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RESUMEN

El pseudotumor hemofilico se evidencia entre el 1
al 2% de los pacientes con historia de hemofilia,
siendo una complicacion infrecuente.

Se presenta el caso de un paciente de 42 afos, con
diagnéstico de hemofilia A severa, que consulté por
una tumoracién en muslo derecho. Se le realizé
una tomografia computarizada y una resonancia
magnética, plantedndose como diagnéstico final un
pseudotumor hemofilico, con posterior diagnéstico
anatomopatolégico definitivo.

Palabras Clave: Hemofilia A, Imagen por resonancia
magnética, Neoplasia de tejidos blandos, Tomografia
computarizada multidetector.

INTRODUCCION

La hemofilia es una enfermedad hereditaria, vinculada
al déficit del factor VIII o IX de la coagulacion®. Si bien
su prevalencia oscila entre el 1 al 2%?, representa el
10-25% de todas las hemorragias en trastornos seve-
ros de la coagulacién®. Afecta al sexo masculino con
mayor prevalencia, predominando entre los 20 a los
70 anos de edad®.

El pseudotumor hemofilico es una complicacién infre-
cuente de la hemofilia, pero potencialmente grave™.
El mecanismo fisiopatolégico estd dado por eventos
hemorragicos recurrentes, con una reabsorcién in-
adecuada de la sangre extravasada, lo que da lugar a
una zona encapsulada de sangre coagulada y tejido
necrosado®. Es un hematoma crénico encapsulado con
crecimiento lentamente progresivo, de tipo expansivo,
lo que favorece la produccién de sintomas por efecto
compresivo de estructuras adyacentes®.

Se comporta como una masa a nivel de partes blan-
das, frecuentemente de localizacién intramuscular. En
menor medida, se ubican en el hueso o a nivel subpe-
ri6stic®. Sin embargo, se consideran lesiones que imitan
a un tumor y que no se incluyen en la clasificacion de
tumores de partes blandas de la OMS".

La hemofilia predispone principalmente a las hemo-
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rragias en el sistema musculoesquelético (ocupando el 80%
de todos los tipos de hemorragias en estos pacientes). Se
considera que las hemorragias recurrentes, espontdneas
o asociadas a un antecedente traumatico leve, que son
subdiagnosticadas o estdn bajo un tratamiento inadecuado,
progresan a un estado inflamatorio crénico con encapsula-
miento de hematomas'®.

Es discutida la asociacion entre el grado de severidad de la
patologia subyacente y la aparicién del pseudotumor, dado
que su frecuencia no difiere significativamente entre los
pacientes con hemofilia leve, moderada o grave®.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente de 42 anos, de sexo masculino, con diagnéstico de
hemofilia A. Como repercusiones de su enfermedad, presen-
taba el antecedente de hemorragia intracraneana en la infan-
cia, historia de multiples hematomas musculares en distintas
regiones corporalesy artropatia hemofilica con compromiso
en la articulacién de la rodilla en forma bilateral. Durante el
seguimiento en controles clinicos-ecograficos de la evolucién
de sus hematomas, se evidenci6 una gran asimetria a nivel
distal de muslo y rodilla derecha (no contamos con estudio
ecografico). Dado el terreno del paciente, con sospecha de
complicaciéon de un hematoma intramuscular ya conocido,
se complementd la valoracién inicial con una radiografia (Rx)
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de fémur y rodilla derecha con enfoque de frente y perfil,
donde se identificé un aumento del espesor y densidad de
partes blandas en el muslo distal derecho a predominio
de la logia posterior, con alteracién de la morfoestructura
6sea a nivel del fémur y la rétula. (Figura 1). Dado los
hallazgos imagenolégicos, en el contexto de un paciente
con trastorno de la coagulacién, se sugiri6 como planteo
diagnéstico inicial, un pseudotumor hemofilico.

