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Artropatia Hemofilica

RESUMO

A hemofilia € uma coagulopatia provocada pela diminui¢do dos Factores VIII ou
IX. Curiosamente as suas repercussdes sdo sobretudo musculo-esqueléticas, provocadas
por hemorragias musculares e articulares. As primeiras acabam por provocar fibrose,
atrofia e reducdo da forca. Potencialmente poderdo provocar um pseudotumor,
complicacdo gravissima mas felizmente rara. As segundas, pela sua repeticdo, acabam
por destruir completamente a articulagdo antes da idade adulta. Pelas graves sequelas, a
prevencao da artropatia hemofilica continua um desafio quer para os hematologistas
quer para os ortopedistas.

A avaliacdo clinica e imagiologica devem ser realizadas para detectar lesdes,
estadiar a sua gravidade e avaliar os efeitos do tratamento. A classificagéo de Pettersson
obtida por analise de Rx é a mais usada para estadiar a AH. Existem ainda a Escala de
Denver e a escala Europeia que analisam imagens de Ressonancia Magnética (RM). As
articulagbes podem ainda ser avaliadas ecograficamente.

A profilaxia, para ser eficaz, deve comecar antes do desenvolvimento da AH;
quando isto ndo acontece, o resultado ortopédico € pior, e requer mais Factor para evitar
hemorragias intra-articulares. N@o existe consenso na escolha do esquema profilatico a
implementar, esta vai depender do objectivo da profilaxia.

A profilaxia e a sinoviortese sdo as melhores formas de reduzir a sinovite
hemofilica e de prevenir a AH.

Como tratamentos ortopédicos mais invasivos, temos a sinovectomia cirdrgica, o
desbridamento da articulacdo, o alongamento do tenddo de Aquiles, a manipulacdo do
joelho, a osteotomia e, finalmente, num estado mais avancado da AH, a artrodese
realizada principalmente no tornozelo e a artroplastia efectuada no joelho.

O tratamento fisiatrico e da dor assumem-se cada vez mais como um elemento
importante no tratamento das hemartroses, pois previnem a sobrecarga das restantes
articulacdes e evitam a atrofia muscular, ajudando a diminuir o namero de hemartroses.

A complicacdo mais temivel da AH é a artrite séptica, que pode ser confundida

com uma hemartrose atrasando assim o tratamento.

PALAVRAS-CHAVE:
Artropatia Hemofilica; Hemofilia; Sinovite Crénica; Avaliacdo Imagioldgica;

Profilaxia; Sinoviortese; Sinovectomia; Artrodese; Artroplastia; Tratamento Fisiatrico.
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Artropatia Hemofilica

ABSTRACT

Hemophilia is a coagulation disorder caused by a decrease of Factors VIII or IX.
Interestingly its effects are primarily musculoskeletal, caused by bleeding in the muscle
and joint. The first one eventually causes fibrosis, atrophy and strength reduction, and
could lead to pseudotumors, a very serious but fortunately rare complication. When the
second one repeat itself, ends up destroying the joint, before adulthood. The prevention
of hemophilic arthropathy remains a challenge for both hematologists and orthopedists
because of their serious sequelae.

The clinical and imagiological evaluation should be performed to detect lesions,
stage its severity and evaluate the effects of treatment. The radiological joint score, also
called Pettersson score is the most widely used to stage HA. There are also the Denver
and European Magnetic Resonance Imaging scores. The joints may also be evaluated by
ultrasound.

Prophylaxis, to be effective, must begin before the development of HA,
otherwise the orthopedic outcome is worse, and requires more coagulation factor to
avoid intrarticular hemorrhages. There is no consensus on which prophylactic regimen
should be used, it depends on the purpose of prophylaxis.

Prophylaxis and synoviorthesis are the best treatments to reduce the hemophilic
synovitis and prevent HA.

The more invasive orthopedic treatments available are the surgical synovectomy,
joint debridement, Achilles tendon lengthening, manipulation of the knee, osteotomy,
and finally in a more advanced stage of HA, arthrodesis, performed mainly at the ankle
and arthroplasty performed at the knee.

The physiatric and pain treatment are a very important element in the managing
hemarthrosis, because they can prevent muscle atrophy, overburden of the remaining
joints, and can help by reducing the number of hemarthrosis.

The most dreaded complication of HA is septic arthritis, which can be easily
confused with a hemarthrosis, delaying the treatment.

KEYWORDS
Hemophilic Arthropathy; Haemophilia; Chronic Synovitis; Imaging Evaluation;
Prophylaxis; Synoviorthesis; Synovectomy; Arthrodesis; Arthroplasty; Physiatric

Treatment.
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Artropatia Hemofilica

INTRODUCAO

A hemofilia é uma coagulopatia genética hereditaria ligada ao cromossoma X,

que se manifesta em 1 / 10000 homens. As mulheres sdo portadoras transmitindo-al**®!

A hemofilia A (diminuicdo do factor VIII) é a mais comum afectando 85% dos

hemofilicos, seguida pela hemofilia B Quadro 1. Variacéo da gravidade da hemofilia.

(diminuicdo do factor IX) que afecta os Designacdo | Percentagem de factor no sangue
- Ligeira 5-50%
outros 15%."1 A percentagem de factor | Moderada 1-5%
Severa <1%

circulante determina o grau de doenca
(quadro 1).®

Quando nédo convenientemente tratados, todos os doentes com hemofilia A e B
grave vém a sofrer de Artropatia Hemofilica (AH).™

A AH é uma doenca poliarticular, caracterizada por rigidez articular e dor
cronica.l”! Resulta de hemartroses de repeticdo, que atingem sobretudo o tornozelo, o
joelho e o cotovelo.?”

O primeiro episodio de hemorragia, normalmente ocorre entre o primeiro e 0
terceiro ano de idade; e a taxa de progressdo da doenca esta dependente do nimero de
hemartroses a que o doente esteve sujeito.®? As hemorragias intra-articulares podem
ocorrer frequentemente, e podem atingir as vinte a trinta por ano.™! Na fase aguda a
hemartrose caracteriza-se por aumento da temperatura local, aumento do volume
articular, espasmo muscular e dor intensa. Uma das causas de dor é a distensdo
mecanica da capsula articular, ja que a hemorragia so se interrompe quando a pressao

intra-articular atingir a presso sistélica.?®

Ao longo da historia tem havido maultiplas referéncias a hemorragias
inexplicaveis e excessivas. Ha um relato que refere que, no século Il, um rabino
dispensava os rapazes da circuncisdo caso tivessem histdria de morte de dois irmaos por
hemorragia decorrente do procedimento. No século XII, um médico descreveu uma
doenga que causava a morte dos homens de uma determinada aldeia devido a
hemorragias incontrolaveis. Mas s6 no século XIX, se reconheceu que em certas
familias havia uma predisposicdo a hemorragias; efectivamente, o termo hemofilia foi

aplicado pela primeira vez em 1828.
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Artropatia Hemofilica

