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Cirugia de reemplazo articular en casos de hemofilia

Jerome Wiedel, Sally Stabler, Sue Geraghty, y Sharon Funk

Introduccioén

En sus modalidades graves, los trastornos de la
coagulacion hereditarios ligados al cromosoma X,

las hemofilias A y B, se caracterizan por hemorra-

gias espontdneas en las articulaciones. Esta también es
una caracteristica clinica importante en pacientes que
padecen el tipo 3 de la enfermedad de von Willebrand
y, ocasionalmente, de las modalidades graves de

otras deficiencias de factores de la coagulacion. Las
articulaciones mas comtinmente afectadas son rodi-
llas tobillos y codos [1, 2]. Las consecuencias de las
hemorragias recurrentes en una articulacién son la
sinovitis crénica y la destruccion del cartilago articular
y hueso subcondral. Esta afeccién, conocida como
artropatia hemofilica crénica, provoca dolor, rigidez

y deformidad, los cuales a su vez resultan en un

grave deterioro funcional. Con el advenimiento de la
disponibilidad de los concentrados de factor de coagu-
lacién, las intervenciones quirtdrgicas mayores ahora
pueden realizarse de manera segura, permitiendo que
los reemplazos articulares totales puedan considerarse
una posibilidad para la correcciéon de articulaciones
gravemente afectadas. El objetivo de esta monografia
es repasar las indicaciones de un reemplazo articular
total y abordar la evaluacion preoperatoria, asi como
el tratamiento peri y postoperatorio.

Entre las principales articulaciones afectadas, la
rodilla es la que esta relacionada con los mayores
problemas de discapacidad y calidad de vida. Dado
que el reemplazo total de rodilla (RTR) es también
el reemplazo articular total mds comtinmente reali-
zado en personas con hemofilia, esta monografia

se concentrard mas en dicho procedimiento; no
obstante, los principios generales de tratamiento son
los mismos para todos los reemplazos articulares.

Indicaciones y contraindicaciones

Indicaciones

La decision de someterse a una cirugia de reemplazo
articular algunas veces puede ser dificil para el
paciente. Generalmente, solo se recomienda para
artropatias en estadios avanzados, cuando el cartilago
de la articulacion se ha desgastado completamente.
Muchos pacientes, particularmente quienes tienen

hemofilia, tratan de posponerla lo mas posible, ya
que su enfermedad articular se presenta a una edad
mucho mas temprana que la comudn entre la pobla-
cién general. El dolor grave y crénico que limita las
actividades escolares, laborales o de la vida diaria

y que no puede aliviarse mediante su tratamiento

es por lo general el sintoma que lleva al paciente a
solicitar una consulta ortopédica. La indicacién para
un reemplazo articular prostético es una articulacion
con enfermedad degenerativa avanzada, dolorosa y
que pudiera presentar rigidez y deformidad concu-
rrentes, todo lo cual provoca un deterioro funcional.

De no haber contraindicaciones, un paciente con
artropatia hemofilica puede aprovechar las ventajas
que ofrece la cirugia de reemplazo articular.

Contraindicaciones

No todas las personas son candidatas a la cirugia
de reemplazo articular total. La principal contra-
indicacién para realizar un reemplazo articular es
la presencia de una infeccion activa. Otras posibles
contraindicaciones son problemas cutaneos locales
y afecciones concomitantes que pudieran incidir
en los resultados, tales como sida y enfermedad
hepaética [3-5].

Un historial de incumplimiento de los cuidados
recomendados para el tratamiento de la hemofilia
podria ser una sefial de alerta de un resultado poco
exitoso, ya que el reemplazo articular total requiere
de un sélido compromiso para realizar los ejercicios
de rehabilitacién. Desde el punto de vista médico,
esto no constituye una contraindicacion para
realizar el procedimiento; no obstante, el paciente, el
cirujano ortopédico y el personal del centro de trata-
miento de hemofilia (CTH) deben tomar en cuenta
este historial antes de realizar la cirugia. También
existen barreras psicoldgicas que podrian interferir
con un resultado exitoso. Antes de programar la
intervencién debe realizarse una evaluacion psicoso-
cial completa del paciente.

Evaluacion preoperatoria

Para maximizar la posibilidad de un resultado
exitoso, seria ideal que el paciente fuera evaluado
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por el equipo de ortopedia/hemofilia del centro de
tratamiento, formado por el profesional de enfer-
meria, de trabajo social y el fisioterapeuta, por lo

menos seis semanas antes de la intervencién progra-

mada [6].

Consideraciones de enfermeria

Cuando una persona con hemofilia considera la
posibilidad de un reemplazo articular, el profe-
sional de enfermeria es con frecuencia la primera
persona con quien habla el paciente. El papel de
la(el) enfermera(o) varia de un centro a otro y de
un pais a otro pero, en el entorno de cuidados
integrales, el profesional de enfermeria desempefia

un papel fundamental para determinar si debe o no

realizarse la cirugfa. A menudo, es responsabilidad
de la(el) enfermera(o) reconocer que una persona
puede ser un candidato que se beneficiaria con la
cirugia de reemplazo articular total. El papel de

la(el) enfermera(o) es entonces canalizar al paciente
al médico/ proveedor de atencién adecuado a fin de

determinar si la cirugia es la opcion correcta.

Una vez que se ha determinado que una persona con
hemofilia se someterd a un reemplazo articular total,

la instruccién del paciente es indispensable para un
resultado exitoso. Antes de realizar el reemplazo
total deben abordarse los siguientes aspectos:

1. Lapersona que se someterd a la cirugia necesita
tener una buena comprensién de la hemofilia;
de la manera en la que ha afectado la salud de
la articulacién y, en tltima instancia, generado
la necesidad de un reemplazo articular total.

La persona que serd sometida a la cirugia debe
entender la manera en la que el tratamiento
con concentrado de factor durante la cirugia

y después de ella afectard el resultado de la
intervencion.

2. La persona que serd sometida a la cirugia debe
estar motivada para completar la fisioterapia
necesaria después de la intervencién quirar-
gica. Si bien la cirugia en si puede mejorar el
rango de movimiento y disminuir el dolor, hay
un periodo posterior a la intervencién quirtr-
gica que requiere del paciente una atencion
diligente a la fisioterapia, y un trabajo arduo
para lograr un rango de movimiento y fuerza
Optimos.