A continuacién, se solicité una Resonancia Magnética (RM)
para caracterizar la lesién de partes blandas y evaluar su
extensién locorregional. Se complementé el estudio con
una Tomografia Computada (TC) para una mejor valora-

cién de la afectacién 6sea en el fémury la rétula. En la TC
se evidencié una voluminosa masa en el muslo distal y la
rodilla derecha, con epicentro predominante en la logia
posterior, con extensién hacia la logia anterior, que media
12,8 cm de diametro transversal, 13,1 cm de didmetro
anteroposterior y 24,4 cm de didmetro longitudinal, bien
delimitada, polilobulada, de densidad heterogéneay con
calcificaciones amorfas centrales y periféricas (Figura 2).

Asociaba remodelacién ésea en fémur distal con un
engrosamiento difuso de la cortical en tercio medio y
distal diafisario, y disrupcién cortical posterior a nivel de
epffisis y condilos femorales, con infiltracién medular por

Figura 1

Rx frente (a) y perfil (b) de
rodilla derecha.

Aumento de espesor y densidad
de partes blandas en muslo distal
y la rodilla derecha (asterisco rojo)
con remodelacién 6sea del fémur
(flecha roja).

Figura 2

TC de muslo y rodilla
derecha sin contraste,
corte axial (a) y
reconstruccion sagital
oblicua (b) en ventana de
partes blandas. Voluminosa
masa polilobulada, de
densidad heterogénea
(flechas blancas).
Calcificaciones centrales y
periféricas (flechas negras).

16 Rev. Imagenol. 2da Ep. Jul./Dic. 2024 Vol. XXVII (1): 15 - 20




componente de partes blandas. También presentaba
remodelacion de la carilla externa de la rétula con
subluxacién lateral (Figura 3).

En la RM, la masa presentaba una intensidad de sefal
heterogénea en todas las secuencias, con epicentro
predominante en la logia posterior (donde desplaza
los planos musculares profundos de la regiéon femoral
posterior), y extensién hacia la logia anterior (despla-
zando los vientres musculares del cuadriceps) (Figura
4). Presentaba sectores compartimentalizados de com-
portamientos distintos de la intensidad de sefal en las
consecutivas secuencias, siendo predominantemente
hiperintensa en secuencias potenciadas en T1, con
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pequefios focos hipointensos que se mantuvieron en todas
las secuencias. En la secuencia STIR se observa que la lesién
pasa a ser predominantemente hipointensa, manteniendo
algunas dreas de hiperintensidad de sefal. En la secuencia
potenciada en T1 con saturacién grasa y administracion
de gadolinio la lesién no presenta caida de la sefal tras la
saturacion grasa respecto a las secuencias T1 sin saturacién,
ni se objetiva realce significativo en su interior tras la admi-
nistracion de contraste. La lesién estaba circunscrita por una
capsula bien delimitada, que presentaba baja intensidad de
sefal en todas las secuencias (Figuras 5 y 6). Respecto a las
estructuras adyacentes, al igual que en el estudio con TC, se
confirma la afectacién 6sea, con engrosamiento de la cortical
diafisario y erosién cortical epifisaria en el fémur distal con

Figura 3

TC de muslo y rodilla derecha
sin contraste, corte axial

(A) y reconstruccion sagital
oblicua (B) en ventana dsea.
Remodelacién ésea con
concavidad posterior en fémury
engrosamiento de la cortical en
didfisis (flecha roja). Erosion de la
cortical en epifisis (flecha negra)
con infiltracién medular (flecha
verde). Subluxacién lateral de
rétula (flecha blanca).

Figura 4

RMdemuslo y rodilla
derecha, secuencias
T1 en plano axial (A) y
STIR en plano sagital
(B). Proceso expansivo
que compromete y
desplaza estructuras
de la logia anterior
(flecha blanca), hueso
(flecha negra) y logia
posterior (flecha roja)
del muslo. Infiltracion
grasa con hipotrofia en
vientre muscular del
cuédriceps (flecha verde).
Engrosamiento de la
cortical de didfisis del
fémur (flecha amarilla).
Erosion cortical en
epifisis con infiltracion
medular (flecha azul).
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la infiltracién medular ya descrita (Figura 4). Los vientres
musculares del cuadriceps muestran infiltracién grasa
como elementos de hipotrofia muscular (Figura 4). Tras la
administracién de contraste no se demuestran signos de
infiltracién en los musculos adyacentes a la lesién.