A hemofilia Figura 1. Arvore Genealdgica da Rainha Vitéria.
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casaram com herdeiros das coroas Espanhola, Alemé e Russa levaram a doenga para
estas familias reais (figura 1). Foi na Russia que a hemofilia mais influenciou o curso da
historia, ja que Alexandra, uma das netas da rainha Vitoria, casou com o Czar da
Russia, e o herdeiro do trono, o seu filho Alexei era hemofilico. Alexei tinha fortes

dores articulares e era o sinistro monge Rasputin que | Figura 2. Czarevich Alexei.
De notar que com o aumento da

idade, ocorreu progressdo do flexo
onde corriam rumores que Alexei era uma crianga |dojoelho

0 tratava, possuindo assim grande influéncia na corte,

doente. Instalou-se desta forma na corte um clima de
inseguranca que viria a culminar na revolucdo Russa
em 1917. De referir ainda que Alexei tinha um flexo
pronunciado do joelho e na tentativa de o dissimular
aos seus subditos, surge nas fotografias e pinturas

montado a cavalo ou com o pé apoiado em pedras ou

em escadas (figura 2).B*

FISIOPATOLOGIA

Os doentes hemofilicos graves tém frequentemente hemorragias
intra-articulares. Quando se trata de um episddio agudo, o tempo de resolugdo é sempre
superior a uma semana (tempo que demora a remog¢édo do sangue do espaco articular
pelos macrofagos e células sinoviais); com a repeticdo das hemartroses inicia-se 0

processo que vai culminar na AH. Esta caracteriza-se principalmente por fendmenos de
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sinovite cronica, destruicdo da cartilagem e alteracdes dsseas. Com efeito, o crescimento
6sseo é alterado (observa-se frequentemente crescimento da epifise — figura 6).*!

A figura 3 representa um modelo explicativo da patogénese da progressdo das
hemartroses recorrentes para a AH.') Embora o mecanismo ainda néo seja totalmente
compreendido, ha evidéncias de que se trata de um processo multifactorial.?®! Sendo
este um mecanismo ciclico que se autoperpetua, as hemorragias intra-articulares véo

resultar em proliferacdo das células sinoviais e vasculares, transformando-se a

Figura 3. Modelo explicativo da patogénese da progressao das hemartroses recorrentes para a AH

1 Expresséo de Proliferagdo das
—» Sangue ~ mess=d  Ferr0 mmsm=p- genes envolvidos na / células sinoviais

proliferacéo celular
Apoptose das
células sinoviais

Hiperplasia
sinovial
v
Mondcitos/ Citocinas e enzimas L
— 777777 Destruicéo de

Macrdfagos . inflamatorias cartilagem/osso

Factor de
cresciment0 s Células endoteliais = == - Neoformacéo de
vascular vasos

endotelial l l—

Tecido sinovial

Maior susceptibilidade a hemorragias +inflamado
+fridvel

+vascular

Avrticulagéo
Fibrética e Destruida

membrana sinovial, que por norma é fina e maioritariamente avascular, em tecido
sinovial inflamado, friavel e altamente vascularizado, portanto facilmente sangrante.™
A ordem pela qual as alteracdes sinoviais e o dano na cartilagem ocorrem foi
recentemente esclarecida. O sangue intra-articular inicialmente, aquando da hemartrose
aguda, tem um efeito directo na cartilagem como resultado da formacdo, induzida pelo
ferro, de metabolitos de oxigenio, os quais vdo conduzir a apoptose de condrécitos

impossibilitando-os de reconstituir a sintese de proteoglicanos, o que eventualmente ira
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causar degeneracdo da cartilagem.*#%?%! Este processo culmina numa articulagdo
fibrética e destruida (figura 4).™

Na artropatia hemofilica surge também edema e dor articular que condicionam
uma limitacdo da mobilidade e consequentemente uma atrofia muscular (figura 6 e 7).

O numero de hemartroses diminui drasticamente a partir do final da
adolescéncia. Pensa-se que este decréscimo pode ter duas explicacbes possiveis, ou
porgue o inicio da idade adulta traz consigo mais consciéncia do estilo de vida que deve
ser adoptado por um doente hemofilico, ou entdo porque embora as hemartroses

continuem a ocorrer, as suas repercussoes diminuem de gravidade.

AVALIACAO DO DOENTE HEMOFILICO

AVALIAGCAO CLINICA

A procura de sinais clinicos de artropatia € essencial na avaliacdo de qualquer
doente hemofilico.

Em criancas a avaliacdo ortopédica deve ser realizada a cada 3 a 6 meses no
primeiro ano, e depois anualmente até a crianca crescer. Assim, uma anamnese cuidada
deve ser efectuada para avaliar a possibilidade de ter ocorrido hemartrose (quadro 2).

O exame fisico requer a avaliacdo do aspecto geral da articulacdo, da mobilidade
passiva e activa, da atrofia dos masculos periarticulares e da forca muscular (quadro
3).[8

Quadro 2 - Anamnese de um doente que se apresente com artropatia hemofilica
Circunstancias de inicio (de esforgo; atenua com o descanso; nocturna)

Localizagéo
por Intensidade
Eficécia do tratamento efectuados (Factor de coagulagdo; Analgésicos; AINE’s; ...)
Edema Permanente/Intermitente

Efeitos de injeccdo de factor da coagulagdo

Outros Instabilidade da perna (joelho)
Sintomas Bloqueio articular

Actividade do dia-a-dia
Desportos/Actividade fisica
Actividade profissional

Repercussoes
Funcionais

Amélia Cristina Costa Carvalho =8 Tese de Mestrado




Artropatia Hemofilica

Quadro 3 - Exame fisico do doente que se apresenta com artropatia hemofilica

Avrticulacédo Dor Deformacéo Mobilidade Fxngqo a
valiar
Tornozelo Anterior — tibiotarsica Equino Rigidez matinal Capacidade
(Tibiotarsica £ | Peri-maleolar — tibiotarsica (sair de cama) e de marcha
Subastragalina) | Aumento da arcada plantar mudar posi¢édo
— subastragalina
Varo Flexdo-extenséo Sentar-se ou
Valgo levantar-se
Joelho Lateral, anterior ou Atrofia muscular Flexdo-extensdo Capacidade
(Femorotibial, | generalizada (instabilidade) (flexo) de marcha

Patelofemoral)

Cotovelo

Anca

Ombro
(glenoumeral)

Suibita e breve

Sintoma predominante

Mais inguinal

Trocantérica ou nadegueira
Irradiacdo para a face
anterior da coxa ou joelho

Frequentemente
consideravel

Anterior ou externa
irradiacéo para o0 membro
superior

Desvios axiais

(++ valgo; angulo
femorotibial)
Edema periarticular

Edema periarticular

Hipertrofia das
extremidades 0sseas

Atrofia muscular
marcada

Distancia nadega-
calcanhar

Bloqueio articular

Flexdo-extensdo
(flexo)

Prono-supinacédo

Rotacdo interna
Flexdo-aducéo,

++ rotagéo
externa, também
rotacdo interna

Abducéo, adugdo

Elevacao anterior
Retropulsdo

Subir/descer
escadas

Actividades
vida diéria
(barbear, por
gravata,
comer,
carregar
pesos...)