Figura 1: Componentes de un reemplazo de rodilla
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3. La persona que sera sometida al reemplazo
articular total debe tener una buena compren-
sién de la cirugia. Ilustraciones del reemplazo
articular total podrian ayudar a la persona a
visualizar cémo se ve la prétesis y como se
adaptard al cuerpo (figuras 1y 2).

4. Los posibles resultados de la cirugia deben ser

discutidos con el paciente. A menudo, los resul-

tados percibidos y los resultados reales son
muy diferentes. El profesional de enfermeria
debe ayudar a la persona que serd sometida al

reemplazo articular total a verbalizar los logros

esperados de la cirugia y a determinar si sus
expectativas son realistas.

5. Debe dedicarse un tiempo a repasar con el

paciente lo que pasara cuando ingrese al hospital

y durante su estancia en él. La duracion de la

estancia en el hospital puede variar considerable-
mente dependiendo del pais en el que se realiza
la cirugia. Por ejemplo, la duracién de la estancia

para un reemplazo total de rodilla varia entre

cuatro y 14 dias en Estados Unidos. En muchos

paises, la persona sometida a un reemplazo

total de rodilla podria permanecer hospitalizada

durante varias semanas, hasta completarse la
terapia de reemplazo de factor.

6. Deben completarse estudios de laboratorio antes
de una cirugia de esta magnitud, que incluyan
pruebas de deteccion de inhibidores, tiempo de

protrombina en pacientes que hayan dado positivo

al anticuerpo de la hepatitis C, y un estudio

completo de vida-media y recuperacién en quienes

no han sido expuestos a grandes cantidades de

concentrado de factor de coagulacién con anterio-

ridad. Debe determinarse la presencia o ausencia
del VIH in la persona con hemofilia y, si bien
éste no constituye una contraindicacién para el

reemplazo articular total, el VIH del paciente debe
estar bien controlador con un conteo de conglome-

rado de diferenciacion 4 (CD4) mayor a 200.

7. Sibien muchas personas con hemofilia estan
familiarizadas con hospitales y salas de

emergencia, el reemplazo articular podria ser su

primera intervencion quirtrgica. Temas tales

como acceso intra-venoso y uso de fluidos conti-

nuos, evaluaciones de laboratorio frecuentes,
signos vitales y anestesia deben ser discutidos.

8. Deben abordarse detalladamente el control
del dolor, tanto antes como después de un

10.

11.

12.

reemplazo articular total. Si la persona que va a
someterse a la cirugia ya consume grandes canti-
dades de farmacos narcéticos para el dolor, el
control del dolor podria dificultarse. El aneste-
si6logo y el cirujano ortopédico deben estar
informados sobre este aspecto.

Es indispensable que antes de la cirugia se la
manera en la que se controlara la hemofilia del
paciente. El reemplazo frecuente de factor es
indispensable a fin de minimizar hemorragias y
fomentar la recuperacién después del reemplazo
articular total. Cirugfas de esta naturaleza

no deben realizarse a menos que el abasteci-
miento adecuado de factor esté garantizado.
Esto requiere comunicacién con la farmacia del
hospital, con el banco de sangre y/o empresa de
atencioén en el hogar que proporcionara el factor.

Luego de un reemplazo articular total, con
frecuencia se presenta la necesidad de trans-
fusiones, y esta necesidad es atin mayor en el
caso de personas con hemofilia. La persona que
se somete a cirugia necesita entender que esto
es probable, y estar dispuesta a recibir sangre
entera y hemoderivados, asi como los concen-
trados de factor necesarios para la hemostasia.

La salida del hospital luego de la cirugia debe
planearse, incluso antes de a cirugia. Una vez
que sea dado de alta del hospital, ;iré el paciente
a su casa, a un centro de rehabilitacién o a un
centro de enfermeria especializada para su
rehabilitacion? ; Necesitara cuidados de enfer-
meria o fisioterapia en el hogar? Sera provechoso
explorar las opciones con el paciente antes de la
hospitalizacion.

El impacto psicosocial del reemplazo articular
deberia repasarse con la persona que se someterd
a la cirugia. No es excepcional que el paciente

de hecho lamente la pérdida de una parte de

su cuerpo. Podria considerar a su rodilla artri-
tica como parte de su identidad y guardar luto
por su pérdida. Es importante que estos aspectos
sean cubiertos ya sea por el profesional de enfer-
meria, por el médico o por un miembro del
equipo psicosocial.

Ademés de los puntos antes citados, es imperativo
que la persona con hemofilia incluya a su familia
y/o red de apoyo en el proceso educativo previo a
la cirugia. Una persona que se somete a una cirugia
mayor necesita el apoyo de su familia y amigos para
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que la intervencion resulte exitosa. Serd necesario
abordar temas tales como empleo, ingresos y dias
laborales perdidos. La persona que se somete a
este tipo de cirugia debe prever por lo menos seis
semanas como periodo de recuperacion antes de
volver a sus actividades normales.

Es importante garantizar los recursos adecuados
para cubrir el costo del reemplazo articular total.

Si el seguro médico fuera necesario para facilitar

la cirugia, entonces podria ser necesario obtener

las autorizaciones pertinentes. Es muy importante
que la persona que sera sometida a la cirugia esté
consciente de su costo, tanto financiero como en
términos del compromiso de tiempo requerido a fin
de lograr un resultado 6ptimo.

Consideraciones médicas

Al haber estado expuestas a hemoderivados conta-
minados, muchas personas con hemofilia presentan
infecciones crénicas por VIH o hepatitis C. Deberian
realizarse pruebas de deteccién preoperatorias a

fin de determinar si el estado inmunolégico actual

es adecuado para la cirugia y, en caso necesario, el
reemplazo articular deberia posponerse hasta que se
administre la terapia antiviral adecuada. El cuadro

1 muestra las pruebas de rutina que podrian ser
recomendables antes de un reemplazo articular total.
En el caso de pacientes con hepatitis crénica deben
determinarse la presencia de anormalidades tales
como trombocitopenia, otros defectos de coagulacién
y enfermedad pulmonar relacionada con cirrosis. Los
pacientes con hepatitis C sometidos a terapia de inter-
ferén y ribavirina probablemente deberian posponer
la cirugia de reemplazo articular hasta que los efectos
secundarios de este tratamiento hayan desaparecido.

