que retrasa la intervencion
protésica. Consiste en la apertura articular para resecar los osteofitos existentes,
extirpar la sinovial y raspar el cartilago articular de los céndilos femorales, platillos
tibiales y rotula.’ 2 Algunos autores cuestionan la eficacia del procedimiento vy
consideran que en casos de artropatia grave de rodilla es mejor pasar directamente
a la prétesis.



Osteotomias

En ciertas ocasiones, durante la infancia o la vida adulta joven, algunas
articulaciones presentan pérdidas de sus ejes normales. Asi, es frecuente observar
rodillas con actitudes en varo o valgo, dependiendo de cada caso. Algo similar
puede ocurrir en el tobillo. Cuando la articulacién desalineada es sintomatica, el
paciente puede necesitar osteotomia de alineacion. ?

Alargamientos tendinosos

Los mas frecuentes son el alargamiento en Z del tendon de Aquiles (para corregir el
equinismo del pie) y el de los tendones del hueco popliteo asociado a capsulotomia
posterior (“hamstring release”) para las contracturas en flexion de la rodilla. Ambos
procedimientos estan indicados cuando las contracturas son de grado moderado y
tras el fracaso del tratamiento conservador. En la rodilla, el tratamiento
conservador implica la utilizacién de una traccidon extensora seguida de la
colocacion de ortesis de extensidn progresiva y de ejercicios de rehabilitacidon
adecuados.?

Artrodesis

En la actualidad, en hemofilia, sélo se utiliza la artrodesis (o fusién articular) en el
tobillo. Su indicacion es la existencia de una artropatia intensa asociada a dolor y/o
incapacidad articular. Su alternativa seria la protesis de tobillo, pero actualmente
dicha técnica no ha demostrado ser superior a la artrodesis (no sélo en hemofilia
sino en general). La artrodesis de tobillo requiere una o dos vias de abordaje, por
las que hay que resecar el cartilago patolégico las superficies tibial distal y
astragalina proximal, hasta llegar al hueso esponjoso. Posteriormente, hay que
poner y mantener en contacto estas superficies esponjosas de la tibia y el
astragalo. Este contacto se logra mediante tornillos cruzados por compresion,
grapas 6seas o fijador externo. Suele ser necesario (es recomendable) colocar una
férula posterior corta de pierna con el tobillo en posicidon neutra para favorecer la
consolidacién de la artrodesis.? 2

Prétesis articulares

En el paciente hemofilico adulto las protesis totales de rodilla y cadera son las
intervenciones protésicas mas habituales. El dolor y la incapacidad funcional que
produce la afectacidon de estas articulaciones por artropatia hemofilica grave son tan
intensos, que requerira artroplastia total. Debe recordarse que la artropatia de
cadera produce dolor irradiado a la rodilla homolateral y que el dolor caracteristico
de la cadera es en la zona inguinal.

Como se ha dicho previamente, en ocasiones es aconsejable operar dos o tres
articulaciones a la vez (dos rodillas o la cadera y una rodilla), con el fin de lograr la
adecuada funcion de los miembros inferiores. En otras ocasiones es preferible
operar primero la articulacién mas dolorosa y, a continuacion, la otra (3-6 meses
después). Las protesis de otras articulaciones (hombros, codos, tobillos) son
escasas en la bibliografia mundial sobre la hemofilia, puesto que sus resultados
todavia no alcanzan el nivel de satisfaccion obtenido en cadera y rodilla.

Protesis de rodilla

La intervencién se suele hacer con isquemia del miembro por una incision
longitudinal recta y una via pararrotuliana interna (figuras 1 a 7) Se lleva a cabo
con ayuda de unas guias de corte éseo (intramedular y extramedular) que facilitan
los adecuados cortes sobre el fémur distal y la tibia proximal, para sobre ellos,
posteriormente, implantar los componentes con ayuda del llamado cemento dseo
(en realidad es polimetilmetacrilato de metilo, PMMM), %213



Protesis de cadera

La indicacién protésica suele ser el intenso dolor inguinal que la artropatia produce
(ademas de la incapacidad funcional asociada).*'* Existen diversas vias de
abordaje, aunque las mas utilizadas son la lateral y la posterior. La intervencion
conlleva el fresado de la superficie articular del acetabulo, la extirpacion de la
cabeza femoral y la preparacion del canal medular femoral para introducir en él el
vastago femoral (figuras 8 a 12). En algunos modelos protésicos los componentes
son modulares (es decir, el acetdbulo tiene a su vez dos componentes y el vastago
lleva la cabeza protésica por separado).