Irritacdo do
nervo cubital

Claudicacéo
Capacidade
de marcha

Irritacdo do
tendéao +
lesdo
degenerativa
(ruptura da
coifa dos
rotadores)
Actividades
vida didria,
carregar
pesos

Amélia Cristina Costa Carvalho
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Artropatia Hemofilica

AVALIACAO IMAGIOLOGICA

A realizacdo de imagens das articulacbes
em doentes com AH (figura 4) é extremamente
importante para a deteccdo de lesGes, estadiar a
sua gravidade e avaliar os efeitos do

tratamento.®™  Surgiram assim  diferentes

métodos de transformar achados imagioldgicos

Figura 4. Artropatia muito evoluida do
joelho com flexo de 30°

o
b

em dados numéricos.**

CLASSIFICAGAO DE PETTERSSON

H& décadas que se tem usado
uma classificacdo baseada em RXx
simples,*?  que ainda hoje &
recomendada pela Federacdo Mundial
de Hemofilia. Trata-se da Escala de
Pettersson (quadro 4).% Os achados
radiograficos que se devem avaliar
num  doente  hemofilico  sdo:
existéncia de derrame intra-articular;
espessamento e calcificacdo dos
tecidos moles periarticulares;
espessamento sinovial e aumento da
radidpacidade; hipertrofia epifisaria
(figura  6);

reducédo da interlinha articular (figura

porose periarticular,
5); irregularidades da superficie e
esclerose subcondral; geodes (figura

5 e 8); incongruéncia entre as

superficies articulares; erosdo das
margens articulares e linhas de
Harris®. Algumas destas

caracteristicas ndo foram incluidas na

Quadro 4. Escala de Pettersson
Alteracdo Radioldgica Achado Pontuacéo
Osteoporose periarticular Ausente 0
Presente 1
) . - Ausente 0
Hipertrofia da epifise Presente 1
Irregularidades da AE’Se_”te 0
superficie subcondral Ligeira 1
Pronunciada 2
T . . Ausente 0
D|m|nU|g::1tci)C(iiJa|1;rnterlmha <50% 1
> 50% 2
Ausente 0
Presenca de geodes 1 geode 1
> 1 geode 2
Erosdo nas margens Ausente 0
articulares Presente 1
A Ausente 0
Incongruéncia entre as S
superficies articulares ngelr_a L
Pronunciada 2
Deformidades (angulagéo AL_Jsepte 0
e/ou sub-luxagédo Ligeira L
Pronunciada 2
Figura 5. Joelho praticamente anquiloso com flexo de 40°
Um volumoso geode ocupa parte do prato tibial interno.
Na imagem de perfil mal se adivinha a interlinha articular

D

! Linhas horizontais metafisarias. Pensa-se que traduzem paragens no crescimento 6sseo.

Amélia Cristina Costa Carvalho
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Artropatia Hemofilica

Escala de Pettersson. S&o elas: o derrame intra-articular,
por poder ser causado por uma hemartrose aguda
imediatamente antes do Rx, 0 espessamento e aumento da
opacidade dos tecidos moles por serem achados incomuns,
as linhas de Harris por serem inespecificas e a esclerose
subcondral, porque aparentemente estd relacionada com
irregularidades subcondrais e com a formagdo de
geodes.™*"!

Nesta escala, cada articulacdo é avaliada segundo
0s critérios presentes no quadro, tendo direito a uma nota
que pode ir até um maximo de 13 pontos. O estadio da
doenga corresponde & soma das notas das seis principais
articulacbes (joelhos, tornozelos e cotovelos), podendo

atingir um méximo de 78 pontos.*

Figura 6. Artropatia do joelho.
A forma dos condilos esta
completamente alterada levando
a um desvio em valgo com
subluxacdo externa da tibia.
Note-se a atrofia da coxa

A escala de Pettersson estabelece uma boa correlacao entre o estadio da doenga e

a qualidade de vida do doente. Desta forma, doentes com score mais elevado tendem a

ter menor qualidade de vida, principalmente no dominio da actividade fisica. J& o

nimero de idas ao hospital e de dias perdidos do trabalho ou da escola tende a nédo

aumentar nos doentes com scores mMmais

tratamentos no domicilio e por uma clara | diminuicao dadensidade ssea quando
comparado com o lado oposto. A sombra

aposta no tratamento profilactico. Verifica-se | das partes moles revela uma significativa
atrofia do quadricipete.

ainda uma estabilizacdo do score quando a
idade adulta ¢ atingida.®

A maior limitacdo do Rx simples é que
permite visualizar apenas alteracfes grosseiras
da articulacdo, ndo permitindo detectar as
alteragdes iniciais nas partes moles e na
membrana sinovial. Contudo, continua a ser o
exame mais usado na avaliacdo de artropatias,
principalmente quando se  consideram

terapéuticas cirdrgicas.™

. Figura 7. Artropatia do joelho direito em
elevados de doenca, talvez porque realizam | goente de 19 anos. Observa-se franca

Amélia Cristina Costa Carvalho =11~
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Figura 8. Artropatia do tornozelo em doente de 32 anos

i
\ '
\
S ik
2y,
2

No Rx de face séo claramente visiveis Rx de controle, 3 meses pos artrodese. O doente
0s geodes. estd assintomatico e marcha sem claudicacdo

RESSONANCIA MAGNETICA

A Ressonancia magnética (RM) constitui um método imagioldgico mais sensivel
de avaliacdo da AH, devido a sua capacidade de visualizar alteracGes articulares
indetectaveis pelo Rx.[**!

A RM permite a visualizacdo dos tecidos, incluindo o osso subcondral, a
capsula, a membrana sinovial e os tendGes e ligamentos que os rodeiam. Além disto,
permite ver lesGes destrutivas no o0sso e cartilagem, depdsitos persistentes de
hemossiderina e também revela todos os sinais de hipertrofia sinovial.®! Assim deve ser
usada para avaliacOes exactas da AH, principalmente no adolescente, e a sua utilizagédo
ndo se justifica em articulacdes com histéria de menos de trés hemorragias.™

Constitui uma desvantagem deste método, o facto da qualidade e detalhe das

imagens serem altamente variaveis, ja

que sdo influenciados pelo Quadro 5. Classificacdo de Denver de RM
Classificacdo Observacédo
equipamento usado (maquina de 0 Articulacdo normal
Derrame / Hemartrose
RM), pela escolha do protocolo de 1 Pequena
. . . 2 Moderada
imagens, e ainda, pela capacidade de 3 Abundante
colaboracdo do doente, que pode Hipertrofia sinovial / Hemosiderina
4 Pequena
constituir um problema sério no caso 5 Moderada
. ] . 6 Abundante
das criancas, e que pode inclusive |Geodes/ Erosio
ilizacs d 7 1 geode ou erosdo parcial da superficie
requerer a utilizagao a 8 >1 geode ou erosdo de toda a superficie
anestésicos.™ A sequéncia pela qual |.Perdade cartilagem
9 <50%
os achados aparecem ainda ndo esta 10 >50%
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esclarecida, e também ainda se sabe muito pouco acerca da correlagcdo entre as
classificagdes por RM e os achados clinicos.[”

Para realizar a avaliacdo de RM surgiram duas escalas:

A Escala da Denver (quadro 5) obedece a um método progressivo, partindo do
pressuposto que diferentes estadios de AH sdo definidos por achados caracteristicos. A
articulacdo em estudo é classificada segundo a alteracdo mais severa, podendo atingir a

classe mais alta de 10 pontos.

