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Seudotumor hemofilico pelviano
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Resumen

La cirugia en pacientes hemofilicos es un reto para
el cirujano general. El seudotumor hemofilico es una
complicacion rara que se presenta en el 1-2% de los
hemofilicos y afecta principalmente a las formas gra-
ves y a los pacientes que han desarrollado anticuer-
pos contra el factor VIl o IX. Existen varias alternati-
vas para el manejo de estos tumores: tratamiento
conservador, cirugia de exéresis, puncion percuta-
nea, embolizacion e irradiacion externa. La exéresis
quirdrgica es el unico tratamiento definitivo. Presen-
tamos un caso de seudotumor hemofilico pelviano
tratado quirurgicamente previa embolizacion arterial
y usando infusién de factor durante la cirugia para
una buena hemostasia.
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mostasis quirtrgica. Factor IX.

HEMOPHILIC PELVIC PSEUDOTUMOR

Surgery in hemophilic patients is a challenge for
the general surgeon. Hemophilic pseudotumor is a
rare complication occurring in 1-2% of hemophiliacs
and affecting mainly patients with severe disease or
those who have developed antibodies to factor VIl or
IX. A number of alternatives are available for the ma-
nagement of these tumors, including conservative
treatment, surgical removal, percutaneous drainage,
embolization, and external radiation. The only definiti-
ve treatment is surgical excision. We report a case of
hemophilic pseudotumor of the pelvic bone. Treat-
ment consisted of surgical resection after arterial em-
bolization using factor replacement to achieve he-
mostasis.

Key words: Hemophilia B. Surgery. Embolization. Surgi-
cal hemostasis. Factor IX.

Introduccion

El seudotumor hemofilico es una rara complicacién
que se presenta en formas graves de hemofilia. La ciru-
gia es el tratamiento de eleccion y debe llevarse a cabo
bajo la supervision del hematdlogo para manejar la infu-
sion apropiada de factor. Presentamos un caso de seu-
dotumor iliaco tratado mediante cirugia, previa emboliza-
cion arterial.
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Caso clinico

Presentamos el caso de un paciente de 37 afios, afectado de hemo-
filia B, con concentracién de factor IX del 2%, virus de la inmunodefi-
ciencia humana en tratamiento con triple terapia, con carga viral inferior
a 50, y positivo para virus de la hepatitis C, en tratamiento con interfe-
ron. En junio de 2004 ingres6 en otro centro por dolor y tumefaccion en
la cadera derecha. Se le practicd ecografia y se le diagnosticé de he-
matoma del psoas derecho. La tomografia computarizada mostraba
una masa de 17 X 12 X 15 que erosionaba la cresta iliaca (fig. 1). Los
examenes de laboratorio mostraron un hematocrito del 32%; plaquetas,
166.000; tiempo de Quick, 100%; tiempo de cefalina, 43/30 min, con
funciones renal y hepatica normales. Se inici6 tratamiento con factor IX
plasmético diario. Se lo derivé a la unidad de hemofilia de nuestro cen-
tro tras realizacion de resonancia magnética en noviembre de 2004.
Tras objetivar crecimiento tumoral en dicha exploracién, se practicé em-
bolizacién arterial. En la tomografia computarizada de control a los 3
meses, se visualizd una discreta reduccion tumoral, por lo que se deci-
di6 nuevo seguimiento radiolégico en 3 meses. En la nueva tomografia
de agosto de 2005, el tumor habia aumentado de tamafio y presentaba
mayor destruccién cortical, por lo que se comentd al servicio de cirugia
general para plantear abordaje quirdrgico. Se decidié embolizar el terri-
torio iliaco-gluteo 2 semanas antes de la cirugia, para reducir el tamafio
tumoral. Se intervino en septiembre de 2005 procediendo a la reseccién
del seudotumor mediante un abordaje extraperitoneal por una incisién
en la fosa iliaca derecha, con desbridamiento posterior de la cortical in-



Fig. 1. Tomografia computarizada: seudotumor hemofilico pelviano.
Las flechas muestran la destruccion de la cortical del hueso iliaco.

terna del hueso iliaco y pulverizacién de sellante de fibrina. El postope-
ratorio cursd sin incidencias y fue alta al decimotercer dia para prose-
guir la rehabilitacion funcional.