Cuadro 1. Pruebas de evaluacion
preoperatorias

* Prueba de deteccion de inhibidores

» Anticuerpos del VIH, carga viral y conteo de CD4

* Hepatitis C y carga viral

» Fibrinégeno, tiempo de protrombina/INR, conteo
plaquetario

» Estado cardiopulmonar

* Inspeccion del acceso venoso

El paciente también debe someterse a pruebas
de deteccién de inhibidores, y cualquier historial
previo de presencia de inhibidores deberia evaluarse

cuidadosamente. La persona con deficiencia grave
de factor VIII que no ha tenido mucha exposi-

cién a concentrados de factor podria representar

un problema ya que la induccién de novo de un
inhibidor después de la cirugia podria comprometer
gravemente el resultado funcional final.

Debe determinarse con anticipacién un plan para el
acceso venoso. Muchos pacientes pueden obtener
acceso intravenoso mediante punciones venosas
periféricas durante el extenso periodo en el que
requieren infusiones de factor. Otros necesitaran
acceso central, incluyendo la colocacién de un catéter
venoso central de insercién periférica (linea PICC,
por sus siglas en inglés). Antes de la cirugia, es
necesario hacer un plan especifico para que profe-
sionales de enfermeria y del equipo médico provean
soporte al programa de infusién ambulatoria.

La eleccién del producto de factor depende de las
limitaciones de disponibilidad, costo y preferencia
del paciente. Pueden realizarse reemplazos articu-
lares exitosos con factor derivado de plasma o
recombinante, y posiblemente con crioprecipitado en
el caso de pacientes con hemofilia A. Siempre que sea
posible, debe utilizarse un producto purificado de
factor IX en personas con hemofilia B debido a que la
trombosis venosa profunda (TVP) y los embolismos
pulmonares eran muy comunes anteriormente,
cuando se utilizaba concentrado de complejo de
protrombina (CCP) durante las cirugias ortopédicas.
El uso de plasma fresco congelado (PFC) proba-
blemente requeriria de plasmaféresis para lograr
concentraciones adecuadas de factor sin una sobre-
carga del volumen, y no deberia utilizarse cuando se
realizan cirugias ortopédicas en casos de deficiencia
de factor IX.

Es altamente recomendable que un laboratorio que
pueda realizar las pruebas de niveles de actividad
del factor se encuentre disponible para el monitoreo
postoperatorio del paciente. Dado que la recupera-
cion postquirtrgica de la actividad del factor (del
factor IX, en particular) puede ser muy variable,
especialmente en el periodo inmediato posterior a
la cirugia, las infusiones de factor pueden entonces
adaptarse especificamente a cada paciente a fin

de evitar hemorragias y hasta reducir el uso del
producto. Si los niveles de actividad del factor no
estdn disponibles dentro de un periodo razonable
(< 24 horas), deberia entonces medirse el tiempo de
tromboplastina parcial activado (TTPA) inmedia-
tamente después de una infusién de factor. Esto
deberia calcularse para incrementar la actividad
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de factor del paciente hasta por lo menos 80%, de
modo que el TTPA puede usarse como “guia aproxi-
mada” para administrar el tratamiento adecuado.
Desafortunadamente, el TTPA puede aparecer
prolongado aunque los valores de la actividad del
factor se encuentren en el rango de 50-70%, por lo
que el monitoreo mediante el TTPA puede llevar a
un mayor uso de factor. No obstante, la experiencia
anecdoética en la Universidad de Colorado ha demos-
trado que niveles basales de actividad de factor
inadecuados con frecuencia estan relacionados

con inflamacién postoperatoria, lo que indica que

es mejor pecar por exceso aproximandose al valor
maximo del rango a fin de maximizar el resultado
funcional del paciente [7].

Existen opiniones muy diversas respecto a si

las personas con hemofilia que se someten a un
reemplazo articular total deberian recibir profilaxis
con heparina o warfarina para prevenir una TVP.
Dado que los niveles totales de actividad del factor
alcanzados, especialmente en casos de deficiencia
de factor VIII, no son tan elevados como los que
ocurren de manera natural en personas sin hemofilia
en una situacién postoperatoria similar, muchos
centros no utilizan profilaxis para evitar TVP y han
tenido excelentes resultados sin ella. Si se eligiera
un CCP como reemplazo del factor IX, entonces
deberian seguirse las mismas directrices de profi-
laxis para evitar TVP que se utilizan en pacientes no
hemofilicos.

Anticipando la necesidad de transfusiones de sangre
durante la cirugia, los pacientes que cumplan los
criterios del banco de sangre podrian donar una

o dos unidades de sangre autéloga durante las
semanas previas a la cirugia.

Consideraciones de fisioterapia

El fisioterapeuta debe tomar mediciones iniciales
de fuerza y rango de movimiento, y observar si
existe la presencia de atrofia muscular o discre-
pancia en la longitud de las extremidades. También
debe observar si existe cualquier déficit en otras
articulaciones, ya que esto podria afectar la
capacidad del paciente para soportar peso adecua-
damente, o dificultar que los brazos soporten peso
en caso de que fuera necesario el uso de muletas o
una andadera para desplazarse. Igualmente debe
evaluarse la marcha del paciente y proporcionarsele
muletas o una andadera.

Cualquier problema de movilidad, y necesidades
de traslado, deben ser identificados. El equipo de

adaptacion que pueda requerirse durante el periodo
postoperatorio puede solicitarse antes de la interven-
cién quirtrgica, a fin de que se entregue al paciente
a tiempo. Este tipo de equipo puede incluir una
silla de ruedas, un asiento sanitario elevado, una
silla para bafio, un cojin triangular para la abduc-
cién, o una pinza para sujetar objetos del suelo. Es
indispensable el obtener de antemano aditamentos
de plataforma para la andadera y las muletas en
pacientes con problemas en los codos que pudieran
tener problemas para soportar el peso corporal
mediante la extension de los codos.