En conclusién, se evidencié una masa de partes blandas
que, por su comportamiento sugeria la presencia de
contenido hemorragico en distintos estadios evolutivos,
a predominio subagudo. Asociaba compromiso de es-

Figura 5

tructuras 6seas adyacentes. En el contexto de un paciente
con hemofilia, se plante6 como primer diagnéstico, un
pseudotumor hemofilico de localizacién intramuscular,
con compromiso 6seo asociado.

En la evolucién, se realizé una reseccion de la lesién que
revelé abundantes mallas de fibrina parcialmente orga-
nizadas, glébulos rojos y algunas calcificaciones amorfas,
sin infiltrados inflamatorios, siendo hallazgos concordantes
con un pseudotumor hemofilico.

RM de muslo derecho. Secuencias T1 (A), STIR (B) y T1 con saturacion grasa tras la administracion de
gadolinio (C), en plano axial. Lesién predominantemente hiperintensa (asterisco azul) con pequenos focos
hipointensos (asterisco rojo) en secuencia T1. Predominantemente hipointensa (asterisco rojo) con algunas dreas
hiperintensas (asterisco azul) en secuencia STIR. Sin sectores de baja sefal tras la saturacion grasa ni dreas de
realce tras la administracion del contraste. Predominantemente hiperintensa (asterisco azul) con algunas dreas
hipointensas (asterisco rojo) en secuencia T1 con saturacion grasa tras la administracién de gadolinio.

Figura 6

RM de muslo derecho, secuencias T1 (A), STIR (B), T1 con saturacién grasa y administracion de gadolinio
(C), en plano coronal. Sangrado en etapa subaguda temprana hiperintenso en secuencia T1, hipointenso en
secuencia STIR, y sin realce en secuencia T1 tras la administracién de gadolinio (flechas blancas). Sangrado

en etapa subaguda tardia hiperintenso en secuencias T1'y STIR, sin realce tras la administracion de gadolinio

(flechas negras). Capsula hipointensa en todas las secuencias (flechas verdes).
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DISCUSION

Los pacientes con pseudotumor hemofilico se mantienen
estables y asintomdticos por periodos prolongados, siendo
una patologia de curso indolente hasta la aparicién de
complicaciones®. Los cuadros clinicos son causados por
la compresion de estructuras adyacentes dando sindromes
compartimentales, fracturas patolégicas, necrosis en piel
y tejido blando adyacente, formacién de fistulas e infec-
ciones?. Se puede producir dolor, edema y limitacién
funcional secundaria a compresion nerviosa, fractura e
inestabilidad®'319. Su localizacién mas frecuente es en
el muslo (como se evidenci6 en este paciente), segui-
do de la pelvis. Sin embargo, pueden identificarse en
cualquier parte del cuerpo, y su severidad depende no
solo de su ubicacién sino también de las estructuras que
compromete.®

Estdn descritas dos formas clinicas de presentacién del
pseudotumor. La primera es de tipo distal, mas frecuente
en huesos largos y pacientes jévenes, habitualmente de
localizacion intradsea. El segundo tipo es proximal (en
la region pélvica y el muslo), que inicia en los tejidos
blandos®*¥. En este caso, se corresponderia con el pseu-
dotumor proximal, por su presentacién a nivel de muslo
e inicialmente intramuscular.

Tanto la TC como la RM son de utilidad para valorar la
extension del tumor, el grado de compromiso 6seo y de
tejidos blandos adyacentes, y la relacién con las estruc-
turas neurovasculares y articulaciones proximas. La TC
permite valorar afectacién ésea, mientras que la RM valora
especialmente los tejidos blandos, los espacios intrame-
dulares, y el patrén de realce de la lesion®'”. La RM es la
modalidad de imagen preferida ya que muestra el aspecto
caracteristico de estas lesiones, ofreciendo informacién
clinicamente relevante que favorece la toma de decisiones
respecto a la estrategia terapéutica y el abordaje quirdrgico
més adecuados.® "1

Ante un paciente hemofilico que asocie una masa con
lento y progresivo aumento de su tamano, debe descar-
tarse la presencia de un pseudotumor®. Es igualmente
importante descartar un tumor maligno mediante una
exhaustiva evaluacién clinica-imagenoldgica y, en casos
seleccionados, tras la realizacién de una biopsia que
confirme su diagnéstico.