Discusion

Las hemofilias A y B son coagulopatias congénitas ca-
racterizadas por la produccién deficitaria del factor VIII
(hemofilia A) o IX (hemofilia B), proteinas que actuan
como cofactores en la secuencia enzimatica de la gene-
racion de trombina. Los genes anormales en la hemofilia
son transmitidos por el cromosoma X con carécter rece-
sivo. Clinicamente se manifiestan en forma de hemorra-
gias espontaneas repetidas y persistentes, cuya grave-
dad esta en relacion con la concentracion sanguinea del
factor. A diferencia de otras coagulopatias congénitas,
hay una predileccion por hemorragias articulares y mus-
culares, y es menos frecuente en érganos y sistemas. La
manifestacion més frecuente es en forma de hemartros.
Mas del 10% de las complicaciones hemorrégicas en la
hemofilia ocurren en el musculo'.

El seudotumor hemofilico es una rara y grave compli-
cacion de los hematomas musculares tipicos de esta en-
fermedad. Se manifiesta como una masa quistica indolo-
ra, de crecimiento lento e irregular, que puede comprimir
organos vitales o abrirse al exterior. Es una complicacion
infrecuente que aparece en un 1-2% de los pacientes
con formas severas®. Habitualmente hay un antecedente
traumatico. Generalmente se localizan en tejidos blandos
como el musculo, pero ocasionalmente afectan a los hue-
sos, de los que los mas afectados son el fémur, la pelvis,
la tibia y los huesos de la mano. Probablemente, el mus-
culo mas afectado es el iliopsoas'. Localizaciones descri-
tas mas infrecuentes son la drbita, la mandibula, el maxi-
lar, la clavicula, el craneo y el canal espinal®*.

Un seudotumor consiste en productos sanguineos en di-
ferentes estadios de evolucion envueltos por una capsula fi-
brosa que contiene macréfagos cargados de hemosiderina.
El progresivo crecimiento de estas masas benignas compri-
me las estructuras adyacentes y causa la destruccién 6sea
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Fig. 2. Pieza quirdrgica: cdpsula del seudotumor con contenido
hemadtico interior.

y la necrosis de musculos y piel. Habitualmente se trata de
masas indoloras. Las complicaciones son en forma de so-
breinfeccidn, formacion de fistulas o rotura espontanea con
hemorragia en casos raros, aunque usualmente cursan de
forma asintomatica durante largos periodos.

Gilbert diferencié dos patrones de presentacién y com-
portamiento en funcién de la localizacion'. Asi pues, los
proximales se localizan en el esqueleto axial (fémur, pel-
vis), son de evolucion lenta, aparecen en adultos y no
responden al tratamiento conservador. Probablemente se
inician como hemorragias de tejidos blandos que erosio-
nan posteriormente el hueso. En contraposicion, los dis-
tales afectan a individuos jévenes y se localizan distales
al tobillo y la mufieca (calcaneo, metatarso). Tienen un
rapido desarrollo y parecen ser secundarios a hemorra-
gias intradseas.

En cuanto al manejo diagndstico, la tomografia compu-
tarizada es particularmente dtil en la evaluacion 6sea,
mientras que la resonancia magnética es superior para
determinar la afeccion de tejidos blandos y espacios in-
tramedulares®.

Hay multiples alternativas terapéuticas para esta enti-
dad: manejo conservador, exéresis quirurgica, manejo
percutaneo, irradiacion y embolizacion. El manejo de es-
tos pacientes es complejo y debe ser llevado por equipos
multidisciplinarios en centros de referencia de hemofilia.
Es importante el diagnostico temprano y la clave para re-
ducir su incidencia es la prevencion de los hematomas
musculares.