Debe elaborarse un historial de las necesidades del
paciente en lo que se refiera a farmacos para el dolor
y otros medicamentos que esté recibiendo en ese
momento, ya que el control postoperatorio del dolor
podria verse afectado por los requisitos de medica-
cién del paciente. La persona con hemofilia debe

ser instruida con respecto a la necesidad de recibir
concentrados de factor y medicamentos para el
dolor antes de las sesiones de fisioterapia, y debe
informérsele como se controlara el dolor durante
dichas sesiones.

La intensidad de las sesiones de fisioterapia y el
compromiso que ésta representa también deben
abordarse con el paciente. Es mas facil manejar el
desafiante periodo de la fisioterapia si la persona
con hemofilia sabe que puede pasar por momentos
dificiles y que podré superarlos. También se
recomienda que, antes de la cirugfa, el paciente y sus
familiares estén conscientes de que podria pedirseles
a los miembros de la familia que salgan de la habita-
cioén durante las sesiones de fisioterapia. Dado que la
fisioterapia puede llegar a ser un trabajo muy arduo,
algunas veces puede ser dificil para los miembros de
la familia ver a un ser amado pasar por el dolor que
puede acompaniar a una sesioén de fisioterapia.

Durante la evaluacién preoperatoria, deben
ensefarse al paciente los ejercicios que va a realizar
inmediatamente después de la cirugia. En el caso
de quienes se someteran a cirugia de cadera o de
rodilla, debe ensenarse la manera adecuada de
desplazarse usando muletas o una andadera. El
cirujano determinara la capacidad para soportar
peso luego de la cirugia. También debe repasarse

y explicarse cualquier terapia complementaria

que vaya a utilizarse. Estas podrian incluir uso de
hielo, movimiento pasivo continuo, (MPC) en caso
de reemplazos de rodilla, vendajes de presion o
entablillado, estimulacién eléctrica y neuroestimu-
lacién eléctrica transcutanea (TENS, por sus siglas



Cirugia de reemplazo articular en casos de hemofilia

en inglés). Aunque generalmente no se aplican
durante el periodo perioperatorio, podrian utili-
zarse hidromasaje y calor superficial como parte de
la fisioterapia ambulatoria de seguimiento, una vez
que la incision haya sanado bien. El calor solo debe
ser utilizarlo bajo directrices estrictas del fisiotera-
peuta y el cirujano, a fin de minimizar el riesgo de
una hemorragia mayor.

Si la persona con hemofilia presenta una pérdida
considerable del rango de movimiento y fuerza
muscular, podria resultar provechoso un programa
de fisioterapia ambulatoria preoperatorio con el
objeto de que alcance la mejor condicién fisica
posible antes de la intervencién [8]. Si bien los
ejercicios pueden realizarse facilmente en el hogar,
algunos pacientes podrian mostrarse reticentes a
realizarlos de manera independiente, por miedo a
provocar mayor dolor o una hemorragia. El fisio-
terapeuta del CTH es el mejor recurso para un
programa ambulatorio regular pero, dado que
muchos pacientes no viven cerca de su CTH, el fisio-
terapeuta especialista en hemofilia podria establecer
contacto con un fisioterapeuta de la comunidad del
paciente a fin de coordinar la fisioterapia ambula-
toria. Se recomienda que el fisioterapeuta del CTH
hable directamente con el fisioterapeuta local, a fin
de instruirlo sobre las necesidades especiales del
tratamiento para una persona con hemofilia, especi-
ficamente en cuanto al uso de terapia de reemplazo
de factor antes de la sesion de fisioterapia. El fisio-
terapeuta especialista en hemofilia puede seguir
fungiendo como recurso conforme surjan peguntas
o problemas, durante las fases pre o postoperatorias.
El establecimiento de una relacion entre el fisiotera-
peuta del CTH y el fisioterapeuta local optimizara
la experiencia de fisioterapia y desembocara en un
mejor resultado para la recuperacién de la fuerza y el
rango de movimiento.

Consideraciones quirtrgicas

La evaluacién de una persona con hemofilia que es
candidata a un reemplazo articular exige un examen
fisico completo. Este deberfa incluir la observa-

cién de la marcha de la persona, y su realizacion de
actividades cotidianas tales como subir escaleras

y cambiar de postura (por ejemplo, de sentarse a
ponerse de pie). Si bien la mayoria de las interven-
ciones articulares se realizaran en las extremidades
inferiores, la funcién de las extremidades superiores
también debe evaluarse a fin de valorar todas las
necesidades del paciente y determinar la mejor
manera de satisfacerlas, particularmente durante el
periodo postoperatorio inmediato.

Esta parte de la evaluacién es muy importante para
ayudar al equipo médico a tomar una decisién
respecto a la posibilidad de combinar intervenciones
quirtrgicas. Dado que en la mayoria de los pacientes
son varias las articulaciones afectadas y probable-
mente enfrentan una decisién sobre la necesidad

de mas de una operacién, es adecuado considerar

la posibilidad de combinar por lo menos dos inter-
venciones. Algunos ejemplos de procedimientos
combinados incluyen el reemplazo total de rodilla
bilateral (el mas comun); el reemplazo total de una
rodilla y una cadera; o el reemplazo total de una
rodilla o una cadera y una intervencién en el tobillo.
La decisién de considerar la posibilidad de combinar
intervenciones debe basarse en la necesidad obvia y
también en las expectativas de que la recuperacién
no se vera afectada por ninguna de las otras inter-
venciones realizadas.

Los aspectos especificos del examen de las articu-
laciones afectadas deben incluir el rango de
movimiento pasivo y activo, la estabilidad, la
presencia de deformidades (fijas o corregibles), y la
fortaleza de la funcién muscular.

