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I) INTRODUCCION

Casi un siglo ha transcurrido desde que Konig describié las alteraciones

articulares secundarias a la hemofilia '. Dos décadas después, Starker reporté un gran
hematoma del muslo asociado a una extensa destruccion ésea, constituyéndose en el
primer caso descripto de un pseudotumor hemofilico *
Mientras el progreso en el cuidado y la disponibilidad de las transfusiones prolongaban la
vida del hemofilico, las comunicaciones de nuevos casos se incrementaban hasta la
década del 70', para disminuir luego con la introduccién de los crioprecipitados.
Finalmente la aparicién de la terapia substitutiva con factor VIl y factor IX, segun sea
una hemofilia A o B, hizo esta patologia mucho mas infrecuente.

El pseudotumor hemofilico, es por suerte una complicacion rara de esta
enfermedad y se observa en el 1% de los hemofilicos graves %, Hasta 1975 se habian
publicado 65 casos, actualmente superan los 150 los que han sido reportados en la

456 |os cuales fueron tratados con diferentes métodos terapéuticos.

literatura
Su frecuencia relativa, guarda hoy una estrecha relacion con la organizacion
sanitaria del tratamiento de la hemofilia en los distintos paises. En los de menores
recursos y estructura sanitaria deficiente, continuan observandose en forma regular. En
cambio en paises desarrollados, su observacion es hoy ocasional.
En nuestro pais juegan un rol importante dos factores: uno es el geografico y el

otro el relacionado con la seguridad social.

Factor Geografico : Las caracteristicas poblacionales de nuestro pais y la extension del
territorio, hace que a veces los pacientes que viven en zonas rurales no acudan para el
tratamiento primario de los accidentes hemorragicos. Por lo tanto casi siempre consultan
tardiamente, cuando no han mejorado de sus hematomas y en algunas ocasiones ya se

ha desarrollado el pseudotumor hemofilico.

Factor relacionado con la _seguridad social: Los pacientes que tienen cubertura a
través de las obras sociales, en algunas oportunidades no reciben los factores

antihemofilicos en tiempo y forma adecuada, lo cual hace que los tratamientos sean

incompletos y por lo tanto aumenta la posibilidad de aparicion de esta afeccion.



Si el paciente no posee obra social , la Fundacion de la Hemofilia le brinda en
forma gratuita los concentrados antihemofilicos para el tratamiento de las complicaciones
hemorragicas. A pesar de este beneficio, estos pacientes generalmente viven en zonas
alejadas o son de nivel social bajo, por lo cual tienen dificultades para acceder hasta la
Fundacion o algunas de sus filiales para recibir dicho tratamiento.

El presente reporte aporta 11 nuevos casos estudiados en nuestra Institucion
entre los afios 1990 y 1994, haciendo especial referencia al tratamiento efectuado;
como asi también a la inusual presentacion de mas de un pseudotumor en un mismo
paciente.

Cabe destacar que este grupo de pacientes tratados con una nueva técnica
quirurgica , corresponden al 5% de todos los casos publicados en el mundo sobre esta

patologia.



I) CLASIFICACION
Los quistes hemofilicos fueron clasificados en tres grupos por Fernandez de Valderrama7

a) Quistes simples: ocurren dentro de la fascia muscular y se encuentran limitados

hasta la insercion tendinosa.
b) Quistes yuxtaoseos: estos quistes se desarrollan en musculos, con una ancha
insercion fibrosa periostica, progresan dando un adelgazamiento de la cortical

Osea ya que altera la circulacién peridstica.

c) Pseudotumores Hemofilicos: se deben a hemorragias subperidsticas o

intradseas y cuando crecen destruyen el hueso o el musculo adyacente.

Otra forma de denominar a los pseudotumores es :

Pseudotumor Verdadero: cuando el mismo se origina en el hueso.

Pseudotumor Falso: cuando el mismo se origina en el musculo.



