Journal of Transfusion Medicine

m 2010, tom 3, nr 1, 19-26
b Copyright © 2010 Via Medica

VIA MEDICA PRACA POGLADOWA ISSN 1689-6017

Artropatia hemofilowa — patogeneza,
obraz kliniczny i mozliwosci diagnostyczne

Hemophilic arthropathy — pathogenesis, clinical symptoms
and diagnostic possibilities

Piotr Zbikowski', Michal Matysiak?, Pawet Laguna?, Jarostaw Cwikla®

'0ddziat Ortopedii i Traumatologii Centralnego Szpitala Klinicznego MSWiA w Warszawie,
?Katedra i Klinika Pediatrii, Hematologii i Onkologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego
%Zaktad Diagnostyki Radiologicznej Centralnego Szpitala Klinicznego MSWiA w Warszawie

Streszczenie

Artropatia hemofilowa jest jednym z najistotniejszych problemow klinicznych u pacjentow
z ciezkq postaciqg hemofilii, a zwlaszcza u pacjentow z obecnosciq inhibitora. Poczgtkowe
krwawienia dostawowe wystepujqg w pierwszych latach zycia 1 dotyczq najczesciej stawow
kolanowych, lokciowych i skokowych. W patogenezie artropatii glowng role odgrywajq przerost
blony maziowej oraz bezposredni toksyczny wplyw skladnikow krwi na chrzqstke stawowgq.
Charakterystyczne dla artropatii sq krwawienia dostawowe, prowadzqce do stopniowego ogra-
niczenia ruchow, deformacyi, zanikow miesniowych, uposledzenia funkcji stawow i ogranicze-
nia aktywnosci pacjenta. Do typowych zmian radiologicznych nalezq: zanik kostny, przerost
nasad, nieregularna powierzchnia warstwy podchrzestnej kosci, zwezenie szpary stawowey,
torbiele podchrzestne, brzezna erozja powierzchni stawowych oraz nievownosci powierzchni
stawowych oraz deformacja kqtowa stawu lub/i jego podwichniecia. Do dokladnej oceny wcze-
snych zmian w stawach corvaz szerzej wykorzystuje si¢ badanie rezonansu magnetycznego
1 badanie ultrasonograficzne.

Stowa kluczowe: hemofilia, artropatia, staw, chrzastka, patogeneza, cechy radiologiczne,
objawy kliniczne
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Summary

Hemophilic arthropathy s a fundamental clinical problem in patients with severe hemophilia,
particularly in patients with inhibitor. Initial intraarticular bleeds occur in first years of life
and concern mainly knee, elbow and ankle joints. Overgrowth of synovium and direct toxic
effect of blood components on the cartilage are major underlying factors of arthropathy patho-
genesis. Typical symptoms include intraarticular bleeds leading to gradual loss of range of
motion, joint deformity, muscular atrophia, loss of function and limitation of patient’s activi-
ty. Radiological signs of hemophilic arthropathy comprise osteopenia, epiphyseal overgrowth,
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irregular subchondral layer, erosions and incongruity of articular surfaces, subluxation or/
and angular deformity of the joint. There is growing interest in the use of magnetic resonance
imaging and ultrasonography in the diagnosis of early stages of hemophilic arthropathy.

Key words: hemophilia, arthropathy, joint, cartilage, pathogenesis, radiologic signs,

clinical signs

Wprowadzenie

Hemofilia jest wrodzona skaza krwotoczna
wystepujaca w populacji z czesto$cig okolo 1:16 000
(w Polsce w 2003 roku odsetek ten wynosit 1:12 300)
[1]. W zalezno$ci od brakujacego czynnika krzepnie-
cia rozroznia sie dwa typy hemofilii — hemofilie A,
w ktorej wystepuje niedobdr czynnika VIII (okoto 85%
wszystkich chorych na hemofilie), oraz hemofilie B,
zwiazang z niedoborem czynnika IX (15%) [2].

