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STRESZCZENIE

Samoistne lub urazowe wylewy krwi do stawow, jakie pojawiaja si¢ w przebiegu wrodzonych skaz krwo-
tocznych w zwigzku z niedoborem osoczowych czynnikow krzepniecia, doprowadzaja do wezesnego i rozle-
glego uszkodzenia tych stawdw. Artropatia u tych chorych najczgéciej dotyczy stawow kolanowych, tokcio-
wych i skokowych. Jedynym skutecznym sposobem leczenia tak zaawansowanych zmian jest endoprotezopla-
styka zniszczonego stawu. Chociaz artropatia tokcia jest dos¢ powszechna, to nieczesto stosuje si¢ interwencje
chirurgiczna, stad tez doniesienia z literatury ograniczone sg do pojedynczych lub niewielkich grup przypad-
kéw. W pracy przedstawiono dwoch chorych z cigezka postaciag Hemofilii A operowanych w Krakowskim Cen-
trum Rehabilitacji i Ortopedii, u ktérych wykonano artroplastyke tokcia przy uzyciu endoprotez.

Stowa kluczowe: aloplastyka, hemofilia, postgpowanie operacyjne

SUMMARY

Spontaneous or traumatic hemorrhages into joints that occur in the course of congenital bleeding disorders
due to deficiencies of plasma clotting factors lead to early and extensive damage to joints. Arthropathy in those
patients most commonly affects the knee, elbow and ankle. Replacement surgery of the damaged joint is the
only effective way to treat such advanced changes. Although arthritis of the elbow is quite common, surgery is
rarely undertaken; hence relevant reports in the literature are limited to individual or small groups of cases. The
paper presents two patients with severe haemophilia A who underwent elbow arthroplasty at the Cracow Center
of Rehabilitation and Orthopaedics.

Key words: joint replacement, haemophilia, operative management
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WSTEP

W hemofiliach A i B, ktére po chorobie von Wil-
lebranda sg najczestszymi wrodzonymi skazami
krwotocznymi (w populacji okoto 1: 10 000 urodzen,
a w Polsce wedtug danych z 2004 roku 1: 12 300,
spowodowanymi dziedzicznymi niedoborami osoczo-
wych czynnikéw krzepnigcia krwi VIII i IX, w krot-
kim czasie dochodzi do zaawansowanych zmian zwy-
rodnieniowych i destrukcji stawdw, tzw. artropatii
hemofilowej [1,2].

Jest ona konsekwencja nawracajacych krwawien
do stawdw. Artropatia stanowi jeden z najistotniejszych
probleméw klinicznych, ograniczajac mobilnos$¢
uposledza sprawnos$¢ i jakos$¢ zycia prowadzac do
kalectwa. Staw tokciowy jest drugim pod wzgledem
czgstosci wystepowania wylewow stawem. Wymia-
na zniszczonego stawu tokciowego nalezy jednak do
rzadkos$ci. Dominujacg technikg jest oszczgdna pla-
styka stawu polegajaca na resekcji glowy kosci pro-
-mieniowej. Procedura ta nie daje istotnej poprawy
zakresu ruchu zgigcia stawu, daje poprawe zakresu
ruchéw rotacyjnych, istotnych dla wielu czynno$ci
dnia codziennego [3]. W Polsce w 2010 roku wyko-
nano 49 076 aloplastyk stawow. Z tego 74 stanowita
endoprotezoplastyka stawu tokciowego. U pacjen-
tow ze skazami krwotocznymi sg one jeszcze rzadsze
[4,5]. Przydatnym w badaniu sprawnosci stawu tok-
ciowego jest ocena wedtug Mayo Elbow Performan-
ce Index (MEPI) od 0 do 100. Wynik bardzo dobry
to indeks ponad 90, dobry 75-89, zadowalajacy 60-
74, ponizej 60 wynik uznaje si¢ jako zly.

