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RESUMEN

Es importante dar a conocer esta entidad nosologica, la pueden
‘ confundir con tumores malignos. La hemorragia en hueso adya-
cente origina areas de rarefaccion localizada y que conducen a
un pseudotumor hemofilico quistico, la etiopatogenia es poco co-
‘ nocida, cuando ocurren en manos y pies son de crecimiento rapi-
do y florido en pacientes jovenes con epifisis de crecimiento fértiles.
| Eladecuado tratamiento precoz del pseudotumor permite cirugias
mas sencillas con recuperacion mas rapida e incorporacion a su
| entorno social y familiar. El tratamiento iniciaimente conservador
con la administracion de Factor VIII, en aquellos tumores cuyo
| crecimiento es incontrolable exige tratamiento quirdrgico. Se
evaluara el pseudotumor, la existencia de una o mdltiples
| cavidades, si amerita el aspirado de la sangre o una incision
| pequena para la evacuacion de los coagulos, curetaje de las cavi-
dades, llenado de la cavidad con cola de fibrina, la cual se elabora
| enel Centro Nacional de Hemofilia con sede en el Banco Munici-
pal de Sangre del Distrito Federal por no contar con los recursos
| para su importacion. El tratamiento percutaneo es un meétodo no
agresivo indicado cuando las lesiones aumentan continuamente
de tamano a pesar del tratamiento preventivo El manejo de estos
| pacientes debe ser realizado por un grupo multidisciplinario que
incluye: hematélogos, cirujano ortopedista, fisiatra y trabajadora
| social para la adecuada evaluacion que evitaria el desarrollo de
complicaciones.
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ABSTRACT

It is important to introduce this nosologic entity, because it could
be mistaken with a malignant tumor. The hemorrhage in adjacent
bone originates located rarefaction areas and lead to a cystic
hemophilic pseudo tumor. The etiopathogenic it is not well known
when it occur in hands and feet, it has a quick growth in young
patients with epiphysics with fertile growth. An early adequate
treatment of the seudotumor permit more simple surgeries with a
master recovery and return to the social and family activities. The
initial conservative treatment with the administration of Factor VII|
in those tumor with uncontrollable growth demand surgical
treatment. The pseudo tumor will be evaluated, the existence of
one or two cavities, if a blood suction or a small incision for the
evacuation of the clut is required, cavity curettage, the fill in of the
cavity with fibrin glue which it is preduced in the Centro Nacional
de Hemofilia in the Banco Municipal de Sangre del Distrito Fede-
ral because of the lack of resources for its importation. The
percutaneous treatment is a non aggressive method indicated when
the injuries continuously increase in size despite the preventive
treatment. These patients should be treated by a multidisciplinary
group including: hematologists, orthopedist surgeon, physiatrist and
social worker for an adequate evaluation avoiding the development
of complications.
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INTRODUCCION

Las hemofilias son enfermedades hemorragicas de he-
rencia monogénica recesiva, ligada al cromosoma X. Las
mujeres transmiten el defecto sin padecer la enfermedad.
Existen dos tipos reconocidos: la hemofilia A, con una in-
cidencia aproximada de 1/5000, y la hemofilia B, forma
mas atenuada, con una incidencia de 1/50000.

Hemofilia A: Esta causada por la deficiencia o ausencia
de actividad del Factor VIII de coagulacion (FVIIl). El gen
que codifica para el FVIII, localizado en el brazo largo del
cromosoma X (Xq28), es de gran tamano y complejidad.
Se han descrito numerosas mutaciones en pacientes afec-
tos (mutaciones sin sentido, cambios de marco de lectu-
ra, delecciones, duplicaciones e inserciones), de modo
que casi cada familia posee su propia alteracion.

El 50 % de las hemofilias A severas son debidas a una
inversion en el seno del gen del FVIII, debida a una
recombinacion entre secuencias homdlogas, que lo inte-
rrumpe y origina una proteina truncada no funcional.

Hemofilia B: Esta causada por una actividad deficiente o
inexistente del Factor IX de coagulacién, cuyo gen se lo-
caliza en Xq27.1-q27.2. Se ha revelado una alta hetero-
geneidad en las mutaciones que afectan a este gen, asi
como un alto indice de mutaciones de novo.