Hemofilia dziedziczy sie w sposob recesywny
sprzezony z plcia, jako ze geny czynnikow krzep-
niecia VIII 1 IX znajduja sie w chromosomie picio-
wym X. W 20-30% przypadkow hemofilia wystepuje
bez wywiadu rodzinnego i jest wowczas okreslana
mianem hemofilii sporadycznej [3].

Biorac pod uwage aktywnoSc czynnika krzep-
niecia u chorych, mozna wyroznic:

1. postac ciezka hemofilii — aktywnosS¢ czynnika

ponizej 1% (A — 59,7%, B — 56,6%) [1];

2. posta¢ umiarkowana hemofilii — aktywno$¢

czynnika 1-5%;

3. postac tagodng hemofilii — aktywno$¢ czynni-

ka powyzej 5%.

Problemy Kkliniczne dotycza w wiekszoSci pa-
cjentow z ciezka postacia hemofilii, gdyz w grupie
z postacig umiarkowang i fagodng krwawienia nie
sa tak czeste.

W leczeniu ciezkiej hemofilii kluczowa role
odgrywaja dorazne lub regularne wstrzykniecia
dozylne koncentratu brakujacego czynnika krzep-
niecia. Dorazne podawanie czynnika w celu zaha-
mowania aktywnego krwawienia okre§la sie jako
,leczenie na zadanie”. Regularne zapobiegawcze
podawanie czynnika nosi nazwe profilaktyki. Wyréz-
niamy nastepujace rodzaje leczenia profilaktyczne-
go hemofilii [4, 5]:

1. Profilaktyka pierwotna, polegajaca na regular-
nym podawaniu koncentratu czynnika VIII lub

IX rozpoczetym przed lub po wystapieniu

pierwszego krwawienia dostawowego 1 przed

ukonczeniem 2. roku zycia, prowadzona do za-
konczenia wzrostu kostnego lub diuzej. Przed
wylewami dostawowymi skutecznie chroni
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utrzymanie aktywnosci czynnika powyzej 1%.

2. Profilaktyka wtorna, polegajaca na regularnym
podawaniu koncentratu czynnika rozpoczetym
po wystapieniu dwoch lub wiecej krwawien
dostawowych lub po ukonczeniu 2. roku zycia,
prowadzona do 18. roku zycia lub diuzej.

3. Profilaktyka krotkoterminowa, ktora polega na
podawaniu czynnika w celu zahamowania krwa-
wien do okreS§lonego stawu (target joint), w tym
przypadku czas stosowania profilaktyki wyno-
si kilka—kilkanaScie tygodni, lub w celu zapo-
biegania krwawieniom dostawowym podczas
rehabilitacji. Wskazane jest uzyskanie 40-60%
aktywnoSci czynnika.

4. Profilaktyka okolooperacyjna, polegajaca na po-
dawaniu koncentratu czynnika krzepniecia roz-
poczetym przed operacjami i zabiegami, prowa-
dzona do zagojenia rany. Wymagana aktywno$¢
czynnika to w przypadku hemofilii A — 80-
-100% aktywnoSci czynnika VIII, w przypadku
hemofilii B — 60-80% czynnika IX.
Wykazano, ze skuteczno$¢ profilaktyki pierwot-

nej przewyzsza skuteczno§¢ profilaktyki wtorne;j

1 krétkoterminowej w zapobieganiu krwawieniom

1zmianom stawowym [6]. Wczesne i czeste podawa-

nie czynnika jest jednak bardzo kosztowne, wiaze sie
tez z problemami w utrzymaniu doj$cia dozylnego,
co jest szczegoOlnie istotne u matych dzieci.

U okoto 30% pacjentow z ciezka hemofilig A

(u 0,9-7% pacjentow z postacig umiarkowana
1 tagodna hemofilii A) 1 u 1,5-3% z hemofilia B do-
chodzi do wytworzenia przeciwcial przeciwko po-
dawanemu czynnikowi krzepniecia, czyli do powsta-
nia inhibitora [7]. Jednym z najistotniejszych powi-
ktan hemofilii jest artropatia hemofiliowa, ktora
ogranicza mobilno§¢ pacjenta i bezposrednio wply-
wa na pogorszenie jakoSci zycia.