OPIS PRZYPADKOW

W niniejszej pracy przedstawiamy przebieg lecze-
nia dwoch pacjentow, mezczyzn z hemofilia A,
w wieku 31 1 32 lat, leczonych w latach 2014-2015
w Krakowskim Centrum Rehabilitacji i Ortopedii,
u ktorych przeprowadzono zabiegi artroplastyki fokcia
przy uzyciu endoprotezy. Pacjenci byli przygotowani
do zabiegu przez hematologa, ktéry sprawowat nad ni-
mi staty nadzor w okresie okotooperacyjnym i rehabi-
litacji. Operacje wykonywane byly w znieczuleniu
og6lnym dotchawiczym. Operujac pierwszego pacjen-
ta zastosowano standardowy dostgp Kochera, drugi
operowany byt z dojscia Kochera w modyfikacji
Mayo. W obydwu przypadkach stwierdzono znaczny
zakres zniszczenia koncow stawowych, zardwno w za-
kresie kos$ci ramiennej, ktora wykazala catkowita de-
strukcje bloczka, jak i gtoéwki. Podobny zakres destruk-
cji dotyczyt znieksztalconej, przerosnigtej gtowy kosci
promieniowej oraz blizszego konca kosci tokciowe;.
U obydwu chorych wykonano rozlegta synowektomig.
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BACKGROUND

Haemophilia A and B are the most common con-
genital bleeding disorders caused by congenital defi-
ciencies of plasma clotting factors VIII and IX (ap-
prox. 1:10 000 births; according to the data of 2004,
the ratio was 1:12 300 in Poland) after von Wille-
brand disease. They soon lead to advanced degenera-
tive changes and destruction of joints, which is refer-
red to as haemophilic arthropathy [1,2].

Haemophilic arthropathy results from recurrent
haemorrhages into joints. Arthropathy is one of the
most important clinical problems in haemophilia pa-
tients. It limits joint mobility, impairs physical func-
tion and decreases the quality of life, leading to dis-
ability. The elbow joint is the second most common-
ly affected by haemorrhages. However, damaged
elbow joints are rarely replaced. The most common
treatment technique is a sparing arthroplasty by ra-
dial head excision. This procedure does not produce
significant improvement of the range of joint flexion,
but leads to a better range of rotation, which is cru-
cial for many everyday activities [3]. A total of
49,076 arthroplasties were performed in Poland in
2010, including 74 elbow replacement procedures.
These procedures are even less common among pa-
tients with bleeding disorders [4,5]. Elbow function
may be accurately assessed with the Mayo Elbow
Performance Index (MEPI), which ranges from 0 to
100 points. A score of 90-100 points is considered an
excellent result, a score of 75-89 points is good, 60-
74 points indicate a fair outcome and a score of less
than 60 points corresponds to a poor result.

CASE PRESENTATION

This paper presents the course of treatment of two
male patients aged 31 and 32 years with haemophilia
A who were treated at the Cracow Center of Reha-
bilitation and Orthopaedics in 2014-2015. The pa-
tients underwent elbow replacement surgery. They
were prepared for the procedures by a haematologist
who constantly monitored them during the periope-
rative period and rehabilitation. The procedures were
performed under general endotracheal anaesthesia.
The first patient was operated on with a standard
Kocher approach while in the second case a Kocher
approach modified by Mayo was used. In both
patients, there was extensive damage to the articular
ends of the humerus (the humeral trochlea and head
were completely damaged). The deformed hypertro-
phic radial head and the proximal end of the ulnar
bone were similarly damaged. Both patients under-
went extensive synovectomy.
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Pacjent I — O. K., lat 32, hemofilia A, posta¢ ci¢z-
ka bez obecno$ci inhibitora. Zakwalifikowany do le-
czenia operacyjnego w zwigzku ze znaczng dysfunk-
cja stawu tokciowego — artropatia hemofilowa stop-
nia IV w klasyfikacji Fernadez-Palazzi i Caviglia (6).
Ocena wg MEPI data wynik 44 (zty) (7). Artropatii
towarzyszyly nawracajace wylewy niepoddajgce si¢
leczeniu zachowawczemu oraz znacznie nasilone do-
legliwosci bolowe. Zmiany destrukcyjne stawu przed-
stawione zostaty na Ryc. 1 aib.