Il) DEFINICION

El pseudotumor hemofilico es una coleccién sanguinea cronica y encapsulada,
que puede afectar a los tejidos adyacentes (hueso, musculo, vasos, nervios),
produciendo su compresién y destruccion progresiva. Siguiendo a Fernandez de
Valderrama y Matthews’, podemos agregar que "es producido por una hemorragia
recurrente, aunque su etiologia no esta del todo aclarada; y es por lo tanto mas una

entidad clinica que una lesién patolégica especifica" .



IV) PATOGENIA

Una de las teorias que intentd explicar el desarrollo de esta patologia, era que el
pseudotumor se originaba por la extensién de una hemartrosis a presién ® ; sin embargo
dicha hipétesis no ha podido ser corroborada por otros autores *° ya que la articulacion
adyacente al pseudotumor frecuentemente no esta afectada por la enfermedad de base.

Las técnicas de inyeccién vascular de sustancias radiopacas parecen avalar la
teoria de que los pseudotumores hemofilicos son el resultado de hemorragias dentro de
las grandes masas musculares, las que aportan una rica irrigacion al periostio “7'°.  Sj
bien los margenes del tumor estan contenidos en el musculo, las superficies Oseas
adyacentes al mismo aparecen erosionadas 4 lo cual hace pensar que la destruccion
del hueso es secundaria a una presion extrinseca " Las grandes inserciones fibrosas
de los musculos de la pelvis y el fémur, lo explicarian debido a que dada la potencia de
las contracciones, originarian el despegamiento progresivo del periostio, con la
consecuente hemorragia repetida, y la eventual extension del hematoma y erosiéon del
hueso subyacente '*".

El aumento de la presién intratumoral originado con cada contraccion ¢, facilitaria el
proceso de destruccion 6sea.

En cambio en los pequefios huesos de los pies y las manos, los pseudotumores

15-16

se encuentran relacionados generalmente a traumatismos directos y la necrosis

Osea por la presiéon secundaria a la hemorragia intradsea parece ser la etiologia primaria
11-16-17

Las hemorragias sucesivas y la deficiencia fibrinolitica secundaria al déficit de
factor VIl evitarian la reabsorcion de este hematoma encapsulado, como parece
comprobarlo la elevacién progresiva de la LDH eritrocitaria en el sobrenadante del
contenido quistico'®

El aumento del volumen se ve facilitado por el aumento de la osmolaridad, con la
consecuente atraccién de liquido a partir del espacio intersticial '°. No parece probable

su crecimiento por accion destructiva de la sangre T
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V) PRESENTACION CLINICA

Existen dos formas de presentacion clinica .
a) En los adultos, la ubicacion de la lesion es en el esqueleto proximal,
generalmente comienza en las partes blandas, y erosiona luego al hueso. Crece

lentamente y no responde al tratamiento conservador subyacente.

b) En los nifios en cambio, la ubicacion es en los huesos distales (manos o pies)
generalmente cerca de los cartilagos de crecimiento, radiologicamente tiene
apariencia de comienzo intraoseo. El crecimiento es rapido y responde

habitualmente a tratamientos conservador %,

I ADULTOS | | NINOS |

SE UBICAN EN EL ESQUELO SE UBICAN EN EL ESQUELETO
PROXIMAL DISTAL
| COMIENZAN EN PARTES BLANDAS I I COMIENZAN INTRAOSEOS |
I DESTRUCCION DEL STOCK OSEO | I DESTRUCCION DEL STOCK oseﬂ
[ CRECEN LENTAMENTE I | CRECEN RAPIDAMENTE I

NO RESPONDEN AL TRATAMIENTO CONSERVADOR RESPONDEN AL TRATAMIENTO CONSERVADOR




VI) DIAGNOSTICO POR IMAGENES.

a) RADIOLOGIA.

El aspecto radioldgico de estos quistes y pseudotumores no es caracteristico y pueden
ser confundidos con neoplasias®. De alli que se lo ha denominado pseudotumor
hemofilico.

Los quistes, localizados en tejidos blandos, se observan en las radiografias como areas

densas con bordes difusos superponiéndose a los tejidos vecinos.

PSEUDOTUMOR DE MANDIBULA
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