Fijadores externos de extensién progresiva

En este apartado ha de mencionarse que las contracturas articulares en flexién se
pueden tratar mediante la utilizacion de fijadores externos de extensién progresiva,
especialmente los fijadores circulares tipo Ilizarov.''®> Este método implica una
intervencion quirdargica para la colocacion del fijador, con un postoperatorio muy
complejo de cuidados del fijador y de manejo de su dispositivo extensor, para
lograr aproximadamente un maximo de 30° en un mes. Posteriormente, se debera
retirar el fijador y colocar una ortesis que permita conservar la extensién ganada, e
incluso mejorarla. Este procedimiento logra es una extension lenta pero progresiva
de las partes blandas periarticulares (incluyendo tendones, vasos y nervios). Un
estiramiento brusco provocaria una paresia del nervio ciatico popliteo externo.

Neurolisis del nervio cubital

Debido a las intensas deformidades en valgo que a veces sufren los pacientes
hemofilicos en el codo, el nervio cubital puede verse afectado. Normalmente se
detecta de modo precoz en forma de paresia cubital (parestesias y dolor en cuarto y
quinto dedos de la mano correspondiente). En esta situacidn esta indicada la
intervencion quirdrgica denominada neurolisis del nervio cubital; es decir, la
liberacion de éste del surco epitrocleo-olecraniano en el que estd metido. Es una
intervencion relativamente sencilla con un alto porcentaje de éxitos.' ?

Pseudotumores

Finalmente, debe mencionarse la cirugia de extirpacion quirdrgica de los
pseudotumores hemofilicos. Aunque algunos pueden ser controlados mediante su
vaciado y relleno con injerto dseo esponjoso y/o adhesivo de fibrina ¢, en la
mayoria de los casos la mejor solucidn es su extirpacion quirdrgica radical.'>! La
embolizacion arterial preoperatoria puede ser de ayuda en los pseudotumores
gigantes de la pelvis.'®

Fasciotomias

En ocasiones el paciente hemofilico puede sufrir un sindrome compartimental,
debido a un hematoma en un compartimiento inextensible de su anatomia.
Tipicamente el sindrome compartimental de la cara palmar del antebrazo no tratado
provoca el llamado sindrome de Volkmann o retraccion de la musculatura palmar.
Antes de que aparezca dicha retraccién es fundamental llevar a cabo la apertura
urgente del compartimiento afectado. ?

Artrotomias (artritis sépticas) y drenajes de hematomas infectados
(abscesos)

Asimismo, cabe comentar en este apartado las artrotomias por motivos sépticos. Se
sabe que los pacientes inmunodeprimidos suelen presentar cuadros de artritis
séptica espontanea (hematdgena) que incluso se pueden confundir con hemartrosis.
La presencia de fiebre, la puncidén articular para cultivo y antibiograma del liquido
extraido confirmaran el diagndstico. En muchos casos la antibioticoterapia
intravenosa resuelve el problema, aunque en ocasiones se requiere artrotomia de
drenaje y lavado articular. En ocasiones el paciente hemofilico puede presentar



hematomas, que espontaneamente se infectan, a causa de la baja inmunidad
debida al VIH (virus de la inmunodeficiencia humana).* ?

Fracturas

Las fracturas en el paciente hemofilico no son frecuentes, dada su tendencia a
llevar una vida sedentaria para evitar traumatismos que puedan provocar
sangrados. Sin embargo, con los modernos tratamientos profilacticos de la
enfermedad es cada vez mas frecuente que los pacientes hemofilicos puedan sufrir
una fractura como el resto de la poblacién. Aunque en realidad puede sufrir
cualquier tipo de fractura, en nuestra experiencia las mas comunes son las
infantiles sin desplazar (antebrazo, mano, etc), que curan simplemente con
inmovilizacién enyesada.

