T ARTROPATIA

HEMOFILICA



Generalitati

@%—IemofiliaA este cea mai comund tulburare de coagulare a
sangelul (coagulopatie) ereditara, X- linkatd, transmisa
recesiv, caracterizata prin afectarea producerii factorului
VIl s1  exprimata clinic prin hemoragii.Hemoragiile pot fi
medii sau severe, in functie de deficienta de factor.Ele pot fi
spontane sau provocate sipot aparea in articulatii sau in
tesuturile moi.

0 Hemartozele sunt caracteristice bolii si afecteaza articulatiile
mari,cel mai frecvent genunchiul, apoi cotul,glezna,soldul.

Ciofu E.,Ciofu C. Esentialul in pediatrie,editia a 2-a,Editura Medicala
Amaltea, Bucuresti,2002,p.446-48



Generalitati

ﬁi‘l—lemartroza apare dupa varsta de 1an, cand copilul
incepe sa mearga si sa alerge. Sangerarlle repetate
Intraarticulare conduc la lezarea tesutului sinovial sise
ajunge progresiv la distructia articulatiei |, realizénd
astfel artropatia hemofilica.

0 Afectarea articulara frecventa Se datoreaza faptului ca
sinoviala este 0 seroasd ce nu contine tromboplastina
tisulara , hemostaza fiind dependenta exclusiv de
tromboplastina plasmatica.

Paun R. si colab. Tratat de medicina interna-Reumatologie,vol.Il, Editura Medicala,
Bucuresti,1999,p.1235

Ciofu E.,Ciofu C. Esentialul in pediatrie,editia a 2-a,Editura Medicala Amaltea,
Bucuresti,2002,p.449



Generalitati

_In stadiile initiale ale artropatiei, hemartroza se manifesti
prin aparifia unei articulatii calde,tumefiate,dureroase s1 in
tensiune.Pacientul 1si tine articulatia afectata 1n flexie si se
fereste de orice miscare.Articulatia redevine functionala de
obicel 1n aproximativ doua saptamani.

Hemartroza recurentd duce la dezvoltarea unei artrite
cronice. Articulatiile implicate raman tumefiate si treptat
apare deformarea 1in flexie. 1In stadiile avansate ale
artropatiel, mobilitatea articulara este limitatd. Anchiloza
articulara, subluxatiile sau laxitatea caracterizeaza stadiile
terminale.

Harrison - Principiile medicinei interne,14t edition, editia a II-a in limba roméana,vol.Il,
Editura Teora, 2001, p.2153-54



Generalitati

@%Radioqrafiile articulare reflecta stadiul bolii. In stadiile
precoce existd doar distensia capsulel; mai tarziu apare
osteopenia juxtaariculara, eroziunile marginale s1 se dezvolta
chisturi subcondrale. Tn stadiile tardive ale bolii spatiul
articular este Tngustat si apar hipertrofiile osoase.Modificarile
sunt similare celor observate in osteoartroza.O caracteristica
unica a artropatiei hemofilice este largirca santului
Intercondilian femural, largirea extremitatii proximale a

radiusului s1 aspectul patrat al extremitatii distale a rotulei.

Harrison - Principiile medicinei interne, 14t edition, editia a II-a in limba roméana,vol.Il,
Editura Teora, 2001, p.2154



o O T 2

Tratamentul chirurgical al artropatiel
hemofilice

Selectarea pacientilor cu artropatie hemofilica pentru
interventie chirurgicala prezinta anumite
particularitati.Astfel  trebuie avute 1n  vedere
urmatoarele aspecte:

Severitatea si tipul hemofiliel

Determinarea prezentei inhibitorilor circulanti
Determinarea statusului viral

Statusul psihosocial al bolnavului hemofilic

Poenaru D.,Serban M.,Branea I. Artropatiile hemofilice  Editura Academiei Roméane
Bucuresti,2005; p.137-42



Tratament

I 2.Terapia ocupationala

Copilul hemofilic trebuie s practice acele activitati ce necesita cat mai
putin efort fizic,activitati care sa-i faca in schimb placere.Spre exemplu,anumite
jocuri pe calculator ( calculator care sa fie echipat cu pedale si un volan,astfel
incat sa-si foloseasca si membrele)pot fi recomandate.

Acasd, copilul trebuie sa fie ferit de orice posibilitate de a se lovi.Astfel
familia trebuie sfatuitd sa rearanjeze ,daca nu in toata casa, cel pufin in camera
copilului,elementele de mobilier( de exemplu,capitonarea colturilor de la mese).



Tratament

3.Tratamentul medicamentos

+A.1.Tratamentul hemofiliei este unul de substitutie al F VIII, care se
administreaza doar ocazional, dacd apar manifestari hemoragice
sau 1n vederea unor interventii chirurgicale. Se utilizeaza diferite
produse de sange uman ce contin F VIII ( crioprecipitat , plasma
proaspata, plasma liofilizata), iar mai recent, F VIII recombinant.

Cu exceptia ultimului, celelalte produse se obtin din sdnge uman de la
donatori.

Produsele din sange trebuie foarte bine securizate pentru a nu fi
infectate HIV / virusuri hepatitice.

In cazul de fata, pacientul a primit F VIl preoperator si postoperator,pe
perioada de recuperare medicala. F VIII se administreaza

In cursul tratamentului de substititie al hemofiliei cu produse din sange
uman care contin F VIII,pot aparea anticorpi care inhiba F VIII (inhibitori
de F VIII).Bolnavii care dezvolta acesti alloanticorpi devin rezistenti la
tratamentul conventional de substitutie.

