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Presentacién de caso

Pseudotumor hemofilico secundario a fractura expuesta de tibia

Hemophilic pseudotumor secondary to an open fracture of the tibia

Amaury Socarras Arias'” https://orcid.org/0000-0002-5456-9724
Alberto Verdura Trujillo® https://orcid.org/0000-0001-7275-5451
Yolenia Damisela Lastres Bello? https://orcid.org/0000-0001-6143-6519
Dulce Isabel Tamayo Pefia® https://orcid.org/0000-0001-8804-4830

YInstituto de Hematologia e Inmunologia. La Habana, Cuba.
2Hospital General Docente “Dr. Enrique Cabreras Cossio.” La Habana, Cuba.

SHospital de Rehabilitacion “Julio Diaz.” La Habana, Cuba.

“Autor para la correspondencia: rchematologia@infomed.sld.cu

RESUMEN

Introduccion: El pseudotumor hemofilico consiste en un hematoma encapsulado de crecimiento
progresivo debido a repetidos episodios de hemorragia en pacientes con hemofilia.

Objetivo: Evaluar la recuperacion de un paciente con una lesion compleja y poco frecuente que
le causaba limitaciones a su vida cotidiana.

Presentacion de caso: Paciente masculino de 36 afios de edad, con antecedentes patoldgicos
personales de hemofilia A grave, que presentaba aumento de volumen en la pierna derecha
posterior a un trauma sufrido a ese nivel. Llevo tratamiento conservador por mas de 10 afios,
periodo en que la lesion continto aumentando de tamafio, el cual progreso considerablemente en
los Gltimos 3 afios, por lo que requirio tratamiento quirdrgico.

Conclusiones: La complejidad del paciente no solo radica en la afeccion en la regién medial de
la tibia, sino por la enfermedad de base, demuestra que se requiere un diagnostico o mas certero
y precoz posible para adoptar una conducta adecuada y rapida.
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ABSTRACT

Introduction: Hemophilic pseudotumor consists of an encapsulated hematoma with progressive
growth, due to repeated bleeding episodes in patients with hemophilia.

Objective: To evaluate the recovery of a patient with a complex and rare injury that already
caused limitations to his daily life.

Case presentation: 36-year-old male patient with a personal pathological history of severe
hemophilia A, who presented an increase in volume in the right leg after a trauma that he suffered
at that level. As time went by, he began to present an increase in volume in the distal middle
region of his right leg for more than 10 years, which progressed considerably in the last 3 years,
requiring surgical treatment.

Conclusions: The complexity of the patient is not only given by the condition in the medial
region of the tibia, but by the underlying disease shows that a diagnosis as accurate and early as
possible is required, to adopt an adequate and rapid behavior.
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Introduccion

El pseudotumor hemofilico, fue descrito por primera vez en el afio 1918, cuando Starker,®
describi6 esta lesion en un paciente del sexo masculino a nivel del fémur. Se define, como un
hematoma encapsulado, que aumenta de volumen de forma progresiva, a causa de repetidas
hemorragias, siendo una de las complicaciones poco frecuentes, representa el 1 - 2 % de las
complicaciones presentes en pacientes con déficit de factor VIII(FVIII) o factor IX(FIX).2%
Las fracturas expuestas se caracterizan por una disminucion de la continuidad Gsea, con
exposicion al exterior, por ello son susceptibles a complicaciones como situaciones infecciosas.
Muchas veces son debidas a traumas de alta energia.®

En el paciente con hemofilia, la falta de un tratamiento de reemplazo adecuado con el factor en
déficit pudiera favorecer la aparicion de los pseudotumores. Probablemente porque la mayoria

de los casos tienen relacion con una terapia de reemplazo inadecuada.®
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Dada su baja incidencia no existen muchos reportes publicados y los existentes se enfocan a
establecer criterios para su diagndéstico y tratamiento. En la actualidad el tratamiento no esta bien
definido, se basa en criterios clinicos para definir la conducta a seguir, entre el tratamiento
conservador mediante la administracion del factor en déficit e inmovilizacion en los
pseudotumores sin complicaciones o el tratamiento quirdrgico en aquellos que aumenten de
tamario o persistan a pesar del tratamiento conservador.®

Este reporte tuvo como objetivo evaluar la recuperacion de un paciente con una lesién compleja

y poco frecuente que le causaba limitaciones a su vida cotidiana.

