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Summary

Keywords

Hemophilia is a genetic bleeding disorder which leads to numerous complications
including arthropathy. Early diagnosis makes it possible to implement early prophy-
lactic treatment and may be a chance to avoid permanent disability.

The aim of this study was to discuss all imaging methods helpful in hemophilia
diagnostics. The discussion includes indications, contraindications and limitations
of each imaging method. Apart from plain radiographs and ultrasound, 3T MRI was
discussed closely.

Itis impossible to predict the severity of hemarthrosis or the complications in hemo-
philia in children. Marked injuries do not result from each bleeding episode, but no
rule may be indicated here. Early radiological assessment of the joint facilitates a clear
identification of visible injuries. MRI diagnostics is becoming more accessible, it is
thought that such examinations should be performed on a routine basis in patients
with hemophilia in order to complement primary prophylaxis.

MRI, hemophilic artropathy,
hemophilia, child, pediatric radiology

WSTEP

Hemofilia jest skaza krwotoczng uwarunkowang genetycz-
nie, sprzezong z chromosomem X, dziedziczona recesywnie.
Patologia choroby polega na braku jednego z czynnikéw
krzepniecia: VIII (hemofilia A) lub IX (hemofilia B). W wy-
niku niedoboru jednego z czynnikéw zaburzony zostaje
proces krzepniecia krwi. Najczestszymi lokalizacjami krwa-
wien (90%) (1, 2) u dzieci sg duze stawy — staw kolanowy,
skokowy i tokciowy. Potencjalnie banalne urazy powoduja
krwawienia i prowadza do licznych powikfan.

Krwawienia uszkadzajg btone maziowga oraz chrzastke
stawowg poprzez produkty rozpadu krwi na poziomie ko-
mdrkowym. Niedojrzata i nie w petni wyksztatcona chrzgstka
stawowa jest szczegdlnie podatna na uszkodzenia. Chrzastka
peka, jest Sciefczata, a jej ubytki doprowadzaja do powstawa-
nia torbieli podchrzestnych i obrzeku warstwy podchrzestnej
kosci. Przekrwienie btony maziowej w wyniku krwawienia
prowadzi do stanu zapalnego maziéwki i w konsekwencji do
stymulacji wzrostu chrzastki stawowej. W wyniku tego pro-
cesu nasady kosci dtugich ulegaja przerostowi i deformacji,
prowadzgc do znacznego ograniczenia ruchomosci w chorym

stawie. Wszystkie te zmiany sg wynikiem przewlektego nara-
zenia na krwawienia (2-5).

Celem pracy byto omoéwienie korzysci i ograniczen
dostepnych metod diagnostyki obrazowej u chorych na
hemofilie.

RADIOGRAFIA KLASYCZNA

Klasyczne zdjecia rentgenowskie stawdw nalezg do pod-
stawowych badan obrazowych wykonywanych u chorych na
hemofilie. Radiogramy sg zazwyczaj pierwszym badaniem
zlecanym u pacjentéw po wylewach dostawowych. Wykonuje
sie je standardowo w dwdch projekcjach — AP i bocznej, bez
obciazenia. U dzieci nie wykonuje sie badan poréwnawczych,
dlatego z wyboru obrazowany jest tylko ten staw, do ktérego
nastapit wylew (6). W ocenie postepu powiktan powylewo-
wych pomocne sg odpowiednie skale, z ktérych najpopular-
niejsza i najczesciej uzywana jest skala Petterssona. Pozwala
ona oceni¢ szereg péznych powikfan krwawien dostawo-
wych, przyznajac poszczegdlnym objawom radiologicznym
od 0 do 2 punktéw. Po zakoriczeniu oceny punkty sumuje sie,
a ich maksymalnailos¢ to 13 (tab. 1).
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Tab. 1. Skala Petterssona. Maksymalna liczba punktéw przy ocenie powiktan artropatii hemofilowej - 13 punktéw

Objawy radiologiczne Obecnos¢ Punktacja

Osteoporoza nieobecna 0

p obecna 1

Powiekszenie przynasad nieobecne 0

¢ przy obecne 1

nieobecne 0

Nieregularne zarysy powierzchni stawowych cze$ciowo obejmujace pow. stawowe 1

w cato$ci obejmujace pow. stawowe 2

nieobecne 0

Zwezenia szpar stawowych zwezenie < 50% 1

zwezenie > 50% 2

nieobecne 0

Obecnos¢ torbieli podchrzestnych 1 torbiel 1

> 1 torbieli 2

R . . nieobecne 0

Nadzerki powierzchni stawowych

obecne 1

nieobecna 0

Duza inkongruencja powierzchni stawowych nieznaczna 1

nasilona 2

. — . . nieobecna 0
Deformacja stawu (katowe ustawienie/przemieszczenie .

owierzchni stawowych) fieznaczna !