Pacjenta zakwalifikowano do zalozenia protezy
NES firmy Implantcast, ktéra implantowano. Pod-
czas frezowania lozy dla elementu tokciowego prote-
zy, doszto do rozszczepiennego pegkniecia blizszej na-
sady kosci tokciowej przygotowujac loze dla najmniej-
szego rozmiaru protezy. Mimo to stabilnie osadzono
element tokciowy protezy, po zabezpieczeniu pek-
nigcia dodatkows petla druciang. Obraz implantowa-
nej protezy przedstawiono na Ryc. 2 aib.

Po implantacji protezy srédoperacyjnie uzyskano
petny wyprost stawu i zgigcie do 100 stopni. W prze-
biegu pooperacyjnym nie obserwowano wylewow
do operowanego stawu. Przez okres trzech dni utrzy-
mywano unieruchomienie w longecie gipsowej dla
unikniecia wytworzenia si¢ przykurczu zgigciowego.
W okresie pobytu w szpitalu pacjent otrzymat suma-
rycznie 196 500 jednostek koncentratu czynnika VIIL
Od momentu zabiegu na profilaktyce wtornej (2000 j
co 2 dni). Nie obserwowano krwawien do stawu.

Kolejne kontrole przeprowadzone po trzech-,
sze$ciu 1 dwunastu miesigcach od wypisu ze szpitala,
wykazaty utrzymujacy si¢ dobry stan funkcjonalny
stawu tokciowego (Tab. 1).

Patient 1 (O.K.) was 32 years old and had severe
haemophilia A without an inhibitor. He was qualified
for surgical treatment due to considerable elbow
function impairment, classified as grade IV haemo-
philic arthropathy according to Fernandez-Palazzi
and Caviglia [6]. His MEPI score was 44 points
(poor) [7]. Arthropathy was accompanied by recur-
rent haemorrhages that could not be controlled by
conservative treatment and by pain of significant se-
verity. The destructive changes in the joint are pre-
sented in Figs 1 a and b.

The patient was qualified for a NES system (Im-
plantcast) implantation. During the reaming of a chan-
nel for the ulnar component of the implant (for the
smallest implant size), there was a split fracture of
the proximal epiphysis of the ulna. Nevertheless, the
ulnar component was placed in a stable position once
the fracture had been secured with an additional wire
loop. The implant is shown in Figs 2 a and b.

Intraoperatively, full joint extension and 100 de-
grees of joint flexion were achieved after the implan-
tation. The post-operative course was not complicat-
ed by haemorrhages into the operated joint. The joint
was immobilised in a cast splint for three days in
order to avoid the development of a flexion contrac-
ture. The patient received a total of 196,500 units of
factor VIII concentrate during the hospital stay. Se-
condary prevention was introduced after the proce-
dure (2000 units every 2 days). No intra-articular hae-
morrhage was observed.

Consecutive follow-up examinations at 3, 6 and
12 months after discharge from hospital consistently
showed good elbow function (Tab. 1).

Ryc. 1. Obraz radiograficzny w projekcji AP (a) i bocznej (b) stawu tokciowego pacjenta I przed planowana operacja

Fig. 1 Preoperative AP (a) and lateral (b) radiographs of elbow joint in patient 1
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Ryec. 2. Obraz radiologiczny w projekcji AP (a) i bocznej (b) stawu lokciowego I pacjenta po operacji

Fig. 2. Postoperative AP (a) and lateral (b) radiographs of elbow joint in patient 1

Tab. 1. Zakresy poszczegolnych ruchow w stawie tokciowym i przedramieniu z oceng bolu VAS oraz oceng MEPI przed oraz 3,