A Escala Europeia [Quadros. Classificagio Europeia de RM

, “A”
(quadro 6) é wuma escala Geodes
aditiva, que avalia Presentes em pelo menos um osso (0/1)
Presentes em pelo menos dois 0ssos (0/1)
separadamente 0s Mais de trés geodes em pelo menos um 0sso (0/1)
) Mais de trés geodes em pelo menos dois ossos (0/1)
componentes da artropatia. O Diametro maior que 4mm em pelo menos um osso (0/1)

Didmetro maior que 4mm em pelo menos dois o0ssos (0/1)

estadio da articulagdo surge Irregularidade / Eroséo do cdrtex subcondral

em forma de A(e:s:h), em que Presentes em pelo menos um 0sso (0/1)
Presentes em pelo menos dois 0ssos (0/1)
0 “A” se refere ao 0sso e a Envolve mais de metade da superficie articular em pelo
_ menos um 0sso (0/1)
cartilagem. O seu valor Envolve mais de metade da superficie articular em pelo
. menos dois 0ssos (0/1)
corresponde a soma dos Destruicdo condral

Presentes em pelo menos um 0sso (0/1)

valores encontrados para as Presentes em pelo menos dois 0ssos (0/1)

categorias: geodes, Lesdo de toda a espessura em pelo menos um 0sso (0/1)
Lesdo de toda a espessura em pelo menos dois 0ssos (0/1)
irregularidades / erosdo do Leséo de toda a espessura que envolve mais de um terco
da superficie articular em pelo menos um osso (0/1)
cortex subcondral, destruigdo Lesdo de toda a espessura que envolve mais de um terco
) ) da superficie articular em pelo menos dois 0ssos (0/1)
da cartilagem. Avalia-se deste 0 Ausente
“e” Derrame / Hemartrose 1 — Duvidoso
modo se cada uma das “s” Hipertrofia sinovial 2 —Pequeno
afirmacdes referentes 3s | “h” Hemosiderina 3 — Moderado

4 — Abundante

categorias € verdadeira ou

falsa, e por cada afirmagdo verdadeira ¢ adicionado 1 ponto ao componente “A”. O “e”
refere-se ao derrame, o “s” a membrana sinovial e o “h” a hemosiderina. Cada um
destes componentes € avaliado separadamente numa escala de 0 a 4. Note-se que 0
score maximo para a escala europeia é 16(4:4:4).1**]

A Escala de Denver é mais simples, mais facil de usar, e portanto de aplicacéo
mais rapida. Deve ser usada para proposito de vigilancia, de forma a identificar
mudangas iniciais ou entdo para monitorizacdo pouco rigorosa.*® A Escala Europeia é
mais detalhada e meticulosal™ e tem a capacidade de separar os componentes reversiveis

e irreversiveis da patologia;l*"! por esta razio, distingue melhor a artropatia inicial da
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avancada.™ Na Classificacdo de Denver, o achado mais severo determina o score, ao
passo que na Classificacdo Europeia todos os achados o influenciam./! Quando se
pretendem avaliaces mais detalhadas e na monitorizacdo de alteracGes artropaticas

devem ser usadas ambas as classificacdes em simultaneo.

ECOGRAFIA

A Ecografia é um método de facil acesso, barato e que ndo requer sedacédo
(muitas vezes necessaria em criancas para a realizacdo de outros meios
imagioldgicos).*? Permite a visualizacdo de diferentes estruturas anatémicas,* (quadro

7) e € um excelente método

Quadro 7. Aparéncia das diferentes estruturas anatomias a Ecografia

para aferir as alteragbes das Estrutura anatdmica Apresentacdo

partes moles, que sdo o |.Tenddo Estruturas fibrilares hiperecoicas
Musculo Hipoecdico e heterogéneo

achado mais precoce na | Osso Hiperecoico com sombra

. Cartilagem

AH. Por isso, pode ser Fib?ocartilagem Hiperecoica

usado para detectar e | Cartilagemhialina | Hipoecoica
Liquido intra-articular | Hiperecdico/Hipoecdico

quantificar ~ hemorragias Se simples Anecoico

agudas, detectar ossificacdes heterotdpicas, bursites hemorréagicas,! hemorragias inter e
intra musculares, ou ainda derrame e hiperplasia sinovial.*? Ja a deteccéo de sinovite
pode requerer a utilizacdo de doppler, para que seja detectada a hipervascularizagéo.”
Pode assim ser usada como um exame de imagem complementar na avaliacdo da
progressdo da doenca, para avaliar a resposta das hemorragias ao tratamento,*? e para
realizar a monitorizacdo de injeccdes intra-articulares.”®! Contudo, tem a desvantagem
de ser operador-dependente,'*? e o inconveniente de poder agravar a dor no caso de ter
ocorrido uma hemorragia, sendo que obriga a que se pressione a articulagdo com a

sonda.*4

Concluindo, as classificacGes anteriormente apresentadas sdo importantes ja que
permitem a uniformizacdo dos dados obtidos em estudos clinicos. Porém, estas
classificacdes n&o sdo particularmente Uteis no seguimento rotineiro dos doentes.!

Recentemente foi sugerido um instrumento de avaliagdo na tentativa de
modernizar o sistema de classificacdo pré-existente. Este combina quatro escalas: dor,
hemorragia, exame fisico e classificacdo radioldgica. No entanto, este instrumento ndo
se mostrou muito eficaz devido as variagBes na sua utilizacdo e as duvidas e erros que

induziu.?®!
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TRATAMENTO

TRATAMENTO HEMATOLOGICO — PROFILAXIA

Desde que a hemofilia é conhecida, o seu tratamento tem constituido um desafio
para os clinicos. O tratamento da hemofilia passa pela administracdo de Factor VIII ou
IX aquando dos episodios de hemorragia, com o objectivo de lhes pbr termo, mas ndo
impedindo a ocorréncia de hemartroses, e consequentemente de AH (tratamento on
demand).

Actualmente, o tratamento da artropatia hemofilica consiste sobretudo na
profilaxia, ou seja, na administracdo regular de Factor VIII ou IX, com a finalidade de
prevenir os episodios recorrentes de hemorragia e as suas consequéncias, isto é o
desenvolvimento de AH.*"]

Varios estudos revelaram que o tratamento profilatico é largamente superior, em
termos de resultados, ao tratamento on demand. Os doentes tratados on demand tém
maior progressdo da AH, sdo submetidos a mais cirurgias (sinovectomias, artrodeses e
artroplastia) e tém maior absentismo.*] Pelo contrario, os doentes sujeitos a tratamento
profilatico obtiveram maior classificacdo em escalas de avaliacdo da funcéo fisica, da
dor, da satide mental, do relacionamento social e da satide em geral.”