P nasilona 2

ULTRASONOGRAFIA

Badania rentgenowskie oraz klasyfikacje powiktan po-
zwalaja ocenic tylko pézne nastepstwa krwawien dostawo-
wych (ryc. 1). Zaich pomoca w miare dokfadnie oceni¢ mozna
szeroko$¢ szpar stawowych i ich potencjalne zwezenie lub
deformacje, szerokos¢ nasad i przynasad, ich ksztatt oraz
zarysy powierzchni stawowych - torbiele podchrzestne
czy ubytki kostne (erozje) (7, 8). Nie mozna jednak oceni¢
tkanek miekkich, co znaczaco utrudnia zaplanowanie poste-
powania leczniczego. Na zdjeciu rentgenowskim nie wida¢
btony maziowej, ztogéw hemosyderyny, wysieku w kaletkach
stawowych czy morfologii wiezadet i $ciegien. Ocena rent-
genowska jest istotna, ale kontrolowanie postepu artropatii
jedynie w oparciu o radiogramy jest zdecydowanie niewy-
starczajace.

Ryc. 1. Zdjecia rtg w projekcjach AP i bocznej u pacjentéw
z hemofilia: staw skokowy lewy, stopien powiktan - 7 punk-
tow w skali Petterssona i staw tokciowy prawy - 10 punktéw
w skali Petterssona
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Uzupetnieniem pierwszorazowej diagnostyki obrazowej
w artropatii hemofilowej jest badanie ultrasonograficzne stawu.
Ultrasonografia jest zdecydowanie najpopularniejszym bada-
niem w obrazowaniu stawéw. Mozna w nim zobrazowac czesc¢
struktur, ktérych nie wida¢ na radiogramach - ilo$¢ ptynu
w kaletkach okotostawowych, morfologie powierzchownie
potozonych wiezadet i Sciegien oraz przekrwienie i grubos¢
btony maziowej (9). Badanie to jest szybkie i tanie, nie naraza
pacjenta na napromieniowanie, jak np. rtg czy tomografia
komputerowa (TK). Dzieki badaniu USG mozna zobrazowa¢
podstawowe patologie struktur okotostawowych (9, 10).
Metoda ta jednak nie jest pozbawiona wad. Prawidtowe
wykonanie badania ultrasonograficznego stawu jest zalezne
od umiejetnosci badajacego, prawidtowego doboru sond
i parametréw technicznych. Do tego jest niepowtarzalne,
wykonuje sie je bowiem z réznych przytozen i w réznych
pozycjach, a sam nacisk na tkanki moze zmieni¢ ich obraz.
Nalezy réwniez pamieta¢, ze gtebiej potozone struktury
wewnatrzstawowe, takie jak chrzastka stawowa i wzrostowa
czy wiezadta w duzych stawach, nie sa dostepne ocenie
ultrasonograficznej (10, 11). Odréznienie klarownego ptynu
wysiekowego czy Swiezej krwi w stawie od ztogéw hemosy-
deryny, ktére sugeruja proces przewlekty, rowniez nie jest do
konca mozliwe.

U pacjentéw z hemofilig badanie USG stawéw powin-
no by¢ wykonane w fazie ostrego krwawienia, by oceni¢
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orientacyjna ilo$¢ ptynu w stawie i ewentualnie go odbarczyc.
Nie zaleca sie klasyfikowania ciezkosci powiktan wytgcznie
na podstawie badania USG stawdw, gdyz ocena ta jest nie-
wystarczajaca.

TOMOGRAFIA KOMPUTEROWA

Tomografia komputerowa (TK) jest metoda diagnostyczna
stosowang w pediatrii przy scisle okreslonych wskazaniach,
gdyz dawka promieniowania jonizujacego, jaka ze soba
niesie to badanie, nie jest mata. Tym samym kazde badanie
powinno by¢ doktadnie zaplanowane i ograniczone jedy-
nie do niezbednego minimum. Badanie tomograficzne nie
powinno by¢ niepotrzebnie rozszerzane o kolejne okolice
ciata, a podanie srodka cieniujgcego oraz ilos¢ faz powinny
by¢ uzaleznione od decyzji lekarza radiologa. Ze wzgledu
na ochrone radiologiczng, TK nie wykonuje sie rutynowo,
szczegOlnie u pacjentéw z hemofilia.