El 96 % de las mutaciones en Xg27 se producen en la
region promotora, en secuencias codificantes y en los luga-
res de corte exon-intron, siendo la mayoria GpC. 1/3 de
los casos son mutaciones en celulas germinales.

Los pseudotumores en los hemofilicos, son una entidad
clinica en lugar de una lesion patologica especifica, des-
crito por primera vez por Starker en 1918 22, De Valderrama
y Mathew'? lo han definido como una hemorragia
subperidstica; Steiner y Mejia®® afirman que sangrados
repetidos causan lisis y expansion cortical y medular;
Martinez y Vinageras consideran que es causado por va-
rias hemorragias subperiosticas sufridas durante meses;
otros piensan y creen que el sangrado es intradseo, sub-
periéstico o intramuscular y que es posterior a un episo-
dio traumatico'®'®, sin embargo no siempre hay una
interrelacion causa-efecto puesto que en algunas ocasio-
nes el lapso de tiempo entre el trauma y la lesién es muy
largo o simplemente no hay historia de trauma', de
cualquier forma parece que es una lesién producida por
presion como lo comprobé Larsen' al inyectar solucién
salina bajo el periostio con una presion continua de 180
c.c. de agua durante 12 horas.

Los quistes hemofilicos pueden describirse como un re-
servorio encapsulado de sangre con tendencia a crecer,
aumentar de tamano, lenta o rapidamente, y dependien-
do de su localizacion, pueden invadir el tejido circundan-
te, imitando una neoformacion o un tumor. Esta forma-
cion se llama quiste si es pequefa y con poca trabecula-
cion, y pseudotumor si es grande, lobulada e invasiva’.
La incidencia es de 1,56 % ®°; aparece frecuentemente
en la segunda y tercera década de la vida’, en pacientes
con deficiencia grave de factor VIl o IX.

La hemorragia en hueso adyacente origina areas de rare-
faccion localizada y que conducen a un "pseudotumor he-
mofilico quistico, la clasificacion mas apropiada es la pro-
puesta por Arnold®.

Originarios soélo de partes blandas sin compromiso déseo,
B- Oriundos nitidamente de la region sub-peridstica, C-
Los que se desenvuelven en el interior del tejido dseo.
Han sido descritos? en huesos largos de miembros infe-
riores, pelvis, huesos de los pies y las manos, la localiza-
cion femoral es la mas frecuente, seguida de la pelvis y
en menor proporcion la tibia. Otras localizaciones menos
comunes mandibula, radio, olécranon, clavicula. Cuando
ocurren en manos y pies son de crecimiento rapido y flo-
rido en pacientes jovenes con epifisis de crecimiento fér-
tiles, lo contrario si se localizan en pelvis o fémur, su cre-
cimiento es lento y larga su evolucion.

La etiopatogenia es poco conocida'®'?1315182¢ mychas
veces precedida de un traumatismo, reporta una hiper-
presion intracavitaria, responsable de ese crecimiento que
provoca lesiones compresivas en estructuras vecinas y
grandes osteolisis subperidsticas.

En el tratamiento debe ser inicialmente conservador con
la administracion del Factor de modo de mantener su con-
centracion de 25 %-30 % durante 8-10 semanas, una in-
movilizacién es importante para evitar que ocurran fractu-
ras patologicas. Los tumores cuyo crecimiento es incon-
trolable exigen tratamiento quirdrgico, deben ser extirpa-
dos, todas la veces que colocan en riesgo la vida, la inte-
gridad del miembro afectado y cuando ocurren fracturas
patolégicas.

El tratamiento percutaneo es un método no agresivo in-
dicado cuando las lesiones aumentan continuamente de
tamano a pesar del tratamiento preventivo, cuando la
ruptura del hematoma es inminente, para la prevencion
de la necrosis de la piel, cuando hay evidencia de lesion
neurovascular®s 8118,