Hoje sabe-se que a profilaxia, para ser eficaz, deve comecar em idade precoce,
antes do desenvolvimento da AH. Um atraso na instituicdo do regime profilatico resulta
na sua menor eficacia, num pior resultado ortopédico e na necessidade de maior

consumo de factor para se diminuir a frequéncia de hemorragias intra-articulares.**?"

Quadro 8. Regimes de profilaxia

Regime de profilaxia Definigdo

Tratamento regular continuo, iniciado ap6s a primeira hemorragia intra-

Profilaxia Primaria A . .
articular e antes dos dois anos

Tratamento regular continuo, iniciado antes dos dois anos sem hemorragias

Profilaxia Priméaria B . . P
intra-articulares prévias

Tratamento regular, continuo (a longo prazo) iniciado apés duas ou mais

Profilaxia Secundéria A I . A .
hemorragias intra-articulares ou apos os dois anos

Tratamento regular intermitente (a curto prazo), devido a hemorragias

Profilaxia Secundaria B
frequentes

Existem varios regimes de profilaxia que podem ser implementados (quadro 8).
A escolha do regime de profilaxia estd dependente do objectivo da terapia profilatica e
este objectivo depende das prioridades do sistema de salde nacional e da disponibilidade de

recursos no sistema de satde.[*! Contudo, mesmo nos paises desenvolvidos, onde o tratamento
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profilatico esta disponivel, existem obstaculos a sua implementacdo. Considerem-se 0s custos,
as dificuldades com o acesso venoso, e com a adesdo ao regime de tratamento, nomeadamente
na relutancia em efectuar administracdes intra-venosas de factor, principalmente por parte das
criancas.?”)

Assim, a profilaxia pode ser iniciada imediatamente apds a primeira hemartrose,
ja que em criangas pequenas existem invariavelmente dificuldades em conseguir um
acesso venoso, e um inicio muito precoce comportaria um custo muito elevado,
especialmente incomportavel para paises menos desenvolvidos.!**!

O regime profilatico que estda recomendado pela Federagdo Mundial de
Hemofilia, pela Organizacdo Mundial de Saude, entre outros, é a administracdo de 20 a
40 IU/Kg de factor VIII, 3 vezes por semana (hemofilia A) ou 30 a 40 1U/kg de factor
IX, 2 vezes por semana (hemofilia B).1?

Contudo existem outros regimes alternativos. Van der Berg et al (2001)34
propuseram um regime profilatico que defende a utilizacdo de doses baixas a
intermédias de factor, ja que neste caso o objectivo ndo é manter o nivel de factor VIII,
mas sim manter o padrdo de hemorragia. Assim surge um esquema dindmico em que a
dose de factor é aumentada ou diminuida, conforme o doente apresente ou néo
hemorragias. Este regime profilatico é altamente prometedor, sendo mais facil suplantar
0 problema da baixa adesdo ao tratamento, e, economicamente, 0 seu menor custo faz
com que a profilaxia chegue a um maior nimero de hemofilicos, o que se revela de
suma importancia, principalmente em  paises economicamente  mMenos
desenvolvidos.*!

Existe ainda uma proposta Canadiana de profilaxia que aconselha a utilizagéo de
doses adaptadas individualmente, segundo um método em escada, com aumento da dose
conforme o padréo hemorragico do doente.”

A profilaxia secundaria deve ser usada em adolescentes que ja desenvolveram
AH, ja que reduz a média de hemorragias anuais, diminui o nimero de dias perdidos da
escola/trabalho e confere maior qualidade de vida. Todavia, estes doentes véem-se
obrigados a usar maior quantidade de factor, envolvendo necessariamente mais custos.

Dados sugerem que uma quantidade significativa de doentes entre os 18 e 0s 22
anos podem parar ou reduzir a profilaxia, contudo ainda se desconhecem os efeitos a
longo prazo desta descontinuagdo, havendo sempre o risco de se estar a desperdicar 0s

bons resultados obtidos até ent&o pela profilaxia primaria.*
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Cerca de 20 a 35% dos hemofilicos A tratados com factor VIII de coagulacdo
vao desenvolver Inibidores contra este factor, ao passo que apenas 4 a 6% dos
hemofilicos B desenvolvem Inibidores./®) Inibidores sdo anticorpos contra o factor de
coagulacéo que falta ao doente e Ihe é administrado.!”

As hemorragias dos doentes hemofilicos que desenvolveram Inibidores sdo
muito dificeis de tratar,”” pois, embora estes doentes tenham uma incidéncia de
hemartroses semelhante aqueles sem inibidores, tém por sua vez mais articulactes
afectadas,® AH mais grave, complicacBes ortopédicas em maior numero e mais
dificeis de tratar por meios cirtrgicos.'**! Tudo isto faz com que estes doentes
usufruam de menor qualidade de vida.l*"!

Tendo em conta o referido, nestes doentes vai ser necessario realizar a inducéo
de imunotolerancia com altas doses de factor VIII, que vai neutralizar o inibidor.
Quando durante esta fase do tratamento ocorrem hemorragias, estas tem de ser tratadas
com um concentrado de complexos activados de protrombina derivado do plasma
(aPCC), ou entdo com um recombinante activado de factor VII (rFVIla) que parece ser
mais eficaz que o primeiro.'¥ Com efeito, foi observado que, um doente néo
respondendo ao rFV1la, pode vir a responder & aPCC, e vice-versa.l'%!

Nem a aPCC nem o rFVIla podem ser usados como terapia de reposic¢ao, pois
ndo resultam no aumento dos niveis de factor VIII ou IX, e, portanto, ndo tornam um
hemofilico severo num hemofilico moderado. Mesmo assim existe evidéncia que a
administracdo frequente de rFVIla faz diminuir o nimero de hemorragias, podendo
assim ser usada como profilaxia.[”

Os hemofilicos com inibidores podem ser submetidos eficazmente e de forma
segura a procedimentos cirargicos se lhes for administrado, previamente, aPCC ou
rFVIla. Contudo, o risco de complicacbes ¢ maior em relacdo aos doentes sem

Inibidores.[?!

TRATAMENTO ORTOPEDICO DA ARTROPATIA HEMOFILICA
SINOVIORTESE

Ha muito que se sabe que a hemartrose crénica na hemofilia é iniciada por uma
membrana sinovial hipertrofiada e altamente vascular, e que o seu tratamento é
essencial para prevenir dano articular subsequente. Consequentemente, a chave para
tratar estes doentes com hemorragia recorrente e sinovite cronica ndo é remover a

membrana sinovial mas sim reduzir a sua hipertrofia por meio de sinoviortese.!* Este
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procedimento consiste em injectar um agente quimico ou um radiois6topo® no espaco
articular, agente este que vai provocar fibrose da membrana sinovial e do plexo
subsinovial,* deste modo, interrompe-se o ciclo vicioso das “articula¢des alvo” nos
doentes com hemofilia severa,”®! diminuindo a frequéncia das hemorragias e atrasando a
lesdo cartilaginea.l*®!

A taxa de sucesso deste procedimento chega aos 80%!%! e tem a vantagem de se
tratar de um procedimento simples e minimamente invasivo. Deve ser usada logo que se
identifique a sua necessidade,™ j& que a sinoviortese parece ndo prevenir a destruicéo
da cartilagem,™*® somente em doentes com lesdes articulares precoces se observou uma
estabilizacdo dos achados radiograficos, enquanto outros doentes exibiram progressdo
das les@es articulares®..