Badanie TK daje mozliwos¢ oceny struktur kostnych oraz
dokfadnego ustawienia poszczegélnych czesci kostnych
wzgledem siebie. Morfologia tkanek miekkich przy badaniu
jednofazowym bez podania srodka cieniujgcego jest jednak
przyblizona. U chorych na hemofilie podanie $rodka cieniu-
jacego dozylnie czy dostawowo jest niewskazane i rzadko
praktykowane. Powikfania po takim zabiegu bytyby bowiem
wieksze niz korzysci z samego badania. Uwaza sie, ze badanie
TK nie wnosi istotnych klinicznie informacji w przypadku ar-
tropatii hemofilowej, a tym samym nie ma istotnych wskazan
do jego wykonywania w tych przypadkach.

REZONANS MAGNETYCZNY 3 TESLA

Badania przeprowadzane metodg rezonansu magnetycz-
nego sg metoda z wyboru w ortopedii, traumatologii oraz
reumatologii. Ze wzgledu na wysoka rozdzielnos¢ i mozliwos¢
doboru licznych sekwencji pozwalajacych doktadnie obra-
zowac poszczegdlne struktury anatomiczne, staje sie ono
bardzo pomocne m.in. takze w hematologii. Najnowszym
rezonansem dostepnym w diagnostyce jest rezonans 3 Te-
slowy. Rézni sie od standardowego badania w aparacie
1,5 Teslowym sitg pola elektromagnetycznego, a co za tym
idzie mozliwosciami technicznymi sekwencji. Obrazowanie
w MR 3T jest dokfadniejsze, pozwala na wykonanie sekwen-
¢ji, ktére dotad nie byty dostepne oraz stwarza mozliwosci
rekonstrukcji tréjwymiarowych wykonanych obrazéw.

Dobér odpowiednich sekwencji i zaplanowanie protokotu
badania w jak najkrétszym czasie to dwie kluczowe sktadowe
w badaniu dzieci w rezonansie magnetycznym. Dzieki wyko-
rzystaniu sekwencji 3D z mozliwoscig rekonstrukcji mozna
zobrazowac staw w jednej ptaszczyznie i skrdcic czas badania
o kilkanascie minut. Komputer rekonstruuje dwie brakujace
sekwencje na podstawie tej, ktéra zostata rzeczywiscie wy-
konana. Dzieki takim mozliwosciom technicznym badanie
jest maksymalnie skracane. Szczegétowe i doktadne zobra-
zowanie stawu w réznych ptaszczyznach dostarcza licznych
informacji klinicznych — okresla stopien ciezkosci krwawienia
oraz powiktania, ktére wystapity w jego wyniku.

Podczas badania MR w sekwencjach TIRM (ang. turbo in-
version recovery magnitude) mozna doktadnie oceni¢ obrzek
Srédkostny (12) (ryc. 2). Okreslenie jego wystepowania pozwa-
la na zaklasyfikowanie zmian powylewowych do czynnych lub

Ryc. 2. Przekroj strzatkowy i czotowy stawu skokowego w se-
kwencji T1 TIRM. Liczne torbiele podchrzestne nasady dalszej
piszczeli i bloczka kosci skokowej z widocznym obrzekiem
Srodkostnym $wiadczacym o aktywnym procesie zapalnym.
Pogrubiata btona maziowa i ztogi hemosyderyny w przednim
przedziale stawu (strzatka)

przewlektych — nasilony obrzek srédkostny swiadczy o prze-
bytym wylewie w nieodlegtym czasie oraz czynnym procesie
zapalnym. Dzieki tym informacjom mozliwe jest wdrozenie
leczenia przeciwzapalnego, co znaczaco wptywa na przebieg
leczenia hematologicznego i pozwala na zminimalizowanie
ryzyka wystapienia powiktarn wewnatrzstawowych. Do tej
pory w zadnym innym badaniu obrazowym nie byto mozliwo-
$ci oceny czynnego procesu zapalnego z taka doktadnoscia.
Sekwencje TIRM umozliwiajg ocene szpiku kostnego bez
koniecznosci podawania srodka cieniujagcego. Wykonujac
sekwencje TRUFI lub FLASH (sekwencje gradientowe), mozna
wykazac obecnos¢ produktéw rozpadu hemoglobiny swiad-
czacych o $wiezym (deoksyhemoglobina) lub przewlektym
krwawieniu (ztogi hemosyderyny) (ryc. 3) (10, 12). Pozwala
to na okreslenie, czy wysiek obecny w stawie ma etiologie
zapalng, czy jest to ptyn czesciowo krwisty zwigzany z krwa-
wieniem dostawowym w przebiegu hemofilii (ryc. 4). Dzieki
ocenie obecnosci i ilosci ztogéw hemosyderyny mozliwe
jest okreslenie ciezkosci dokonanego wylewu, jezeli byt to
pierwszy taki epizod w zyciu. Mozliwe jest rbwniez ocenienie,
jak ciezkie byly wczesniejsze wylewy, gdyz kazde dokonane
krwawienie dostawowe zostawia w stawie swoj slad, mozliwy
do zobrazowania w MR. W badaniu rezonansem magnetycz-
nym 3T btona maziowa stawu i jej morfologia oceniane sg we
wszystkich sekwencjach. Ocenie podlega jej grubos¢ oraz po-
tencjalne konfliktowanie z powierzchniami stawowymi zwia-
zane z ograniczeniem ruchomosci w stawie (12-14). Ocena