Krwawienia dostawowe
i artropatia hemofilowa

Sposrod licznych aspektow klinicznych hemo-
filii najczestszym objawem sg krwawienia dostawo-
we. Okolo 80% wszystkich krwawien wystepuje
w obrebie uktadu ruchu.
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Ocenia sie, ze u chorych na hemofilie w ciagu
roku dochodzi §rednio do 17-20 krwawien dostawo-
wych. U jednej trzeciej pacjentow wystepuja czeste,
nawracajace krwawienia do okre§lonego stawu [8].
Krwawienia te zaczynajg sie pojawiaé w pierwszych
latach zycia (Srednio w 2,2 rz.) 1 sa obserwowane
najczesciej w stawach kolanowych, tokciowych
1 skokowych [9-11]. Maja charakter nawracajacy
1 prowadza do destrukcji stawu, czyli artropatii
hemofilowe;.

Podstawowymi czynnikami odpowiedzialnymi
za rozwo0j artropatii sg: przerost blony maziowe;j
1 bezpos$redni wplyw skladnikow krwi na chrzastke
stawowa. W wyniku usuwania krwi z jamy stawu
przez makrofagi blony maziowej dochodzi do znacz-
nego zwiekszenia w nich zawartosSci hemosydery-
ny. Wedlug niektorych autorow zelazo zawarte
w hemosyderynie indukuje w btonie maziowej eks-
presje gendow odpowiedzialnych za proliferacje ko-
morek, co prowadzi do przerostu i stanu zapalnego
blony maziowej, a takze proliferacji i hiperplazji na-
czyn krwiono$nych w jej obrebie [12]. Przerost blo-
ny maziowe]j zwieksza czesto$¢ jej mechanicznych
uszkodzen, szczegolnie, jeSli wspolistnieje z obec-
nymi nieréwnos$ciami powierzchni stawowych.
Z kolei zwiekszenie liczby 1 Srednicy naczyn obec-
nych w bionie maziowej prowadzi do czestszych
1 obfitszych krwawien. Zmagazynowane produkty
rozpadu hemoglobiny wywoluja rowniez migracje
leukocytow, a uwalniane przez nie mediatory sta-
nu zapalnego wspoldziataja w procesie uszkodzenia
chrzastki [13].

Z obserwacji Manco-Johnson wynika jednak, ze
hiperplazja i stan zapalny blony maziowej nie sa
koniecznymi warunkami rozwoju artropatii. W 14%
stawow, w ktorych obrebie dochodzito do rozwoju
zmian destrukcyjnych, proces ten postepowal po-
mimo braku stwierdzanych klinicznie krwawien.
Prawdopodobng przyczyng artropatii byly w tych
przypadkach krwawienia subkliniczne i bezposSred-
ni toksyczny wplyw krwi na chrzastke [14].

Wyniki badan Roosendala i Lafebera wykaza-
ty, ze inkubacja chrzastki stawowej z krwig prowa-
dzi w warunkach iz vitro do utrzymujacego sie przez
wiele tygodni zahamowania produkcji proteoglika-
now. Stwierdzono, ze za destrukcyjny wplyw krwi
na chrzastke odpowiadaja gtownie erytrocyty i mo-
nocyty [15].

Wyniki badan iz vivo na zwierzetach wykaza-
ty, ze obecno$¢ krwi w stawie prowadzi do zwiek-
szonej degradacji kolagenu i zwiekszonej apoptozy
chondrocytow. Zaobserwowano, ze niedojrzala
chrzastka stawowa jest bardziej podatna na dziala-
nie krwi niz chrzastka dojrzata [16].

Piotr Zbikowski i wsp., Artropatia hemofilowa

Bezpos$rednimi czynnikami uszkadzajacymi
chrzastke stawowa sg najprawdopodobniej wolne
rodniki, powstajace przy udziale zelaza jako katali-
zatora z nadtlenku wodoru uwalnianego przez chon-
drocyty w odpowiedzi na cytokiny wydzielane przez
komorki monocytarne i makrofagi.