Os efeitos adversos precoces que podem ocorrer sdo principalmente reaccoes
inflamatorias e hemartroses, que podem ser evitadas implementando uma terapia de
reposicdo de factor adequada, eventualmente seguida por profilaxia. As principais
complicacdes decorrentes da sinoviortese sdo as infec¢bes. A sua prevencao passa pela
realizacdo do procedimento com todas as condicdes de assepsia.

Tém sido descritos dois tipos de sinoviortese: quimica e por radiagao.

Na sinoviortese quimica podem ser usadas varios agentes esclerosantes, como
rifampicina e a oxitetraciclica. Na sinoviortese por radiacdo sdo usadas suspensoes
coléides com radiois6topos que emitem particulas B ou y, como o Ytrium (*°Y), Rénio
(**R), Fosforo (3P) ou Ouro-198 (**Au) (quadro 9).2 21 A escolha do radioisétopo a
usar depende da semi-vida, da penetracdo na membrana sinovial e da radioactividade do

radiois6topo.*”!

Quadro 9. Radioisétopos utilizados na sinoviortese por radiagao

Radiois6topos Utilizacdo Radiacéo TaTS)n e Pe?s]trr]?;;ao Se?ali;\s/)lda
Ytrium (°Y) Recomendado para o joelho B 10-20 4-10 2,4
A Recomendado para cotovelos e
Renio (*'R) tornozelos P Pouy 0.1 1-4 38
Unico agente licenciado com
Fésforo (*°P) esta indicacio nos EUA B 6-20 35 14
Uso pouco frequente na Europa
Ouro-198 (***Au) = Uso pouco frequente na Europa B ou y 3 1,4 2,7

Em adultos, sempre que possivel, a sinoviortese por radiacdo é preferida em

relacdo a sinoviortese quimica, considerando que esta pode requerer a administracéo de

maior numero de injecgdes para se atingir a fibrose. Por esta razdo, a sinoviortese por
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radiacdo é a opgdo mais sensata para doentes com inibidores, muito embora os
resultados obtidos nestes doentes sejam ainda inferiores aos obtidos em doentes sem
inibidores.!*%!

Uma complicacdo rara, mas importante, do uso de is6topos radioactivos é a
necrose cutanea causada por extravasamento do material radioactivo para fora da
articulacdo, aquando da sua injec¢cdo. Pode ocorrer também a formacao de uma fistula
no local da injeccéo, razdo pela qual este tratamento é realizado com muitas reservas em
pequenas articulagbes. Uma outra consideracdo a ter é o risco da radioactividade
inerente a estes radioisotopos, 0 que faz com que a utilizacdo de radiois6topos em
idades mais jovens seja discutivel, mantém-se entdo este tratamento reservado a
adolescentes e adultos./?!

As limitagBGes a realizacdo da sinoviortese por radiacdo sdo a disponibilidade
limitada dos radiois6topos e o seu custo. Por esta razdo, os doentes devem ser
agrupados para a realizacao do procedimento, o que pode implicar um periodo de espera
por vezes longo.™ A sinoviortese quimica pode ser usada, com altas taxas de sucesso,
quando o material radioactivo ndo esta disponivel.[**

Pode ainda ser considerada a co-injeccdao de corticoides que vao actuar como
anti-inflamatdrios e de anestésico local, para o combate da dor./*!

SINOVECTOMIA CIRURGICA

A sinovectomia cirurgica deve ser considerada quando trés sinoviorteses
consecutivas anteriores ndo reduziram a ocorréncia de hemartroses.

O objectivo da sinovectomia cirdrgica é remover a maioria da camada friavel da
membrana sinovial, prevenindo assim a recidiva de hemorragia articular e mantendo a
funcéo da articulagao.*®!

A sinovectomia cirargica pode ser realizada por via artroscépica ou aberta.

A via artroscépica é a preferida, ja que resulta num menor risco de hemorragia
pos-cirdrgica e numa menor reducdo da mobilidade. Requer ainda menor tempo de
internamento hospitalar que a sinovectomia por via aberta.”®! Esta dltima necessita da
realizacdo de uma grande incisdo e a utilizacdo de maior quantidade de factor de
coagulago.[*®

Embora a sinovectomia cirlrgica possa atrasar a progressdo das lesdes

articulares, ndo as consegue interromper. Apesar disto, quando efectuada em criancas ou
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adolescentes causa uma significativa reducdo do nimero de hemartroses e alivia a dor,

pelo que deve ser realizada antes da instalacio de alteracdes radioldgicas severas.! !

DESBRIDAMENTO

Frequentemente, quando se realiza uma sinovectomia cirurgica (por via aberta
ou artroscopica) do tornozelo, pode-se realizar também um desbridamento
concomitante, que consiste na excisdo de um osteofito anterior que frequentemente se
forma nesta articulacdo. Este ostedfito € responsavel por uma dorsiflexdo comprometida
e por dor.1*%

ALONGAMENTO DO TENDAO DE AQUILES

A artropatia do tornozelo frequentemente condiciona contractura do tenddo de
Aquiles, que causa uma deformidade em equino que tem implicagdo na marcha.

Tendo em atencéo este aspecto, pode-se proceder ao alongamento do tenddo de
Aquiles, isoladamente ou associado a outros procedimentos cirdrgicos, dependendo do
grau de artropatia. Embora este procedimento ndo influencie a progressdo da leséo
articular, demonstrou ter melhorado a mobilidade e o estado clinico dos doentes. Sendo

assim tem um mero objectivo funcional, sem influenciar a histéria natural da AH.!®!

MANIPULACAO

A articulagdo pode ser manipulada, tentando aumentar a sua mobilidade. Este
procedimento é realizado com o doente sob anestesia geral, e apenas tem valor quando
realizado no joelho. Apo6s a sua realizacdo o membro é imobilizado com gesso na

melhor posicéo obtida.®

OSTEOTOMIA

A osteotomia de realinhamento é executada essencialmente no joelho. Ndo € um
procedimento frequente, pois apenas é usada se houver desvio axial, se houver lesdo em
apenas um compartimento femoro-tibial, e quando se trata de uma artropatia
moderadamente avancada.

Ap0s a cirurgia, o doente esta sujeito a um periodo de repouso e descarga. Este
procedimento alivia temporariamente a dor e limita a progressdo da artropatia. E usado

para atrasar a necessidade de substituic&o da articulacéo, todavia no a evita.”
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ARTRODESE

Em doentes com artropatia avancada do tornozelo, a artrodese é o tratamento
indicado. Embora esta imobilizacdo da articulagdo numa posicao natural elimine a dor e
pare a ocorréncia de episodios de hemorragia, traz consigo o inconveniente de causar
alguma limitacdo funcional e o perigo inerente a sobrecarga potencial das outras

articulacdes do pé (figura 8).[*°!