Ryc. 3. Manifestacja wysieku w stawach kolanowym, tokcio-
wym i skokowym w réznych sekwencjach
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Ryc. 4. Przekroje strzatkowe stawu tokciowego u 12-letniego
chtopca w sekwencjach PD fatsat i PD obrazujgce przerost
btony maziowej i masywne ztogi hemosyderyny

chrzastki w rezonansie 3T jest doktadna i pozwala na zobrazo-
wanie nawet kilkumilimetrowych peknie¢ czy obrzeku, ktéry
jest pierwszym objawem chondromalacji (15) (ryc. 5a, b).
Powiktania uszkodzen chrzastki, takie jak obrzek warstwy
podchrzestnej, torbiele podchrzestne czy nadzerki, s dobrze
widoczne i pozwalaja na zaklasyfikowanie ciezkosci artropatii.
Dzieki tak szczegétowej ocenie mozliwe jest wdrozenie lecze-
nia i zapobieganie powiktaniom. Nalezy jednak pamieta¢, ze
ocena chrzastki i powierzchni podchrzestnych powinna by¢
dokonywana w kilku r6znych sekwencjach (zaréwno gradien-
towych, jak i z saturacjg ttuszczu) oraz we wszystkich trzech
ptaszczyznach. Tylko taka doktadna ocena gwarantuje petna
diagnoze nawet najmniejszych uszkodzen stawu.

Dzieciom z artropatia hemofilowg nie podaje sie ruty-
nowo $rodka cieniujgcego ze wzgledu na duze prawdo-
podobienstwo stawowych i ogélnoustrojowych powiktan
oraz istotny brak zdecydowanego zakontrastowania btony
maziowej (13, 16, 17).

PODSUMOWANIE

Do tej pory w diagnostyce hemofilii wykorzystywano
wszystkie metody obrazowania — konwencjonalne zdje-
cia rentgenowskie, badania tomografii komputerowej,
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Ryc. 5a, b. a) Przekroj poprzeczny stawu kolanowego 17-let-
niego chtopca w sekwencji PD fse. Widoczny ubytek chrzast-
ki powierzchni stawowej rzepki z tworzacymi sie torbielami
podchrzestnymi (czerwona strzatka) oraz liczne ztogi hemo-
syderyny (grot strzatki) w okolicy fatdu przysrodkowego bto-
ny maziowej. b) Przekroj czotowy stawu kolanowego 18-let-
niego chtopca w sekwencji PD fse. Widoczne liczne torbiele
podchrzestne oraz ubytki chrzastki stawowej

ultrasonografie oraz badania metoda rezonansu magne-
tycznego. W diagnostyce pediatrycznej najwazniejszym
czynnikiem determinujacym wybo6r metody jest jednak
ochrona przed promieniowaniem jonizujgcym. Standardowo
wiec do monitorowania postepu choroby nie wykorzystuje
sie tomografii komputerowej. Przyjeto, ze dla oceny postepu
powiktan powylewowych w stawach wykonuje sie klasyczne
zdjecia rentgenowskie w dwdch projekcjach oraz uzupetnia
sie diagnostyke o badanie USG. Badanie MRI pozwala na
petng ocene diagnostyczng morfologii struktur kostnych
oraz chrzastki stawowej. W badaniu tym mozna zaobserwo-
wac obecnosc¢ obrzeku srodkostnego, uszkodzenia chrzastki
stawowej oraz ztogdéw hemosyderyny. Wptywa ono znaczaco
na przebieg leczenia i daje szereg istotnych informacji klinicz-
nych dotyczacych fazy choroby. Doktadna ocena poszczegdl-
nych struktur anatomicznych oraz ich morfologii daje istotne
klinicznie informacje pomagajace wdrozy¢ odpowiednie
leczenie oraz zminimalizowac¢ ryzyko ciezszych powiktan
u chorych na hemofilie.
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