Oprocz wynikow badan biochemicznych 1 histo-
logicznych rowniez rezultaty badan mechanicznych
chrzastki poddanej dziataniu krwi wykazuja zwiek-
szenie jej podatnos$ci 1 zmniejszenie odporno$ci na
uszkodzenia [17].

Objawy kliniczne artropatii

Artropatia hemofilowa jest efektem nawraca-
jacych krwawien do stawoéw — zwykle poprzedzo-
nych charakterystycznymi objawami (uczucie uci-
sku 1 mrowienia zwigzane prawdopodobnie z krwa-
wieniem ograniczonym do blony maziowej), ktorym
czesto towarzysza silne dolegliwo$ci bolowe.

Klinicznie krwawienie do stawu przejawia sie
roznej wielkosci obrzekiem tego stawu z wyczuwalnym
chelbotaniem oraz ograniczeniem zakresu ruchow.

Nawracajace krwawienia i1 zwigzane z nimi
zwiekszone ci$nienie Srodstawowe, a takze przerost
blony maziowej, czesto prowadza do zwiekszenia
objeto$ci 1 obwodu stawu. Wraz z rozwojem zmian
destrukcyjnych w stawie dochodzi do stopniowego
ograniczania zakresu ruchow i nasilania sie krepi-
tacji. Przekrwienie w obrebie koncow stawowych
prowadzi do nieregularnego wzrostu i zaburzen osi
konczyny.

Ograniczenie funkcji stawu i konczyny jest
przyczyna zanikow mieSniowych prowadzacych do
zaburzen stabilnosci stawu i1 upo§ledzenia proprio-
cepcji. Zmiany te zwiekszaja ryzyko wystapienia
urazow 1 kolejnych krwawien. Nieleczona artropa-
tia prowadzi do artrofibrozy, czyli widknistego ze-
sztywnienia stawu.

Objawy radiologiczne artropatii

W obrazie radiologicznym artropatii hemofilo-
wej wystepuje wiele wspolnych cech dla wszystkich
stawow. Nasilenie poszczegdlnych objawow zalezy
od zaawansowania procesu chorobowego. Do cha-
rakterystycznych zmian radiologicznych naleza:
zanik kostny, przerost nasad, nieregularna po-
wierzchnia warstwy podchrzestnej koSci, zwezenie
szpary stawowej, torbiele podchrzestne, brzezna
erozja powierzchni stawowych oraz inkongruencja,
czyli niedopasowanie powierzchni stawowych, 1 de-
formacja katowa stawu lub/i jego podwichniecie.

Obecno$§¢ charakterystycznych zmian w obra-
zie rentgenowskim umozliwila stworzenie radiolo-
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Tabela 1. Skala Petterssona

Table 1. Pettersson scale

Objaw radiologiczny Punkty
1 Zanik kostny Brak 0
Obecny 1
2 Powigkszenie nasad Brak 0
Obecne 1
3 Nieregularna
powierzchnia warstwy Brak 0
podchrzestnej W czesci stawu 1
W catym stawie 2
4 Zwezenie szpary stawu Brak 0
Grubos¢ 1
szpary >1 mm
Grubos¢ 2
szpary <1 mm
5 Torbiele podchrzestne Brak 0
1 torbiel 1
>1 torbiel 2
6 Erozja brzezna Brak 0
powierzchni stawu Obecna 1
7 Znaczna inkongruencja Brak 0
koncéw stawowych Niewielka 1
Znaczna 2
8 Znieksztatcenie Brak 0
(ustawienie katowe Niewielkie 1
lub podwichniecie stawu) Znaczne 2
Suma 0-13

gicznych skal zaawansowania artropatii, takich jak
powszechnie stosowana skala Petterssona (tab. 1)
lub skala Arnolda-Hilgartnera.