Es importante resaltar que el yeso cerrado, que normalmente se utiliza para las
fracturas en general, tiene el peligro de provocar un sindrome compartimental en el
paciente hemofilico. Ademas de un control exhaustivo de la coagulacidn se debe
vigilar estrechamente la movilidad y el dolor de los dedos, tratando de dignosticar
el sindrome compartimental lo antes posible (en caso de que se produzca). Como se
ha mencionado en el apartado correspondiente, una apertura quirurgica urgente del
compartimento (por ejemplo en el antebrazo) evitara el sindrome compartimental
que produciria un dafio funcional grave e irreparable.! 2

También se pueden encontrar fracturas desplazadas que requieren de tratamiento
quirargico, es decir la reduccion y osteosintesis de la fractura. En la experiencia del
autor se han tratado fracturas de cuello femoral (con clavo-placa deslizante DHS,
fracturas diafisarias de fémur (con clavo intramedular AO cerrojado), fracturas
supracondileas femorales (con clavo-placa deslizante DCS), etc. Las fracturas mas
frecuentes en hemofilia son las supracondileas del fémur y ello probablemente se
deba a la osteoporosis local y a la pérdida de movilidad de la rodilla que
normalmente sufren las personas con hemofilia. Como se menciond previamente, si
existe un flexo de rodilla previo, la fractura supracondilea se debera aprovechar
para extender completamente la rodilla afecta. Las normas habituales para el
tratamiento de fracturas deben ser seguidas estrictamente en el paciente
hemofilico. Un control previo y postoperatorio de la hemostasia es fundamental
para obtener un resultado satisfactorio.

Conclusiones

El paciente hemofilico de la época actual, incluso en los paises llamados del primer
mundo en el que se utilizan modernas terapias profilacticas de la enfermedad, suele
alcanzar la vida adulta con importantes deformidades articulares (en varias
articulaciones) que le ocasionan una incapacidad funcional bastante notable. La
cirugia ortopédica del paciente hemofilico suele ser compleja y con el consiguiente
riesgo de sangrado (si falla el control hematoldgico) y de infeccidn (en los casos de
inmunodeficiencia grave por el HIV), especialmente en el paciente con inhibidor. El
tratamiento hematoldogico con rFVIIa o FEIBA puede controlar la hemostasia en
estos casos. Parece que la mayoria de autores prefieren el rFVIIa para la cirugia
mayor. Como siempre, la estrecha colaboracion entre cirujanos ortopédicos vy
hematdlogos es basica para el adecuado tratamiento de estos pacientes.
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Leyendas de figuras

Figura 1. Radiografia anteroposterior preoperatoria mostrando una grave artropatia
de rodilla en un paciente hemofilico con inhibidor.



Figura 2. Imagen lateral preoperatoria.

Figura 3. Radiografia anteroposterior postoperatoria inmediata.



Figura 4. Imagen lateral postoperatoria inmediata.

Figura 5. Componentes de la protesis: femoral (metalico), tibial (metalico),
polietileno tibial (plastico) y rotuliano (polietileno).



Figura 6. Radiografia anteroposterior al final del seguimiento (resultado excelente).

Figura 7. Imagen lateral al final del seguimiento.



Figura 8. Radiografia anteroposterior de una artropatia grave de cadera en un
paciente hemofilico con inhibidor.

Figura 9. Pieza metalica del componente acetabular de una protesis sin cementar
colocada a presion y con tornillos de seguridad.
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Figura 10. Pieza de polietileno acetabular (plastico). Se ve que esta acoplada a la
barra que sirve para introducirla.

Figura 11. Componente femoral con la cabeza femoral ya colocada (son dos piezas
separadas que se ensamblan antes de implantarlas).



Figura 12 Radiografia postoperatoria (resultado excelente).
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