ARTROPLASTIA

A idade a que o doente hemofilico faz ["Figura 9. Artroplastia de joelho num doente

substituicdo da articulagio é em média 20 [ Nemofilico
anos inferior a dos doentes ndao hemofilicos.
Neste caso, correm maior risco de desgaste,
ou descelagem da protese, pelo que devem
ser observados a cada 2 anos nos primeiros
10 anos, e anualmente nos anos
subsequentes. O doente deve ainda ser
avisado que entre os 10 e os 20 anos,
normalmente, é imprescindivel a revisdo da
protese.

Em doentes hemofilicos a técnica

cirargica ¢ mais dificil, porque se tratam de articulagdes muito deformadas com
limitagdes importantes da mobilidade. Da mesma forma as complicagdes séo
potencialmente mais graves. Também os beneficios funcionais dos hemofilicos ficam
aquém dagueles conseguidos por doentes ndo hemofilicos, ja que, a partida, apresentam
maiores limitacdes da mobilidade e, portanto, 0os ganhos apds a cirurgia vao ser mais
modestos, sendo mais notdrios a longo prazo. Porem o grau de satisfacdo apresentado
por doentes hemofilicos submetidos a este procedimento é tdo grande ou mesmo maior
que o apresentado por doentes ndo hemofilicos, isto porque a dor é drasticamente
reduzida.

A artroplastia do joelho € a cirurgia a que os hemofilicos com artropatia
avancada mais frequentemente sdo submetidos (figura 9).

As complicacBes pos-cirurgicas que podem ocorrer sd8o a hemartrose e a

infeccdo que quando ocorrem podem obrigar & remocdo do implante, realizacdo de
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artrodese ou mesmo amputagdo. Em grandes deformidades, pode ocorrer paralisia do
nervo ciatico popliteo externo.®

A artroplastia do tornozelo e do cotovelo sdo ainda controversas, principalmente
em doentes muito jovens, ja que se tratam de implantes sem follow-up suficiente.™™
TRATAMENTO ORTOPEDICO DAS HEMARTROSES
ARTROCENTESE

Quando se suspeita de uma grande hemartrose, pode-se considerar a realizacdo
de artrocentese, que consiste na aspiracdo do sangue intra-articular, reduzindo deste
modo a quantidade de ferro a que a articulacéo esta exposta e o tempo desta exposi¢ao.
Tendo em conta que existe uma relacdo dose dependente e tempo dependente entre a
exposicdo da cartilagem ao sangue e a apoptose dos condrdcitos, a artrocentese deve ser
realizada tdo cedo quanto possivel, de forma a minimizar as lesGes na cartilagem.

A artrocentese é um procedimento simples e eficiente que também é (til para

diminuir a dor e o tempo de recuperacdo da hemorragia.’***!

EMBOLIZACAO SELECTIVA COM CONTROLO ARTERIOGRAFICO
Recentemente foi proposto que as hemorragias articulares que ndo respondam ao
tratamento com factor, podem ser tratadas com embolizacdo selectiva das artérias.
Existe um relato deste procedimento realizado em doentes com hemorragias

recorrentes do cotovelo, pelo que pode ser uma opcado prometedora de tratamento.*!

REABILITACAO E DESPORTO

Apds uma hemartrose, o tratamento da dor assume uma grande importancia.
Deve ser administrada medicacdo analgésica adequada, bem como terapia de reposi¢ado
de factor de coagulacdo.”) A articulagdo deve ser imobilizada numa posicdo
confortavel, e deve ser aplicada crioterapial”? que tem um efeito analgésico, anti-
inflamatorio e hemostatico. No caso de doentes hemofilicos, como medidas
farmacoldgicas para a dor, podem ser usados anti-inflamat6rios como o Ibuprofeno, que
ao contrério do acido acetilsalicilico, ndo altera a fungéo plaquetaria.>"!

O tratamento adequado da dor ajuda a evitar posturas anormais, que causam
aumento da carga nas articulagfes, que possivelmente conduzira a mais episodios de

hemorragia e consequentemente mais dor.*”

Amélia Cristina Costa Carvalho =22 Tese de Mestrado



Artropatia Hemofilica

Os episodios de hemorragia intra-articular a que os hemofilicos estdo sujeitos,
seguidos por periodos de actividade fisica diminuida, levam a diminuicdo da forca, da
condicdo aerdbica, do equilibrio e da propriocepgio.!”

A reabilitacdo dos doentes hemofilicos é multidisciplinar e inclui fisioterapia,
terapia ocupacional, psicologia e ajudas técnicas.[*>*!

A hidroterapia é Gtil no tratamento de articulacdes rigidas e dolorosas.”! Existem
outras técnicas que também ajudam a melhorar a mobilidade articular, como inducao de
postura correcta por manipulacdo cuidada, traccdo nocturna suave e a mobilizacdo
passiva continua apés cirurgias.®! Apés uma hemartrose, a mobilidade deve ser
recuperada tdo cedo quanto possivel, prevenindo deste modo a atrofia muscular.

A semelhanca do que acontece com a restante populacdo, também os
hemofilicos beneficiam com a realizacdo de actividade fisica, tendo por certo que esta
traz beneficios de satde, como por exemplo, uma melhor forma fisica e um aumento da
auto-estima.

O desporto recomendado aos hemofilicos é a natacdo, contudo existem outros
desportos seguros como o badmington, ciclismo, danca, pesca, golfe, caminhadas, vela,
mergulho, ténis de mesa e yoga.

A actividade fisica pode, inclusive, ajudar a prevenir hemartroses e diminuir o

tempo da sua recuperagéo, ja que melhora a coordenagdo motora e a forca muscular.!”

COMPLICACOES DA ARTROPATIA HEMOFILICA

A maior complicacdo da AH é a artrite séptica. O seu diagndstico muitas vezes
é demorado, ja que pode ser confundida com uma hemartrose aguda.! Assim, quando
existe uma articulacdo dolorosa, edemaciada, em que a aplicacdo de factor néo alivia 0s
sintomas, deve-se suspeitar de artrite séptica, especialmente na presenca de febre.
Nestes casos, deve ser efectuada artrocentese, e deve ser realizada cultura do aspirado.
A articulacdo mais frequentemente afectada é o joelho, seguida pelo cotovelo.?!

Os doentes hemofilicos tém um risco aumentado de desenvolver artrite séptica
devido a utilizacdo frequente de injeccBes intra-venosas que funcionam como porta de
entrada para um agente patogénico, disseminando-se posteriormente por via

hematogénea. O microorganismo que mais frequentemente causa esta complicacdo é o
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Staphylococcus aureos, mas podem surgir outros patogéneos, especialmente em doentes
HIV positivo.®

Em Portugal, uma grande maioria dos hemofilicos adultos sdo HIV positivo.
Estes doentes imunodeprimidos desenvolvem respostas inflamatérias menos
exuberantes, o que faz com que a clinica da artrite séptica seja mais frustre, e
consequentemente mais dificil de diagnosticar.

O tratamento pode passar apenas pela terapéutica antibidtica, mas a drenagem
cirGrgica é sempre necesséria./?!

Deve-se suspeitar de abcesso quando um doente hemofilico e normalmente HIV
positivo se apresenta com um hematoma que ndo responde a terapéutica de reposicao
com factor de coagulago.?!