Artropatia hemofilowa stawu kolanowego

Zmiany destrukcyjne w stawie kolanowym
przebiegaja zwykle z asymetrycznym wzrostem
nasad, co prowadzi do wydiuzenia konczyny i zwiek-
szonej koSlawo$ci stawu. KoSlawo$¢ stawu kolano-
wego wraz ze zwiekszong rotacja zewnetrzng pod-
udzia prowadzi do rozwoju przykurczu pasma bio-
drowo-piszczelowego i troczka bocznego rzepki, co
negatywnie wplywa na jej tor, prowadzac do przy-
parcia bocznego 1 podwichniecia rzepki.

Wraz z rozwojem artropatii dochodzi do nara-
stania przykurczu zgieciowego kolana oraz zanikow
mie$niowych, szczegolnie mie$nia czworoglowego
uda, co w znacznym stopniu ogranicza sprawno$¢
konczyny 1 prowadzi do utrwalenia patologicznego
wzoru chodu.

W obrazie radiologicznym oprécz wymienio-
nych wcze$niej cech artropatii uwage zwraca row-
niez poszerzenie doiu miedzykiykciowego 1 prze-
budowa szczytu rzepki ze zmiang jego ksztaltu
z owalnego na prostokatny (ryc. 1).

Rycina 1. Artropatia hemofilowa stawéw kolanowych
— staw prawy 6 punktéw w skali Petterssona, staw
lewy — 3 punktow

Figure 1. Hemophilic arthropathy of the knee. Right
knee — Pettersson score — 6, left knee — 3

Artropatia hemofilowa stawu lokciowego
Staw Iokciowy jest drugim w kolejnoSci sta-

wem najczesciej objetym artropatig hemofilowa.

Czeste krwawienia do stawu fokciowego sa zwia-

zane z zawiasowa budowa stawu, co zwieksza ryzy-

ko wkleszczania sie faldow biony maziowej pomie-
dzy jego powierzchnie. Zaobserwowano rowniez
zalezno§¢ miedzy czestoScia krwawien do stawu
tokciowego a krwawieniami do stawow konczyn
dolnych. Wynika to prawdopodobnie z konieczno-

Sci uzywania kul, co w oczywisty sposob zwieksza

obcigzenia przenoszone przez konczyne gorng

1 staw fokciowy.

Zmiany w obrazie radiologicznym stawu lokcio-
wego U pacjentdw z artropatiag hemofilowg mozna
podzieli¢ na trzy grupy [18]:

1. Zajecie stawu ramienno-lokciowego w postaci
zwezenia stawu 1 tworzenia wyro$li od strony
tokciowej; w tej grupie niekiedy dochodzi do
neuropatii nerwu lokciowego.

2. Zajecie przedziatu bocznego z przerostem glo-
wy kosci promieniowej i nadbudowa kostng
okolicy nadklykciowej; w tej grupie dominuja-
cym objawem jest ograniczenie rotacji przed-
ramienia.

3. Uogoblnione zmiany stawu z wielomiejscowymi
wyro$lami, zwezeniem szpary stawu i torbie-
lami podchrzestnymi (ryc. 2, 3).

W odroznieniu od stawow konczyny dolnej ob-
raz radiologiczny stawu lokciowego nie zawsze ko-
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Rycina 2. Deformacja stawu lokciowego, projekcja AP
— 10 punktow w skali Petterssona

Figure 2. Elbow deformity, AP view. Pettersson score
—10

Rycina 3. Deformacja stawu fokciowego; projekcja boczna
— 10 punktow w skali Petterssona

Figure 3. Elbow deformity; lateral view. Pettersson score
—10

reluje z objawami klinicznymi. Funkcja stawu ule-
ga niekiedy jedynie nieznacznemu upoSledzeniu,
mimo zaawansowanych zmian radiologicznych, co
najprawdopodobniej wynika z mniejszych obcigzen
przenoszonych przez stawy konczyny gornej [19].

Piotr Zbikowski i wsp., Artropatia hemofilowa

Zmiany w obrebie stawu fokciowego prowadza
zwykle do deformacji 1 przykurczu, jednak w wielu
przypadkach funkcja konczyny jest uposledzona
W mniejszym stopniu z uwagi na niewielkie dolegli-
wosci bolowe 1 mozliwosci kompensacji funkcjonalne;j.