61 12 miesigcy po operacji u I pacjenta

Tab. 1. Ranges of motion, VAS scores for pain intensity and MEPI scores in the elbow joint and forearm in patient 1 before and

at 3, 6 and 12 months after operation

po 3 m-ce po 6 m-ce po 12 m-ce

Przed before 3 months post-op 6 months post-op 12 months post-op
zglecie 160 160 160 160
flexion
wyprost -30 0 0 0
extension
supinacja 60 40 40 40
supination
pronacja 30 30 30 30
pronation
ocena VAS
VAS score 8 2 0 2
ocena MEPT 62 35 95 35

MEPI° score

°ocena wedtug Mayo Elbow Performance Index
°Mayo Elbow Performance Index

W wywiadzie kilka miesigcy wezesniej upadek na
operowang konczyne. Pacjent zglaszal jedynie nie-
wielkie pobolewania przedramienia przy ruchach rota-
cyjnych. Kontrola radiologiczna przeprowadzona 12
miesigcy po operacji wykazata cechy przebytego zta-
mania okoloprotezowego w zakresie ko$ci lokcio-
wej, z radiologicznymi cechami gojenia z wytworze-
niem duzej ilo$ci kostniny oraz obluzowania protezy
(obraz ten przedstawia Ryc. 3 a i b).

Pacjent zostat zakwalifikowany do reoperacji,
na ktorg na razie nie decyduje sig.

Pacjent I — MS, lat 31, hemofilia A, postac ci¢z-
ka bez obecnosci inhibitora. Zakwalifikowany do le-
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The patient reported falling onto the operated
limb several months earlier. He reported only mild
pain in the forearm during rotational movement. Ra-
diographic follow-up at 12 months after surgery
showed evidence of a past periprosthetic fracture of
the ulna and radiographic evidence of healing with
the production of large amounts of callus as well as
implant loosening (see Figs 3 a and b).

The patient was qualified for repeat surgery, but
has not yet decided to undergo the procedure.

Patient 2 (M.S.) was 31 years old and had severe
haemophilia A without an inhibitor. He was qualified
for surgical treatment due to considerable elbow
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Ryec. 3. Radiogramy kontrolne w projekcji AP (a) i bocznej (b) wykonane u I pacjenta po 12 miesigcach od operacji

Fig. 3. AP (a) and lateral (b) radiographs of patient 1 at last follow-up visit (12 months after operation)

Ryec. 4. Obraz radiograficzny w projekcji AP (a) 1 bocznej (b) stawu tokciowego 11 pacjenta przed planowang operacja

Fig. 4. Preoperative AP (a) and lateral (b) radiographs of elbow joint in patient 2

czenia operacyjnego w zwigzku ze znaczng dysfunk-
cja stawu tokciowego — artropatia hemofilowa stop-
nia IV w klasyfikacji Fernadez-Palazzi i Caviglia [6],
co obrazuje Ryc. 4 aib.

Pacjent w skali MEPI uzyskal wynik 75 (dobry).
Pacjenta determinowat do operacji znaczny przykurcz
zgieciowy stawu rzedu 50 stopni. Podczas proby in-
tubacji anestezjolog napotkal znacznie przero$nieta
nasadg jezyka, co uniemozliwito znieczulenie. Intuba-
cji udato si¢ dokona¢ dopiero przy zastosowaniu broch-
no-fiberoskopu. Pacjent zostat zakwalifikowany do im-
plantacji potzwiazanej protezy Discovery, o najmniej-
szym rozmiarze, ktorg zalozono (obrazuje to Ryc. 5).

function impairment: grade IV haemophilic arthro-
pathy according to Fernandez-Palazzi and Caviglia
[6] as shown in Figs 4 a and b.