Podem ocorrer também deformidades em flex&o, por vezes com desvio angular
causados pelo crescimento assimétrico das epifises (figura 6).*! No tornozelo pode
surgir um grande ostedfito anterior.?!

O pseudotumor é uma complicacdo séria mas muito rara, que se forma quando
as hemorragias recorrentes produzem um quisto de aumento progressivo que envolve o
musculo e frequentemente também o 0sso. Se ndo tratado, o pseudotumor ira destruir os
tecidos moles, provocar erosdo no 0sso e produzir lesdo vascular e nervosa. A remocgao
cirargica, embora tenha uma alta taxa de mortalidade, é o tratamento de escolha. A
terapia de reposicdo de factor de coagulacdo pode induzir regresséo, mas ndo cura, pelo
que sO deve ser usada em doentes que ndo posam ser submetidos a cirurgia, como por

exemplo, doentes com grande titulo de inibidores.!

CoNCLUSAO

A AH afecta os hemofilicos severos quando ndo é efectuada uma profilaxia
adequada. Surge quando as hemartroses provocam sinovite cronica, destruicdo da
cartilagem e alteracOes dsseas.

Ha ainda lacunas na compreensdo do processo fisiopatolégico que conduz a AH,
nomeadamente, na ac¢do destrutiva que as citocinas e as enzimas inflamatorias exercem
na cartilagem. Sabe-se, no entanto, que a presenca de uma membrana sinovial friavel,
altamente vascularizada e inflamada, se deve a neoformacdo de vasos, causada pela

accdo do factor de crescimento vascular endotelial nas células endoteliais. Deve-se
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também a uma hiperplasia sinovial que resulta da proliferacdo aumentada e apoptose
diminuida das células sinoviais, causadas por um aumento na expressao de genes
envolvidos na proliferacdo celular, sob a accao do ferro originado pela degradacdo do
sangue intra-articular.

Os hemofilicos com AH apresentam-se com dor articular, edema periarticular , e
limitacdo da mobilidade, condicionando esta uma atrofia muscular. No decorrer de uma
hemartrose a articulagdo encontra-se com volume aumentado, hipertermia local,
espasmo muscular e dor intensa.

A avaliacdo clinica destas condicBes deve ser criteriosamente realizada,
efectuando anamnese e exame fisico regulares, com o objectivo de aferir o tratamento
adequado para as hemartroses.

Também a avaliacdo imagioldgica deve ser realizada, tendo em vista a detecgdo
de lesdes, o estadiamento da sua gravidade e a avaliagdo dos efeitos do tratamento.
Contudo, o estadiamento tem mais valor académico que propriamente clinico, ja que na
maioria das vezes ndo influencia as decisdes terapéuticas.

A classificacdo de Pettersson usa 0 Rx para estadiar as articulagdes, mas com o
advento da RM surgiram novas escalas a ter em consideragéo no futuro, principalmente
quando se conseguir aferir mais exactamente de que forma é que as scores se
correlacionam com a clinica do doente. Existem duas classificacdes de RM disponiveis,
a Escala de Denver e a Escala Europeia. Até hoje ainda ndo se chegou a consenso sobre
qual das classificacbes deve ser usada. E também importante que se estabeleca um
protocolo para a recolha das imagens que diminua a variabilidade na qualidade e no seu
detalhe, tornando assim a comparacdo de dados inter e intra pessoais mais fidedigna.
Igualmente serd4 necessario estipular um protocolo para a avaliagdo ecogréafica das
articulacdes dos hemofilicos, ja que desta forma se consegue uma uniformizacdo dos
dados obtidos, assumindo-se desta forma a ecografia como um meio complementar de
diagnostico valido e com vantagens em relacao aos restantes.

Estes instrumentos de avaliagdo sdo especialmente Uteis para determinar a
eficdcia do tratamento profilatico, que deve ser instituido precocemente antes do
desenvolvimento da AH.

Importa salientar que ndo existe consenso acerca de qual o esquema profilatico a
implementar. A sua escolha vai depender do objectivo da profilaxia. Dos regimes

profilacticos que existem alguns sdo mais agressivos, outros usam doses de factor mais
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baixas adaptadas ao perfil hemorragico do doente. Pensa-se que este ultimo tem mais
custo-beneficio.

Existem também tratamentos ortopédicos para atrasar a progressao da artropatia
(sinovectomia, osteotomia) ou neutralizar as suas consequéncias (artrodese,
artroplastia).

A profilaxia e a sinovectomia quimica ou radioactiva sdo as melhores formas
existentes, actualmente, de reduzir a sinovite hemofilica e de prevenir a AH. A
sinoviortese por radiacdo suscita ainda muitas duvidas, hoje em dia ndo tanto na escolha
do radioisétopo, mas mais nos efeitos a longo prazo da radiacdo, que sdo ainda
desconhecidos.

Em relacdo aos outros tratamentos ortopédicos mais invasivos, quando for
necessario, existe a opcéo de se realizar a sinovectomia cirdrgica, o desbridamento da
articulacdo, o alongamento do tenddo de Aquiles no tornozelo, a manipulagéo do joelho,
a osteotomia e, finalmente, num estado mais avancado da AH, a artrodese e a
artroplastia.

A artrodese é a opcdo mais usada no tornozelo, razdo por que ainda ndo ha
evidéncia suficiente que a artroplastia desta articulagcdo, bem como do cotovelo, seja de
facto uma boa opcao de tratamento. Obviamente, se no futuro se vier a demonstrar a sua
eficacia, a artroplastia do tornozelo e do cotovelo podem vir a ser preferidos em relagédo
a artrodese, ja que a nivel funcional trardo provavelmente mais beneficios.

O tratamento ortopédico das hemartroses agudas consiste na realizacdo de
artrocentese, com a finalidade de remover o sangue da articulacdo mas, recentemente,
surgiu a opcao de realizacdo de embolizacdo selectiva da artéria sangrante, evitando que
a hemorragia se prolongue, e diminuindo assim a quantidade de sangue a que a
articulacdo fica sujeita.

O tratamento fisiatrico e da dor assumem-se cada vez mais como elementos
importantes no tratamento das hemartroses. O tratamento da dor previne que sejam
adoptadas posturas incorrectas com sobrecarga das restantes articulagdes, enquanto o
tratamento fisiatrico, com a mobilizacdo precoce, evita a atrofia muscular, e ajuda a
melhorar a coordenacdo motora, conferindo maior estabilidade articular e uma
consequente diminui¢do no numero de hemartroses.

A AH pode-se complicar com artrite séptica decorrente da disseminagdo

hematogénea de patogénios inoculados durante a administracdo intra-venosa de factor,
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que constitui um desafio de diagndstico, principalmente numa populacdo de hemofilicos

altamente infectada com o virus do HIVV como € a populacdo Portuguesa.

Concluindo muito se sabe hoje em relacdo a fisiopatologia, a avaliacdo e ao

tratamento dos doentes com AH, porém, ainda existem varias questes a investigar,

tendo sempre em vista um melhor conhecimento da doenca, para que seja possivel dar

cada vez mais qualidade de vida aos hemofilicos, isto enquanto ndo se encontra uma

cura para a hemofilia.
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