W badaniach Wallny’ego i wsp. tylko 7% pacjen-
tow z ciezka hemofilig zglaszato dolegliwo$ci bolo-
we ze strony stawu lokciowego [20].

Gamble 1 wsp. wykazali, ze u pacjentow z ar-
tropatig stawu lokciowego w pierwszej kolejnoSci
dochodzi do ograniczenia zakresu pronacji. Deficyt
wyprostu oraz pozostatych kierunkéw ruchu poja-
wia sie w pozniejszych stadiach artropatii [21].

Podobnie jak w przypadku innych stawow, ar-
tropatia wystepujaca u dzieci prowadzi do znacznie
mniejszych ograniczen zakresu ruchow niz w gru-
pie dorostych pacjentow.

Artropatia hemofilowa stawu skokowo-
-goleniowego i stawow skokowo-pietowych

Staw skokowy jest trzecim co do czestoSci
miejscem krwawien dostawowych w populacji cho-
rych na hemofilie, a takze najczestszym miejscem
krwawien w drugiej dekadzie zycia. W wystapieniu
zmian destrukcyjnych w stawie skokowo-golenio-
wym, poza wymienionymi wcze$niej czynnikami
odpowiedzialnymi za rozwo0j artropatii, istotny
udzial ma prawdopodobnie jalowa martwica koSci
skokowej. Moga o tym §wiadczy¢ spotykane czesto
zmiany w stawach skokowo-pietowych, ktore z ra-
¢ji na niewielkg objeto$¢ bfony maziowej sa teore-
tycznie w niewielkim stopniu narazone na krwawie-
nia 1 wtorna destrukcje.

Typowy obraz artropatii hemofilowej w stawie
skokowo-goleniowym to asymetryczny wzrost
z wytworzeniem koSlawosci, konskie ustawienie
stawu oraz zwiekszenie pronacji stopy 1 obnizenie
jej tuku podtuznego.

Do charakterystycznych objawéw radiologicz-
nych naleza: nieregularne kostnienie Srodchrzest-
ne, przerost bloczka ko$ci skokowej oraz osteofity
w przedziale przednim stawu (ryc. 4). Niekiedy
dochodzi do jalowej martwicy i zapadniecia sie
bloczka (splaszczenie bloczka wystepuje u okoto
polowy pacjentow z ciezka hemofilia).

Artropatia hemofilowa stawu biodrowego
Wylewy do stawu biodrowego wystepujg u 1-7%
dzieci chorych na hemofilie. Poza przerostem blo-
ny maziowe]j 1 bezpoSrednim wplywem krwi na de-
generacje chrzastki stawowej do rozwoju artropa-
tii przyczynia sie wplyw zwiekszonego ci$nienia
Srodstawowego na upo$ledzenie doptywu krwi do
nasady. U dzieci z hemofiliag wykazano zwiekszong
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Rycina 4. Wczesne zmiany w stawie skokowo-golenio-
wym prawym — 2 punkty w skali Petterssona, staw
lewy prawidtowy

Figure 4. Early changes in the right ankle joint. Petters-
son score — 2; left ankle normal

czesto§¢ wystepowania jalowej martwicy glowy
koSci udowej, ktorej przebieg jest podobny do prze-
biegu miodzienczej osteochondrozy glowy ko$ci
udowej (choroby Perthesa), nie ma tu jednak wy-
stepujacych w chorobie Perthesa zmian okolopa-
newkowych [22, 23]. W przypadkach jalowej mar-
twicy glowy koSci udowej u dzieci chorych na he-
mofilie nie wykazano tez znaczenia czynnikow
ryzyka (tzw. head at risk) majacych znaczenie
w rokowaniu w chorobie Perthesa, takich jak ogra-
niczenie zakresu ruchow, zwapnienia w bocznym
przedziale stawu 1 podwichniecie glowy kosSci udo-
wej. Opisano tez bezobjawowe wystepowanie jalo-
wej martwicy u dzieci z hemofilig [24].