En general, las opciones de tratamiento de los pseudo-
tumores hemofilicos incluyen el tratamiento conservador
con profilaxis con concentrado del factor deficitario e
inmovilizacién, embolizacién, radioterapia o tratamiento
quirtrgico®®. Se destaca igualmente que, el mejor trata-
miento en estos pacientes es la prevencién, conformada
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por un tratamiento hematolégico adecuado a largo plazo
de los hematomas musculares, hasta su total resolucion
(9). Es fundamental que en todos los casos de sospecha de
hematoma se realice un seguimiento clinico radiolégico
en vistas al manejo conservador hasta la resolucion del
hematoma.?

Se ha observado una conexién entre el subtratamiento
y la progresién a pseudotumor, ya que la mayoria de los
casos se asocia con una terapia de reemplazo inadecuada,
teniendo en cuenta sus altos costos®. Adicionalmente,
cuando ya se presentan con hemorragias recurrentes, la
continuidad de evaluacién mediante pruebas de imagen
(ultrasonido, TC, RM) es fundamental para valorar la
evolucién de los hematomas musculares con el fin de
evitar su progresion®. Una vez establecido un hematoma
muscular, su tratamiento es con el factor deficiente hasta la
reabsorcién espontdnea del hematoma. Si el tratamiento
es insuficiente, puede progresar a la formacién de pseu-
dotumor y sus complicaciones asociadas®. El curso clinico
del pseudotumor hemofilico actualmente es incierto, dado
que asocia maltiples factores determinantes como la edad
de inicio, la severidad de la patologia de base, la presencia
de un inhibidor y el subtratamiento con el factor.?’

La cirugia suele ser un tratamiento preferible en los
pseudotumores de larga evolucién, como tratamiento
preventivo eficaz para evitar futuras hemorragias, aunque
supone una alta tasa de complicaciones como la recidiva,
la formacion de fistulas e infecciones, entre otras®?. La
embolizacién arterial serfa una buena eleccion para el
tratamiento adyuvante previo a la cirugia de reseccién
que implique un riesgo mayor de sangrado en ciertos
pacientes.

El procedimiento ocluye el vaso principal nutriente de la
capsula con el objetivo de interrumpir la perpetuacion y
reducir el tamafio de la lesién (14). En casos selecciona-
dos, podria indicarse un tratamiento hibrido de emboli-
zacion arterial del vaso nutricio como complemento de
la cirugfa para minimizar la hemorragia intraoperatoria y
posoperatoria, con buenos resultados reportados en la
literatura™ >, Sin embargo, actualmente se considera que
su limitacion estd en que, este abordaje de tratamiento
en forma aislada presenta un efecto transitorio, siendo
mayormente recomendado como terapia complementaria
a la reseccion quirdrgica™.

Por todo lo desarrollado anteriormente, se entiende que
actualmente no hay consenso sobre el manejo terapéutico
en estos pacientes, siendo variable segtin el lugar de afec-
tacién, el tamano y las caracteristicas de los pacientes.®
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CONCLUSION

Es importante el diagndstico precoz previo a definir el grado de manejo invasivo, para
reducir complicaciones asociadas. La RM es un pilar fundamental en su diagndstico,
disminuyendo ampliamente el nimero de diagnésticos diferenciales. Es necesario un
enfoque sistematico de analisis de estas lesiones, optimizando el diagnéstico y el trata-
miento mds oportuno, correlacionando los hallazgos con las estrategias més adecuadas
para cada paciente. Caracteristicamente, esta patologia es de diagnéstico clinico-radio-
l6gico por el alto riesgo de hemorragia que presentan estos pacientes, sin embargo, en
algunos casos se puede contar con el pilar diagndstico anatomopatoldgico®.
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