El tratamiento conservador consiste en la infusién de
factor VIIl y la inmovilizacion. En estos casos puede ha-
ber regresion, aunque no cura. Este tipo de tratamiento
se recomienda s6lo en pacientes con altos titulos de inhi-
bidores de factor en los que la cirugia no sea posible. En
estos casos también puede realizarse la evacuacion per-
cutanea con relleno de la cavidad con sellante de fibrina,
matriz 6sea o hidroxiapatita’.

La escisién quirdrgica es el tratamiento de eleccién se-
gun se establece en la mayoria de las publicaciones.
Debe realizarse en centros de referencia porque no esta
exenta de complicaciones y presenta una tasa de mortali-
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dad del 20%. Se debe realizar minuciosas determinacio-
nes de las concentraciones de factor durante el acto qui-
rargico y el postoperatorio. Para rellenar el defecto se han
descrito numerosos procedimientos, como la plastia con
epiplén pediculizado o con flaps musculares de gliteo
mediano o recto del abdomen'8, Las complicaciones post-
operatorias mas temidas son la infeccidn, la fistulizacion y
las fracturas patoldgicas, que en ocasiones requieren la
amputacion de la extremidad afectada. La embolizacion
arterial es un arma terapéutica que permite reducir la vas-
cularizacién del tumor, con lo que se reduce el tamafo vy,
por consiguiente, el riesgo de sangrado durante la
cirugia®. La radioterapia con dosis de 10-20 Gy ha sido
utilizada en casos en los que la cirugia no es posible y el
paciente no responde al tratamiento conservador.

Sin tratamiento, la evolucion natural de estos tumores
es hacia la destruccién tisular adyacente, con erosion
6sea, compresion visceral, neural o vascular'.

Bibliografia

1. Rodriguez-Merchan EC. Haemophilic cysts (pseudotumours). Hae-
mophilia. 2002;393-401.

104  Cir Esp. 2007;81(2):102-4

. Ishiguro N, lwahori Y, Kato T, Ito T, Kojima T, Takamatsu J, et al. The

surgical treatment of a haemophilic pseudotumor in an extremity: a
report of three cases with patological fractures. Haemophilia. 1998;
4:126-31.

. Gupta S, Mohapatra BB, Ghai S, Seith A, Kashyap R, Sharma R, et

al. Haemophilic pseudotumour of the paranasal sinuses: manage-
ment with radiotherapy and factor replacement therapy. Haemophi-
lia. 2001;7:595-9.

. Libby EN, White GC. Cranial pseudotumour in haemophilia. Hae-

mophilia. 2004;10:186-8.

. Kale HA, Rathod KR, Prasad SR, Madiwale CM, Sheth RJ. Mandi-

bular haemophilic pseudotumour containing a fluid-fluid level. Br J
Radiol. 2001;74:186-8.

. Stafford JM, James TT, Allen AM, Dixon LR. Haemophilic pseudotu-

mor: radiologic-patologic correlation. Radiographics. 2003;23:852-6.

. Sagarra M, Lucas M, De la Torre E, Almargo D, Gonzélez R, Garcia

T, et al. Successful surgical treatment of haemophilic pseudo-
tumour, filling the defect with hydroxyapatite. Haemophilia. 2000;6:
55-6.

. Bellinazzo P, Silvello L, Caimi TM, Mostrada G, Decataldo F, Baudo

F. Long-term evaluation of a novel surgical approach to the pseudo-
tumour of the ilium in haemophilia: exeresis and transposition of the
omentum in the residual cavity. Haemophilia. 2000;6:702-4.

. Sevilla J, Alvarez MT, Hernandez D, Canales M, De Bustos JG, Ma-

gallén M, et al. Therapeutic embolization and surgical excision of
haemophilic pseudotumour. Haemophilia. 1999;5:360-3.

. Heaton DC, Robertson RW, Rothwell AG. lliopsoas haemophiliac

pseudotumours with bowel fistulization. Haemophilia. 2000;6:41-43.