Artropatia hemofilowa
stawu fopatkowo-ramiennego

Wedtug badan Gilberta krwawienia do stawu
fopatkowo-ramiennego stanowig okoto 2% wszyst-
kich krwawien dostawowych w przebiegu hemofi-
lii [25]. Artropatie tego stawu stwierdzano giownie
u dorostych pacjentow. U dzieci do rozwoju artro-
patii dochodzi rzadko, co jest prawdopodobnie zwia-
zane z niewielkimi obcigzeniami barkow. Takze
duze mozliwo$ci kompensacji funkcjonalnej oraz
bezbo6lowy przebieg w pierwszych stadiach choro-
by moga by¢ przyczyng opdznionego rozpoznania
artropatii tego stawu.

U dorostych pacjentow artropatia objawia sie
w pierwszej kolejno$ci uszkodzeniem stozka rotato-
row, a zwlaszcza Sciegien mie$nia nadgrzebieniowe-
go, podgrzebieniowego 1 podiopatkowego, co prowa-

dzi do podwichniecia stawu, migracji glowy koSci
ramiennej ku gorze 1jej konfliktu z wyrostkiem bar-
kowym. W pozniejszym okresie dochodzi do niszcze-
nia 1 inkongruencji powierzchni stawowych.
Dominujacymi objawami klinicznymi sa bol ty-
powy dla konfliktu podbarkowego i ograniczenie
zakresu ruchow, a zwlaszcza odwiedzenia 1 rotacji.

Diagnostyka ultrasonograficzna
1 rezonans magnetyczny

Wystapienie zmian Kklinicznych 1 radiologicz-
nych w stawach u pacjentow z hemofilig $wiadczy
o obecnej juz artropatii. Jesli doszlo juz do przero-
stu blony maziowej 1 deformacji stawu, wigczenie
profilaktyki wtérnej w wielu przypadkach nie elimi-
nuje dalszych krwawien 1 nie zapobiega progresji
zmian stawowych.

Te spostrzezenia oraz fakt, ze u czeSci pacjen-
tow do destrukcji stawow dochodzi bez wystepowa-
nia ewidentnych krwawien, doprowadzily do poszu-
kiwania technik diagnostycznych pozwalajacych na
ocene zmian w tkankach miekkich stawu. Umozli-
wia to wlaczenie leczenia przed wystgpieniem ob-
jawow klinicznych i radiologicznych artropatii.
W ostatnich latach w diagnostyce pacjentoéw z hemo-
filig coraz wieksze zastosowanie znajduje rezonans
magnetyczny i ultrasonografia [26, 27].

Rezonans magnetyczny

Rezonans magnetyczny (MRI, magnetic reso-
nanse imaging) pozwala na wczesna, obiektywng
ocene tkanek miekkich stawu, umozliwiajac wykry-
cie zmian o typie artropatii przed wystapieniem
zmian w badaniu klinicznym i radiologicznym, co ma
szczegoOlne znaczenie u dzieci chorych na hemofi-
lie. W wielu krajach zastosowanie niektorych me-
tod leczenia (np. radiosynowektomii) jest uwarun-
kowane wczesniejszym potwierdzeniem zmian
w badaniu MRI.

Blone maziowa, bedaca pierwotnym miejscem
zmian w artropatii hemofilowej, ocenia sie giownie
w obrazach T1- 1 T2-zaleznych (ryc. 5). Zmiany in-
tensywnoS$ci w tych sygnatach umozliwiaja odroz-
nienie bfony maziowej od krwiaka obecnego w sta-
wie [28], jednak dokladna ocena biony maziowej jest
trudna z uwagi na zawarto$§¢ znacznych iloSci he-
mosyderyny bedacej Zrodiem artefaktow [29]. Do-
kladniejsza ocena jest mozliwa po podaniu kontra-
stu gadolinowego. Rezonans magnetyczny umozli-
wia takze ocene stanu chrzastki stawowej, ktorej
uszkodzenia rozpoczynaja proces destrukcji stawu
w okresie, gdy zmiany nie sa widoczne w badaniu
rentgenowskim (ryc. 6, 7). Dobrze widoczne w ba-
daniu sa takze typowe dla artropatii torbiele pod-
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Rycina 5. Obraz artropatii hemofilowej stawu kolano-
wego w badaniu MRI (T2+kontrast) — widoczny znacz-
ny przerost btony maziowej, ubytki chrzastki i torbiel
podchrzestna