La evaluacion radiogréfica debe incluir imagenes
antero-posteriores y laterales de las articulaciones
comprometidas. Para las extremidades inferiores,

es recomendable obtener radiografias con carga de
peso asi como una radiografia larga de los planos
antero-posterior desde la cadera hasta el tobillo. Las
caracteristicas radiolégicas importantes que deben
reconocerse incluyen la presencia de deformidades
y la pérdida 6sea. La informacién obtenida con esta
observacién ayudard a planear la cirugia, inclu-
yendo la necesidad de liberacién de tejidos blandos
y el control de la pérdida 6sea (material para injertos
6seos 0 aumentos prostéticos).

Tratamiento perioperatorio

Consideraciones médicas

Reemplazo de factor para la deficiencia de factor VIII

La concentracion de factor deberia corregirse para
alcanzar el 120%, correspondiente a 60 unidades
internacionales (UI)/kg de factor VIII, en un
momento tan préoximo a la anestesia como sea posible
(véase el cuadro 2). Si el paciente atin se encuentra

en la sala de operaciones cuatro horas después de
esta dosis, deber administrarsele otras 20 Ul/kg. Es
necesario medir la actividad del factor VIII cuando

el paciente se encuentre en la sala de recuperacion.
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Cuadro 2. Reemplazo de factor en casos de cirugia ortopédica

Deficiencia de factor VIII

Deficiencia de factor IX

Antes de la operacion (induccion de la anestesia) | 120% (60 Ul/kg)

120% (120-140 Ul/kg)

Luego de 4 horas en la sala de operaciones

40% (20 Ul/kg) adicionales

40% (40 Ul/kg) adicionales

72 horas después de la operacion

mantener una concentracion
minima de 60-80%

mantener una concentracion
minima de 60-80%

Hasta 14 dias después de la operacion

concentracion minima de 50%

concentraciéon minima de 50%

Semanas 3-4

concentracion minima de 30-40% | concentracion minima de 20-40%

Semanas 5-6

Antes de cada sesion de FT 40% Antes de cada sesion de FT 40%

FT: fisioterapia

El objetivo es mantener un nivel de actividad de
factor VIII entre 60-80% durante cerca de 72 horas
después de la cirugia. Esto puede lograrse mediante
un tratamiento en bolo cada 12 horas o con la trans-
fusion continua de factor VIII. La medicién diaria

de los niveles minimos de actividad del factor VIII
ayudard al médico a ajustar la dosis. En la sala

de recuperacién, algunos pacientes requieren de

un bolo inmediato, a fin de ubicarlos en el rango
necesario, aunque la mayoria alcanzan las concentra-
ciones requeridas con 25-40 Ul/kg cada 24 horas. La
infusion continua de factor VIII se inicia con 2 Ul/
kg/hora para adultos y 4 Ul/kg/hora para nifios,
luego de determinar que la concentracion basal sea
de por lo menos 70%. El paciente podria requerir
terapia en bolo para alcanzar una concentracién
basal adecuada a partir de la cual iniciar la infusién
continua. El monitoreo de la infusién continua
puede realizarse en cualquier momento y el goteo se
aumenta o se disminuye a fin de mantener la concen-
tracion deseada. A las 72 horas, las dosis se modifican
a fin de mantener el nivel minimo de actividad del
factor VIII en 50%. A muchos pacientes a quienes

se administra infusion continua se les empezara a
administrar una dosis en bolo llegado este momento.

Reemplazo de factor para la deficiencia de factor IX

El rango de vida media y recuperacién de los
productos de factor IX purificados y recombi-
nantes es sumamente variable de un paciente a
otro y en situaciones clinicas diferentes. Por ende,
es particularmente importante contar con un plan
de monitoreo de laboratorio. La concentraciéon de
factor debe corregirse con 120 Ul/kg al momento
de la induccién de la anestesia. Si el paciente conti-
nuara en la sala de operaciones cuatro horas
después de la dosis inicial, deben administrarsele

otras 40 Ul/kg y deberia medirse la actividad del
factor IX en la sala de recuperacién. Son desea-

bles niveles de actividad de factor similares a los
arriba descritos para la deficiencia de factor VIII,

con concentraciones minimas de 60-80% esperadas
durante las primeras 72 horas, seguidas de 50%
durante dos semanas; y enseguida 40% durante

una o dos semanas mas, dependiendo de la situa-
cion de la articulacién reemplazada. Generalmente,

el paciente con deficiencia de factor IX puede contro-
larse con una infusién diaria, aunque la dosis puede
ser muy variable, desde 50-80 Ul/kg diarias y luego
disminuyendo paulatinamente hasta 40-50 Ul/kg.
Después de la tercera semana, y en el caso de algunos
pacientes con excelente resolucién de la inflamacién y
la cicatrizacion de la herida, la infusién de factor cada
tercer dia en dosis de 40 Ul/kg podria ser suficiente.

Antes de cada sesion de fisioterapia, los pacientes
con deficiencia de factor VIII o factor IX deben recibir
un minimo de 40 Ul/kg. Una dosis similar debe
administrarse antes del retiro de las suturas.

Otros hemoderivados de apoyo

Si bien los dispositivos intraoperatorios de recupe-
racion de sangre pueden recuperar glébulos rojos
durante la cirugfa de reemplazo articular, muchos
pacientes presentan una disminucién importante en
la hemoglobina durante los primeros dos o tres dias
posteriores a la operacién. No es raro observar una
disminucién de 6-8 g/ dl en la hemoglobina, lo que
podria requerir una transfusiéon de glébulos rojos
concentrados. Debe considerarse la reposicién de
hierro por via oral o intravenosa a fin de facilitar la
eritropoyesis. El principal desafio hemostatico de la
cirugia ortopédica puede desenmascarar defectos de
la sintesis proteica en casos de enfermedad hepética
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cronica. La actividad del fibrinégeno, el tiempo de
protrombina/INR y el conteo plaquetario deben
monitorearse en pacientes con hepatitis crénica en
la sala de recuperacion y por lo menos durante el
primer dia posterior a la cirugia. El fibrinégeno debe
mantenerse por arriba de 150 mg/dl, la INR< 1.5, y
las plaquetas >50,000 durante los primeros dos dias.
Puede administrarse vitamina K para mejorar la
sintesis hepatica. El fibrin6geno puede reemplazarse
con concentrado de fibrinégeno o con crioprecipi-
tado, y puede usarse plasma fresco congelado para
corregir el tiempo de protrombina prolongado. Si un
paciente gravemente anémico rechazara la transfu-
sién de glébulos rojos, puede utilizarse una infusion
intravenosa intensiva de hierro (hasta 1,000 mg) con
inyecciones de eritropoyetina, dependiendo de la
gravedad de la anemia.