His MEPI score was 75 (good). He was operated
on due to a considerable flexion contracture (reach-
ing 50 degrees). During an intubation attempt, the
anaesthesiologist found significant hypertrophy of
the base of the tongue, which made the administra-
tion of anaesthesia impossible. Intubation was suc-
cessful only with the use of bronchofiberoscopy. The
patient was qualified for the implantation of a semi-
constrained Discovery prosthesis (the smallest size),
which was implanted as shown in Fig. 5.
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Ryc. 5. Obraz radiologiczny stawu tokciowego II pacjenta po operacji

Fig. 5. Postoperative radiographs of elbow joint in patient 2

Tab. 2. Zakresy poszczegdlnych ruchéw w stawie tokciowym i przedramieniu z oceng bolu VAS oraz wg MEPI przed i po 3 mie-

sigcach po operacji u II pacjenta

Tab. 2. Ranges of motion, VAS scores for pain intensity and MEPI scores in the elbow joint and forearm in patient 2 before and

at 3 months after operation

Przed oper.
Before surgery

po 3 m-ch
3 months post-op

zgigcie

flexion 110 140
wypro'st 40 -15
extension

supinacja 60
supination

pronacja 70
pronation

skala VAS 3
VAS score

skala MEPI° MEPI score 90

°ocena wedtug Mayo Elbow Performance Index
°Mayo Elbow Performance Index

Kolejne kontrolne zdjecia radiologiczne nie 16z-
nity si¢ od wyjsciowego.

Przebieg operacji niepowiklany. Srodoperacyjnie
uzyskano pelny wyprost stawu i zgiecie do 120 stop-
ni. Sumarycznie w czasie hospitalizacji otrzymat
157 500 jednostek koncentratu czynnika VIII. Wynik
wczesnego usprawniania pooperacyjnego uznaé na-
lezy za dobry (Tab. 2).

DYSKUSJA
Protezoplastyka stawu tokciowego jest nieczestym
sposobem leczenia artropatii hemofilowej, czgsciej
wykonywang procedurg terapeutyczng w artropatii
hemofilowej lokcia jest resekcja glowy kosci pro-
mieniowej, dajaca jednak wytgcznie poprawe zakre-
su ruchow rotacyjnych. Rosngce wymagania co do
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Consecutive follow-up radiographic images did
not differ from the baseline radiograph.

There were no complications during the proce-
dure. Intraoperatively, full joint extension and 120
degrees of joint flexion were achieved. In total, the
patient received 157,500 units of factor VIII concen-
trate during the hospital stay. The outcome of early
post-operative rehabilitation should be considered
good (Tab. 2).

DISCUSSION

Elbow arthroplasty is an uncommon method of
treatment in haemophilic arthropathy, which is more
often treated with radial head excision, which, how-
ever, improves only the range of elbow rotation.
Increasing expectations with respect to the quality of
life contribute to the addition of implant arthroplasty
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jakoS$ci zycia wymuszajg poszerzenie zakresu mozli-
wych interwencji chirurgicznych w leczeniu artropa-
tii hemofilowej o zabiegi artroplastyki z uzyciem en-
doprotez. Trudno$¢ techniczna zabiegu, ryzyko po-
wiktan jakie niesie powoduja, Ze protezoplastyka sta-
wu tokciowego jest rzadko wykonywang w Polsce
procedura, zwlaszcza u pacjentéw ze skazami krwo-
tocznymi. W obydwu prezentowanych przypadkach
nie zaobserwowano powiklan neurologicznych ani
zwiazanych z gojeniem si¢ rany operacyjnej lub prze-
biegiem usprawniania. Uzyskane wczesne wyniki re-
habilitacji obserwowane w okresie 12-miesi¢cznej
obserwacji u obu pacjentow uznaé¢ nalezy za dobre
i zachgcajace, co pokrywa si¢ z oceng wg MEPI. Nie
bez znaczenia jest tez poziom satysfakcji chorych,
ktorzy kategorycznie deklarowali cheé przeprowa-
dzenia zabiegu, gdyby ponownie stang¢li przed takim
wyborem. Podkresli¢ rowniez nalezy, ze dopiero dal-
sza wieloletnia obserwacja pozwoli na formutowanie
dalej idacych wnioskow co do przydatnosci tego ty-
pu postepowania w leczeniu zaawansowanych posta-
ci artropatii hemofilowej stawu tokciowego.
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