Figure 5. Hemophilic arthropathy of the knee joint in
MRI scan (T2+contrast) — marked overgrowth of syno-
vium, cartilage defects and subchondral cyst

Rycina 6. Obraz radiologiczny — poczatkowa artropatia
stawu kolanowego

Figure 6. X-ray view of early hemophilic arthropathy

chrzestne. Do zobiektywizowania zmian stawowych
wykrytych w MRI opracowano skale diagnostycz-
ne, sposrod ktorych najczeSciej stosuje sie Denver
MRI Scale 1 European MRI Scoring Scheme.

Do wad MRI naleza: wysokie koszty badania,
ograniczona dostepno$¢ i1 konieczno$¢ sedacji
w przypadku mlodszych dzieci.

Piotr Zbikowski i wsp., Artropatia hemofilowa

Rycina 7. Ten sam pacjent — badanie MRI wykazuje
znaczny przerost btony maziowej oraz zmiany degene-
racyjne i ubytki chrzastki szklistej

Figure 7. The same patient — MRI scan with contrast
reveals marked thickening of synovium, degeneration
and defects of the cartilage

Badanie ultrasonograficzne

Ultrasonografia, w odroznieniu od MRI, jest ba-
daniem znacznie tanszym, niewymagajacym znie-
czulenia i powszechnie dostepnym. Jej wada sg trud-
nosci w zobiektywizowaniu wynikow 1 duza zalez-
no$¢ od osoby wykonujacej. Umozliwia wczesng
ocene zmian w obrebie tkanek miekkich stawu. Wy-
kazano przydatno$§¢é USG we wczesnej diagnostyce
artropatii hemofilowej [30]. Obecnie podejmowane
s liczne proby opracowania protokotu badania USG
[31], co pozwolitoby na uzyskiwanie powtarzalnych
1 porownywalnych wynikow. Badanie USG jest wy-
korzystywane rowniez przy zabiegach wykonywa-
nych u pacjentéw z hemofilia. Naleza do nich mie-
dzy innymi: aspiracja krwiaka, radiosynowektomia
czy synowektomia chemiczna. Do istotnych zalet USG
nalezy rowniez mozliwo$¢ oceny unaczynienia biony
maziowej w badaniu Power Doppler [32] (ryc. 8).

Podsumowanie

Opisane powikliania stawowe hemofilii bezpo-
Srednio wplywaja na stan ogblny pacjenta i istotnie
warunkuja jako$¢ jego zycia. Dlatego tak istotne jest
jak najszybsze rozpoznanie i ograniczenie zasiegu
tych powikian. Uzupeinienie badania klinicznego
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Rycina 8. Obraz ultrasonograficzny stawu kolanowego
15-letniego pacjenta z ciezkg hemofilia. Zwraca uwage
polipowaty przerost btony maziowej z nasilonym prze-
ptywem krwi w jej obrebie (badanie Power Doppler)

Figure 8. Ultrasound view of the knee joint of 15 y.o.
patient with severe hemophilia. Note the polypous over-
growth of synovium with increased blood flow (Power
Doppler)

1 diagnostyki radiologicznej o nowe, znacznie do-
ktadniejsze 1 mniej inwazyjne techniki diagnostycz-
ne, takie jak badanie rezonansu magnetycznego i ul-
trasonografia, umozliwia wczes$niejsze 1 bardziej
skuteczne leczenie artropatii oraz poprawe stanu or-
topedycznego 1 jako$ci zycia pacjentow chorych na
hemofilie.
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