Consideraciones fisioterapéuticas

Por lo general, la fisioterapia se inicia el dia
siguiente al procedimiento quirtrgico. La terapia la
ordena el cirujano ortopédico y variara dependiendo
de la preferencia del médico y de la naturaleza de la
intervencion realizada. En la sala de recuperacion se
inician terapias coadyuvantes de hielo, compresion y
elevacion, ademas de los ya mencionados protocolos
de reemplazo de factor y control del dolor. En el caso
de reemplazos totales de rodilla, los ejercicios de
movimiento pasivo continuo (MPC) generalmente se
inician la noche de la cirugia, y se utilizan de manera
intermitente durante la estadia del paciente en el
hospital. Si el paciente tiene dificultad para recuperar
el rango de movimiento, también podria hacer ejerci-
cios de MPC en el hogar, después de haber sido
dado de alta. Si mantener una buena extensién fuera
un problema, podria utilizarse periédicamente una
férula de extensiéon durante el dia, o para dormir. En
el caso de reemplazos totales de cadera, es recomen-
dable utilizaruna almohada triangular de abduccién
entre las piernas. Generalmente, la fisioterapia se
inicia el dia siguiente a la cirugia, y avanza lenta-
mente conforme el paciente sea capaz de tolerarla. El
primer dia podria consistir en solo sentarse y pararse
a un lado de la cama, o trasladarse con ayuda a una
silla, si eso fuera todo lo que puede tolerarse. Cada
dia el paciente hara mas, empezando con ejercicios
isométricos y progresando a los ejercicios activos
aprendidos antes de la operacién. La distancia que

el paciente puede caminar también se incrementara
cada dia. Si no se estuviera administrando infusion
continua, las sesiones de fisioterapia deberian
programarse con base en los horarios de adminis-
tracion de la infusion de factor y los medicamentos
para el dolor. Idealmente, el paciente debe recibir

fisioterapia dos veces al dia durante su estadia en el
hospital.

Las sesiones de fisioterapia estan orientadas a
recuperar el rango de movimiento de la articulacién
y a fortalecer los musculos que rodean la articulaciéon
reemplazada, ademas de incrementar la resistencia
al desplazarse. En el caso de reemplazos de rodilla o
de cadera, la cantidad de peso que puede apoyarse
sobre la pierna la determinard el cirujano y el tipo

de reemplazo articular realizado. El periodo de uso
de muletas o andadera generalmente lo determina

el cirujano, pero usualmente varia de seis a ocho
semanas. También habra restricciones en cuanto a
conducir un vehiculo durante el periodo postope-
ratorio inmediato. Si las concentraciones de factor

se monitorean diariamente y se logran niveles
adecuados, los ejercicios postoperatorios para las
personas con trastornos de la coagulacién seran
similares a los ejercicios indicados para la poblacién
general después de un reemplazo articular [9, 10].
Para evitar la formacién de adhesiones que limiten el
movimiento articular es importante iniciar ejercicios
de movilidad articular en los primeros dias poste-
riores a la cirugia y esperar una fisioterapia cada vez
mas intensiva que incluya ejercicios de resistencia
durante los primeros meses después de la operacién.
La movilizacién precoz y el trabajo intensivo a fin de
recuperar el movimiento son cruciales para lograr un
resultado exitoso. Una vez que el paciente es dado
de alta del hospital, la infusion de factor de coagula-
cién seguira siendo necesaria antes de las sesiones de
fisioterapia. Esto se mantendra durante un minimo
de seis semanas, mientras que la duracién total la
determinarén el cirujano, el hematologo, el profe-
sional de enfermeria y el fisioterapeuta, con base en
los avances logrados en el programa de fisioterapia.

Consideraciones quirtrgicas

Una evaluacién preoperatoria detallada deberia
ofrecer al cirujano que realizara la intervencién
suficiente informacion para evitar hallazgos inespe-
rados durante la cirugia. Un cirujano con experiencia
sabe claramente que las deformidades y los cambios
6seos de la artropatia hemofilica son tinicos. Esto
enfatiza una vez mas la importancia de que la inter-
vencion se realice en un centro con experiencia en el
tratamiento de pacientes con hemofilia.

La articulacién de la rodilla es la que mas desafios
presenta al cirujano. Un conjunto complejo de
deformidades es comtn en estados avanzados

de artropatia, particularmente en casos que no
recibieron atencién. En los casos mas graves, existe
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una contractura de flexién con movimiento limitado.
La deformidad angular con translaciéon de la tibia

es un hallazgo comtn. Siempre hay anormalidades
patelo-femorales; las mas comunes son subluxa-
cion o luxacién lateral, ubicacion central de la rétula
con profundizacién del surco femoral, y patela

baja. Estas deformidades complejas contribuyen a
convertir esta en una intervencion quirdrgica dificil,
lo que a su vez conduce a una gran variacién en el
resultado final [11-14].

La planeacion adecuada de la cirugia deberia evitar
resultados adversos. Algunos de los problemas
comunes que deben tenerse en cuenta incluyen el
reconocer la sobredimension del extremo distal del
fémur y la regién proximal de la tibia, debido a la
hipertrofia relacionada con los episodios hemorra-
gicos frecuentes durante la infancia, asi como la
identificacién de defectos 6seos que requieren de
injertos 6seos o aumentos prostéticos. Otra consi-
deracién importante es la de crear una exposicion
quirargica adecuada para atender estas comple-
jidades. En todos los casos en los que se utiliza
fijacién con cemento, deben utilizarse cemento
cargado con antibidtico, el cierre de la herida debe
ser meticuloso y ajustado, y deben colocarse drenes
durante 24 horas. Una vez completada la interven-
cién, el cirujano tendrd una buena idea del rango de
movimiento que el paciente podria esperar.