Presentacion del caso

Paciente masculino de 36 afios de edad con antecedentes patoldgicos personales de hemofilia A
grave. Estuvo involucrado en accidente de transito que le provocd fractura abierta de la tibia
derecha que requirié tratamiento quirtrgico mediante el método de fijadores externos. Con el
paso del tiempo, comenzd a presentar aumento de volumen en la region media distal de la pierna
derecha, que progresé considerablemente en un periodo de 3 afios.

Se le realizaron estudios imagenoldgicos, en los que se observo ultrasonograficamente una lesion
ovalada, bien delimitada, heterogénea con calcificaciones periféricas (Fig. 1A). Se realizo una
angiotomografia con el objetivo de buscar alteraciones arteriales provocadas por la tumoracion,

en la que se constatd que no habia compromiso arterial (Fig. 1B).

Fig. 1 — Estudios imagenoldgicos en paciente con pseudotumor hemofilico. A: Ecografia: se observa
lesion ovalada, bien delimitada, heterogénea con calcificaciones periféricas. B: Angiotomografia: no se

observa compromiso arterial.
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Fue llevado al quiréfano con el objetivo de realizar exéresis completa de la lesion y relleno

posterior de la cavidad (Fig 2).

Fig. 2 - Exéresis de un pseudotumor hemofilico en un paciente con hemofilia A grave.

A: Tamafio de la lesion, B: Contenido intratumoral.

Discusion
El pseudotumor hemofilico, es una coleccién sanguinea rodeada de una cépsula que pasa por
diferentes etapas durante su proceso de organizacién. Se localiza con mayor frecuencia en el
muslo y la pelvis; en menor grado aparece en la tibia, mandibula, radio, olecranon y huesos de la
mano. Su gravedad dependera de su localizacion, tamafio y estructuras comprometidas.
En muchas ocasiones, por las caracteristicas clinicas de este tipo de lesion: lento crecimiento,
indoloro y ligeras molestias al paciente, no motivan la asistencia del paciente a consulta por lo
gue no se diagnostica precozmente.
Los estudios imagenoldgicos son de gran utilidad. La ecografia ayuda para el diagnostico y la
identificacion de la extension del pseudotumor de tejidos blandos, permitiendo descartar otras
lesiones como los lipomas intramusculares, los que se caracterizan por sus bordes irregulares y
limites imprecisos. La tomografia axial computarizada y la resonancia magnética nuclear, ayudan
a precisar la extension, el compromiso éseo y de los tejidos blandos, ademas de ayudar a descartar
la implicacion de estructuras vasculonerviosas.(”
El tratamiento de los pseudotumores hemofilicos, depende de la limitacién que sea capaz de
provocar la lesion, por lo que debera ser evaluado y seguido por un equipo multidisciplinario,
que tendran la tarea de decidir la conducta a seguir en el tratamiento conservador o en qué

momento planificar la cirugia.®
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La rehabilitacion fisica, debe comenzar tan pronto como sea posible, en el caso de someter al
paciente a tratamiento quirdrgico. Contara con ejercicios isométricos, seguido de ejercicios
isotonicos, asistidos, cuidadosos y progresivos de acuerdo con la evolucion del paciente.®10

Los analgésicos que se deben usar no deben afectar la coagulacion, como paracetamol o tramadol.
En este paciente la complejidad estuvo dada no solo por la afeccion en la region medial de la
tibia, sino ademas por la enfermedad de base que presenta, lo que conllevé a que se requirié un
diagnostico lo mas certero y precoz posible, que permitié plantear una conducta adecuada y
rapida. Ante tal disyuntiva se recomienda tratar el pseudotumor hemofilico de acuerdo con la
evolucién que vaya teniendo, segin el método de tratamiento que se ha haya planteado, de

eleccion el quirargico.
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