El cirujano ortopédico evaluara la situacion del
pseudotumor, la existencia de una o multiples cavidades,
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si amerita el aspirado de la sangre o una incision peque-
na para la evacuacion de los coagulos, curetaje de las
cavidades, llenado de la cavidad con cola de fibrina, la
cual es un producto de una combinacién de sustancias
coagulantes para producir hemostasis y ayudar al cierre
de la herida, descrito por primera vez por Grey y Harvey
en 1915-1969. Utilizando un tapon de fibrina para contro-
lar el sangrado. En la década de los afos setenta Inmuno,
Austria, desarrollé un método de crioprecipitacion para
obtener soluciones de fibrinégeno altamente concentra-
das, con un alto contenido de factor VIII. Este método hizo
posible revivir el sistema de sellado por medio del coagu-
lo de fibrina, y su aplicacién exitosa. Este material fue uti-
lizado por primera vez en el Centro de Traumatologia en
el Lorenz Bohler Hospital de Viena por Matras y Kuderna
en 1973, suturando los nervios mediano y cubital por medio
de la cola de fibrina; la accion de la cola de fibrina consis-
te en dos componentes diferentes: 1) Fibrindgeno: Factor
Xll en alta concentracion mas otras proteinas plasmati-
cas (albumina, globulinas). 2) Una solucion de trombina y
cloruro de calcio que precipita el componente antes men-
cionado. La mezcla de esos dos componentes inicia el
proceso de coagulacion, el sellante solidifica y el coagulo
resultante se estabiliza y hay una union a través de la
fibrina. Utilizando las propiedades de la cola de fibrina
como antihemorragico y material adhesivo.

Es importante dar a conocer esta entidad nosoldgica,
diagnosticada por algunos como osteosarcoma y por otros
como hemangioma. Una gran agresividad la puede
confundir con tumores malignos. Como diagndstico di-
ferenciales se reportan (hemangioma, osteomielitis, tumor
células gigantes, quiste éseo aneurismatico, condroma,
fibroma osteogénico, fibroma condromixoide).

REPORTE DEL CASO N2 1

Se reporta el caso de un paciente de 14 anos de edad,
sexo masculino, raza blanca, natural y procedente de
Valencia estado Carabeobo, con antecedente de Hemofi-
lia Tipo A, moderada (< 3,3 % de actividad factor VIII) diag-
nosticada desde los 6 anos de edad, el cual no asiste a
controles periddicos. Consulta por presentar tumoracion
fusiforme de 8 meses en evolucion, localizada en la pri-
mera falange del Il dedo mano izquierda, con aumento
progresivo de volumen local, acompanado de dolor y cam-
bios de coloracién en piel (Figura 1).

Examen clinico

Tumoracion con deformidad a nivel del Il dedo mano
izquierda, con cambios de coloracién a nivel de la piel,
dolorosa a la palpacion, movilidad metacarpo falangica e
interfalangica con gran limitacién a la flexion.

Aspecto radioldgico

Areas de opacidad de limites poco precisos confundién-
dose con tejido circundante. Cortical osea delgada, me-
dular con una gran osteolisis, de aspecto alveolar septada
con pequefas areas de calcificacion. Se evidencia
reabsorbida de epifisis a epifisis la | falange del Il dedo.
(Figura 2).

Intervencidn quirurgica

Es intervenido quirdrgicamente realizando una incision
pequena para la evacuacion de los coagulos, curetaje de
las cavidades, llenado de las cavidades con cola de fibri-
na para producir hemostasia (Figura 3, 4, 5).

Figura 1. Tumoracién en Il dedo mano lzquierda 8 meses en
evolucion.

Figura 2. Rx. destruccion de cortical, medular con gran osteolisis,

aspecto alveolar septada de epifisis a epifisis.
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Procedimiento (Figura 3, 4, 5)

1. Cobertura con Factor VIII.

Infiltracion troncular con cifarcaina

Colocacion de torniguete en antebrazo.

Incision pequena en el area de mayor fluctuacion.

Evacuacion de los coagulos y curetaje de las cavida-
des.

SLINE S SR

6. Llena do de las cavidades con cola de fibrina casera
1 mL de Crio + 1 mL de Ac. tranexanico 1 mL de
trombina + 1 mL de gluconato de calcio.

7- Cura final.
8- Inmovilizacion.

REPORTE DEL CASO N2 2

Se reporta el caso de un paciente de 12 anos de edad,
sexo masculino, raza blanca, natural y procedente de
Maracay estado Aragua, con antecedente de hemofilia
Tipo A, Moderada (< 3,3 % de actividad factor VIIl) diag-
nosticada desde los 3 anos de edad, el cual asiste a con-
troles periddicos. Consulta por presentar tumoracion a nivel
de la segunda falange del dedo anular mano izquierda
de 5 meses en evolucién, con aumento progresivo de
volumen local, acompanado de dolor y limitacién funcio-
nal a la flexion.