Tratamiento postoperatorio

Consideraciones de enfermeria

Si se administraran factor o hemoderivados de
manera continua, es importante que se administren
por un acceso intravenoso reservado para este fin.
No deben tomarse muestras de sangre a través de
este mismo acceso, a fin de garantizar la medicion
precisa de las concentraciones de factor.

Si el paciente fuera a aplicarse a si mismo factor

en el hogar, podria ser necesario colocar un catéter
venoso central de insercién periférica (PICC por
sus siglas en inglés) u otro tipo de acceso venoso
temporal. Sin embargo, éste podria no ser necesario
para muchas personas con hemofilia que prefieren
administrarse inyecciones diarias.

Consideraciones médicas

Reemplazo de factor
Dos semanas después de la fecha de la cirugia,
la dosis de la terapia de reemplazo de factor se

modifica a fin de mantener concentraciones minimas
de 40% y los pacientes pueden empezar a recibir una
infusién diaria. Durante la tercera y cuarta semanas
posteriores a la operacién, los pacientes reciben
20-40 Ul/kg/ dia, dependiendo del estado clinico de
la articulacién reemplazada. Ante cualquier incre-
mento en la inflamacién o el dolor, es recomendable
administrar un tratamiento inmediato con una dosis
completa de concentrado de factor durante varios
dias, hasta que los sintomas desaparezcan. Antes

de retirar las suturas, debe administrarse concen-
trado de factor si es que todavia no se hubiera
administrado de manera regular. Todas las sesiones
de fisioterapia deben ser precedidas de 20 Ul/kg
durante hasta seis semanas después de la opera-
cién. Algunos pacientes con deficiencia leve de factor
VIII podrian usar desmopresina por via nasal, alter-
nada con infusiones de factor después de una o dos
semanas, pero deberia demostrarse una respuesta
adecuada midiendo la actividad del factor.

Control del dolor

Luego de la operacién, es importante contralar el
dolor para facilitar la movilizacion y la fisioterapia
de la articulacién reemplazada. La anestesia regional
con catéteres epidurales puede ser muy ttil durante
las primeras 24-48 horas posteriores a la cirugia.

No obstante, existe el riesgo de hematoma espinal/
epidural, el cual podria provocar paraplejia si no se
mantuvieran concentraciones elevadas del factor
deficiente. El bloqueo del nervio periférico (por
ejemplo, el bloqueo del nervio femoral) para la artro-
plastia total de rodilla también puede ofrecer muy
buen control del dolor en el periodo postoperatorio
inmediato [15].

La analgesia intravenosa controlada por el paciente
es un método muy eficaz y, por lo regular, puede
substituirse por narcéticos orales luego de dos o tres
dias. Los pacientes con dafio articular grave podrian
estar tomando grandes dosis de narcéticos como
pacientes ambulatorios, por lo que la consulta con
un servicio de tratamiento del dolor podria ayudar
a realizar la transicién a las dosis necesarias para el
control postoperatorio del dolor. Algunos pacientes
experimentan una desaparicién notable del dolor
cuando se retira la articulacién que lo causa, y no
necesitan control del dolor a largo plazo.

Consideraciones quirtrgicas

Los drenes se retiran 24 horas después de la cirugia,
y el primer vendaje se cambia a las 48 horas. El uso
de una media entera de compresion continua y de
paquetes de hielo con frecuencia es crucial durante el
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periodo postoperatorio inicial. Inspecciones diarias
de la herida/pierna determinaran la duracién de

los tratamientos locales. Los ejercicios de rango

de movimiento pueden iniciarse inmediatamente
después de la cirugia, o pudiera ser adecuado
mantener a la rodilla inmovilizada en una posiciéon
extendida y de descanso durante las primeras 24 a 48
horas.

Consideraciones fisioterapéuticas

Durante los mas de 30 afios en los que se han reali-
zado reemplazos articulares totales en personas

con trastornos de la coagulacion, la duracién de la
hospitalizacién en Estados Unidos ha disminuido
considerablemente y ahora es de un promedio de
cuatro a 14 dias. Esto podria variar en otros paises en
los que los pacientes pueden permanecer hospitali-
zados hasta que se complete la terapia de reemplazo
de factor. Debido a la breve oportunidad para la
fisioterapia mientras el paciente se encuentra hospita-
lizado, y a la necesidad de un programa de ejercicios
intensivo, algunos pacientes podrian ingresar a

un centro de rehabilitacion o recibir atencién de
fisioterapia en el hogar. El grado de seguimiento
postoperatorio dependera de la rapidez con que el
paciente recupere el rango de movimiento y la fuerza
de la articulacién. Si el paciente estuviera bien y
pudiera tener acceso a transporte, seria ideal que se
le atendiera en una clinica ambulatoria, la cual esta
mejor equipada para ofrecer equipo de fisioterapia,
como bicicleta estacionaria y equipo de equilibrio, y
métodos fisioterapéuticos. Es preferible un fisiotera-
peuta que se sienta comodo atendiendo a personas
con hemofilia, pero si esto no fuera una opcién seria
entonces recomendable que el fisioterapeuta del
CTH hablara directamente con el fisioterapeuta que
se encargara del seguimiento al paciente, del mismo
modo que se recomendo en la fase preoperatoria. Si
el fisioterapeuta atiende al paciente regularmente,
dos o tres veces por semana, cualquier problema que
pudiera surgir se detectara rdpidamente y podran
tomarse rapidamente las medidas adecuadas.

La fisioterapia posterior a una cirugia de reemplazo
articular podria requerir de un compromiso de
varios meses de dedicacién al programa de ejerci-
cios. Con la asistencia cotidiana a las sesiones de
fisioterapia y mediante el trabajo independiente

en el hogar, los pacientes pueden esperar buenos
resultados.

Control a largo plazo del reemplazo articular
Una persona que se somete a un reemplazo articular
total con las técnicas y protesis actuales puede

esperar que el reemplazo artificial dure mucho
tiempo: méas de 20 afos. La supervivencia a largo
plazo de una prétesis de reemplazo articular
depende, en primer lugar, de un buen inicio; es decir,
de que se hayan utilizado buenas técnicas quirtr-
gicas, ademas de la utilizacién de materiales actuales
para prolongar las caracteristicas de uso del implante
y, por ultimo, de evitar complicaciones que pudieran
provocar que la prétesis falle [16-22].