Ciofu E.,Ciofu C. Esentialul in pediatrie,editia a 2-a,Editura Medicala
Amaltea, Bucuresti,2002,p.450



Tratament

2. Tratamentul adjuvant Tn  hemofilie poate include corticosteroizi,
antifibrinolitice, vasopresina. Corticosteroizii, folositi sub forma oralad de
Prednison, marcheaza o ameliorare spectaculoasa a hemartrozelor
recurente(atentie la corticodependenta, ca si la posibilitatea de agravare a
osteoporozei preexistente).

De retinut faptul ca  bolnavului cu hemofilie Ti sunt
contraindicate  injectiile intramusculare , intraarteriale, punctiile,
aparatele  gipsate  circulare, ca si medicamentele CuU actiune
antiagreganta  plachetara ( aspirind, indometacin, papaverina). In
schimb, hemofilicul, poate primi ibuprofen.

Harrison - Principiile medicinei interne,14t edition, editia a II-a in limba roméana,vol.Il,
Editura Teora,2001,p.2153-54

Serban M.,Golea C.,Cucuruz M. Curs de pediatrie pentru studenti. Editura Brumar,
Timisoara,1998,p.436



Tratament

3.Terapia genica
In prezent se studiaza dous metode de terapie genici:

-introducerea in organismul pacientului cu hemofilie a F VIII folosindu-se
vector un virus ; F VIII este incorporat in vectorul viral (ex. adenovirus), iar
acesta este introdus in genomul unui numar mare de celule ale gazdei
(ex. introducerea genei F VIII in celulele fibroblastice din piele);

-metoda transkariotica,ce foloseste un vector nonviral. Abordarea transkariotica
constd in obtinerea unor celule clonate contindnd F VIII prin insertia unor
plasmide.Celulele sunt introduse apoi in organismul gazda prin administrare
intraperitoneala.

Ciofu E.,Ciofu C. Esentialul in pediatrie,editia a 2-a,Editura Medicala
Amaltea, Bucuresti,2002,p.450



Tratament

| B.Tratamentul antiosteoporotic
-calciu si vitamina D
-bifosfonati,de tipul alendronat sau risendronat

C.Tratamentul chirurgical

Sinovectomia , deschisa sau artroscopica , poate fi indicata la pacientii cu
proliferare sinoviald cronica sau cu hemartroze recurente. Sinoviala
hipertrofiatda este foarte vascularizata si susceptibila la sangerari.Ambele tipuri
de sinovectomii reduc numarul hemartrozelor si incetinesc progresia radiologica
a artropatiei hemofilice.Sinovectomia chirurgicala deschisa este totusi asociata
cu o pierdere a gradului de mobilitate.

Sinovectomia izotopica(cu ytriu 90 silicat sau cu fosfor 31 coloid) poate fi o
alternativa utila cand sinovectomia chirurgucala nu se poate aplica.

Harrison - Principiile medicinei interne,14t edition, editia a II-a in limba roméana,vol.Il,
Editura Teora,2001,p.2154



Jrc'

Evolutie.Prognostic.Complicatii.

Complicatiile sunt cele ale bolii: hemiplegie sau paraplegie,paralizie
de nervi cranieni, neuropatie periferica, chiste osoase, dar si cele ale
terapiel: izoimunizarea cu aparitia inhibitorilor de FVIII 1nfec1;111e virale
( hepatita B,C,D, HIV ).Sechelaritatea articulara invalidanté din punct de
vedere locomotor este factorul ce afecteaza in cea mai mare masura calitatea
vietil acestor bolnavi.

Daca evolutia este spre forma severa de distructie articulara cu dureri
invalidante, se impune protezarea articulara totala. Datorita varstei tinere,

protezarea totala poate fi necesara de mai multe ori in viata.

Prognosticul poate fi considerat rezervat tinand cont de gravitatea
afectiunii ( forma severa de hemofilie A ),dar s1 de prezenta osteoporozei
severe.De remarcat este insa,ca si un element de pronostic favorabil,absenta
makerilor virali.

Serban M.,Golea C.,Cucuruz M. Curs de pediatrie pentru studenti. Editura Brumar,
Timisoara,1998,p.437

Harrison - Principiile medicinei interne,14t edition, editia a II-a in limba romana,
vol.Il ,Editura Teora,2001,p.2154



Recomandari

Practicarea unor meserii fara activitate fizica devine un imperativ.Vor fi
Incurajate pentru a nu deveni un individ
complexat.

ID Copilul hemofilic trebuie ajutat sa rdamand sociabil, independent si util.

0 Se urmareste translarea tratamentului spre domiciliu( “hometherapy * ),
ce permite interventia mai prompta, reduce morbiditatea la distanta,oferind

eqge ",

un plus de confort psihic si posibilitati mai bune de integrare sociala si
profesionala.

O Se impune abordarca multidisciplinara ( *“ comprehensive care “) a
hemofilicului, cu cooperarea hematologului pediatru cu ortopedul,
stomatologul, medicul de recuperare si kinetoterapeutul, cu pshihologul.

Ciofu E.,Ciofu C. Esentialul in pediatrie,editia a 2-a,Editura Medicala Amaltea,
Bucurest1,2002,p.451

Serban M.,Golea C.,Cucuruz M. Curs de pediatrie pentru studenti. Editura Brumar,
Timisoara,1998,p.436