Examen clinico

Tumoracion con deformidad a nivel de la falange media
del dedo anular mano izquierda, dolorosa a la palpacion,
movilidad inter falangica con limitacién a la flexion.

i

Figura 3. Intervencién quirdrgica. Drenaje. Observe la sangre
coagulada en la rinonera.

Aspecto radiolégico

Area destruccién de cortical, medular con gran osteolisis,
aspecto alveolar septada de epifisis a epifisis de la falan-
ge media del dedo anular.

Intervencion quirurgica
Es intervenido quirdrgicamente realizando aspirado de la
cavidad, llenado de la cavidad con cola de fibrina casera
para producir hemostasia.

DISCUSION

El pseudotumor hemofilico es una severa complicacion de
sangrado en el hueso o musculo el cual debe tratarse muy
temprano antes de que el crecimiento lo transforme en un
tumor de tamano gigante que comprometa el miembro o
inclusive la vida. Tan pronto como el hematoma no responda
a la cobertura apropiada, o un sangrado 6seo que no cede
la posibilidad de que se transforme en un quiste y ello en
un pseudotumor debe siempre recordarse y el tratamiento
debe proceder en concordancia. En nuestra serie se reporta
dos casos con hemofilia A moderada. Los pacientes no
acudian regularmente a sus controles, procedian de
domicilio lejano, no recibieron cobertura adecuada
conllevando al desarrollo del quiste a pseudotumor gigan-
te en mano, con deformidad, destruccion ésea, con peligro
de amputacion. Planificando muy bien la cobertura del Fac-
tor VIII, por parte del personal del Centro Nacional de He-
mofilia y con el consentimiento de los representantes y
pacientes, se llevd a cabo el procedimiento quirdrgico, eva-
cuacion de los coagulos, curetaje de las cavidades, llena-
do de la cavidad con cola de fibrina casera (Figura 3,4), la
cual se elabora en el Centro Nacional de Hemofilia con

Figura 4. Intervencion quirdrgica. Aspiracion
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Figura 5. Relleno con cola de fibrina casera.

sede en el Banco Municipal de Sangre del Distrito Federal
por no contar con los recursos para su importacion, con
resultados muy satisfactorios. (Figura 6). En el tratamiento
los esfuerzos deben dirigirse a la prevencién del
pseudotumor, asegurando una educacién adecuada del
paciente, sus familiares, capacitando el personal de salud
y eliminando las barreras sociales para el acceso a un ade-
cuado tratamiento en sus episodios sangrantes para evitar
la progresion a pseudotumor gigante que conducen a ciru-
gias radicales.

CONCLUSIONES

1. El pseudotumor hemofilico es una complicacién rara
observada en pacientes hemofilicos.

2. Generalmente se observan en pacientes con domici-
lio lejano del centro de tratamiento y con poco segui-
miento, que acuden tarde en busqueda de tratamiento
adecuado.

3. Desconocimiento en gran parte de la poblacién mé-
dica de esta patologia debido a su baja frecuencia.

4. Poca aplicacion del tratamiento preventivo en cen-
tros no especializados por falta de conocimientos y
recursos.

5. En paises desarrollados esta patologia es poco fre-
cuente por el mejor y mayor seguimiento de los pa-
cientes con hemofilia y mayores recursos de trata-
mientos.

6. Entumores pequefios debe plantearse la cirugia pre-
coz, vaciamiento percutaneo y rellenado con cola de
fibrina, para evitar la progresion a pseudotumor gi-
gante que conducen a cirugias radicales.

7. El adecuado tratamiento precoz del pseudotumor
permite cirugia mas sencilla con recuperacién mas

Figura 6. Evolucién a la sexta semana.

rapida e incorporacion a su entorno social y fami-
liar.

8. En caso de que el pseudotumor sea gigante debe
preferirse la reseccion o la cirugia radical.

9. Elmanejo de estos pacientes debe ser realizado por
un grupo multidisciplinario que incluye: hematélogos,
cirujano ortopedista, fisiatra y trabajadora social para
la adecuada evaluacion que evitaria el desarrollo de
complicaciones.
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