Una persona con hemofilia que se somete a un
reemplazo total de rodilla o de cadera puede tener la
confianza de que no desgastard la prétesis. Lo que en
realidad determinara el éxito a largo plazo es evitar
complicaciones.

Complicaciones

Las complicaciones de la cirugia de reemplazo
articular pueden clasificarse en operatorias y posto-
peratorias. Las complicaciones operatorias incluyen
las relacionadas con la anestesia y con la interven-
cion quirtrgica. Estos riesgos/complicaciones no son
exclusivos de las personas con hemofilia, sino que
son los que enfrentaria cualquier persona sometida
a estas operaciones. Las hemorragias son la tinica
complicacion que podria representar un mayor
riesgo para las personas con hemofilia.

Las complicaciones postoperatorias incluyen las que
ocurren en el periodo postoperatorio inmediato (las
primeras dos semanas) y las que ocurren después y
de manera indefinida. La complicaciéon postoperatoria
inmediata mé4s comun es hematoma e inflamacién
excesivos alrededor de la herida. En casos extraor-
dinarios podria ser necesario volver a la sala de
operaciones para la evacuaciéon de un hematoma en la
herida. La imposibilidad de recuperar el movimiento
también podria reconocerse en el periodo posto-
peratorio inmediato. En unos cuantos casos se ha
requerido manipulacion bajo anestesia.

La complicacién mas comun que puede dar lugar

a un fracaso catastrofico es la infeccion. Esta puede
ocurrir en cualquier momento desde el periodo
postoperatorio inmediato y durante el resto de

la vida del paciente. El riesgo de una infeccién
durante el periodo postoperatorio inmediato en una
persona con hemofilia no deberia ser mayor que el
de la poblacién en general. En el caso de cirujanos
que utilizan antibiéticos perioperatorios, asi como
cemento cargado de antibiético durante la inter-
vencion, y que realizan la cirugia en una sala de
operaciones para reemplazos articulares, el riesgo de
infeccién sera menor al 1%. No obstante, esta bien
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documentado que las personas con hemofilia corren
un mayor riesgo de infeccién secundaria tardia
[23-30]. El motivo de este mayor riesgo para las
personas con hemofilia no esta claro. Lo que general-
mente provoca una infeccién tardia es la bacteriemia
de una infeccién distante o local. Una verdadera
fuente potencial de bacteriemia en una persona con
hemofilia es la contaminacién durante el reemplazo
de factor por via intravenosa. Otra fuente de bacte-
riemia es un procedimiento dental.

Para prevenir infecciones a largo plazo, las personas
con hemofilia deben tomar medidas preventivas

de esterilidad para el acceso intravenoso y tomar
antibiéticos de manera profilactica al someterse a
procedimientos dentales [31].

Una situacion importante que una persona con
hemofilia que se ha sometido con éxito a un
reemplazo articular total pudiera experimentar es la
aparicion stbita de dolor e inflamacion en la articu-
lacién reemplazada. Uno podria pensar que se trata
de un episodio hemorréagico agudo, pero es poco
comun que ocurra una hemorragia espontdnea en
una articulaciéon que fue reemplazada totalmente.
La ausencia de respuesta a la terapia de reemplazo
de factor debe ser una sefial clara de que se trata de
otro problema y no de una hemorragia. El diagnos-
tico seria el de una infeccién hasta que pudiera
probarse lo contrario. Debe realizarse una aspira-
cién inmediata de la articulacién, asi como estudios
del fluido articular, incluyendo tincion y cultivos de
Gram. Se recomienda enfaticamente que la aspiracion
la realice un cirujano ortopédico que esté disponible
para intervenir en el tratamiento adecuado.

Las complicaciones a largo plazo debido a la falla
de la proétesis son de bajo riesgo y podrian incluir el
desgaste, aflojamiento o rompimiento de la misma.

Sobra decir que es sumamente importante que la
persona con hemofilia se esfuerce por llevar un estilo
de vida saludable. Mantener un sistema inmunolo-
gico fuerte y una buena higiene dental, asi como el
tratamiento inmediato de cualquier infeccién, incre-
mentaran considerablemente las posibilidades de
éxito a largo plazo de un reemplazo articular total.

Reemplazo articular en pacientes con
inhibidores del factor VIl

El reemplazo articular puede realizarse con éxito
en pacientes con inhibidores sometidos a terapia de

tolerancia inmune y que pueden lograr una actividad
del factor VIII de 50-100% con dosis razonables

de concentrado de factor. Tales pacientes deben
someterse a un monitoreo postoperatorio intenso de
la actividad del factor VIII. El paciente con inhibi-
dores de bajo titulo y un historial de inhibidor de
baja respuesta también podria llegar a alcanzar las
dos a cuatro semanas de hemostasia necesarias para
lograr buenos resultados quirtrgicos. No obstante,
muchos pacientes con inhibidores presentan titulos
demasiado elevados como para recibir una terapia
adecuada con factor VIII. Hay informes de pacientes
sometidos a reemplazo articular con agentes de
desvio, en particular con factor VIla recombinante.
Esto requiere un uso considerable de recursos y,
dado que podria llegar a poner en peligro la vida,
tnicamente deberia realizarse con una compren-
sion total de los riesgos. Este tipo de cirugia solo
deberia realizarse en centros de hemofilia con amplia
experiencia en el tratamiento de inhibidores [32-44].

Conclusiones

El reemplazo articular total se ha realizado con

éxito en personas con hemofilia durante mas de 30
afios. El mayor ntimero de estos reemplazos corres-
ponde, por mucho, a reemplazos totales de rodilla.
Los beneficios que representan el alivio del dolor

y la mejoria en la funcion que ofrece el reemplazo
total de rodilla hacen de este procedimiento la opera-
cién ortopédica mas exitosa para el control de la
artropatia hemofilica crénica. Con el objeto de incre-
mentar las posibilidades de un resultado exitoso y
disminuir los riesgos, estos procedimientos deberfan
realizarse en hospitales que cuenten con un CTH
establecido y todos los especialistas disponibles. @
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