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RESUMEN

El pseudotumor hemofilico del calcaneo es una complicacion infrecuente de la hemofilia grave. Tiene una inci-
dencia del | a 2%, en pacientes que han presentado traumatismos repetidos a nivel del talon, manifestandose con
mayor frecuencia entre los 20 a 70 afios. Se presenta el caso clinico de un paciente masculino de 20 afos de edad,
portador de Hemofilia sin tratamiento especifico con antecedente de multiples traumatismos en talén derecho
de dos afios de evolucion con hematomas localizados sin recibir tratamiento, evolucionando a la formacién de una
masa a nivel de talén compatible con un pseudotumor hemofilico del calcaneo. El diagndstico de esta patologia se
basa en la historia clinica del paciente, laboratorios y estudios de imagen para definir la localizacion, caracteristicas,
extension e invasion a estructuras vecinas. Existen diferentes opciones de tratamiento, siendo indispensable el
manejo inicial de la hemorragia aguda o crénica con el respectivo reemplazo del factor deficiente.

ABSTRACT

The calcaneal hemophilic pseudotumor is a rare complication of severe hemophilia. It has an incidence of 1-2%
in patients who have recurrent trauma to the heel, manifesting most often between 20-70 years.Ve report the
case of a male patient, 20 years old, carrier of Hemophilia without specific treatment with a history of multiple
traumas in right heel two years of evolution with untreated localized bruising, evolving to the formation of a mass
level heel supports a hemophilic pseudotumor of the calcaneus.The diagnosis of this disease is based on patient
history, laboratory and imaging studies to define the location, characteristics, extent and invasion of neighboring
structures. There are different treatment options, the initial management of acute or chronic bleeding with the
corresponding replacement of the deficient factor being indispensable.

INTRODUCCION

La hemofilia es un trastorno hemorragico que
se da por una disminucién o falta en la ac-
tividad de los factores VIII y IX ocasionada por
mutaciones en el cromosoma X, presentdandose
exclusivamente en hombres, siendo las mujeres
portadoras. Cuando hay una deficiencia del fac-
tor VIII se denomina Hemofilia A, la misma que
se presenta 1 de cada 5 000 a 10 000 nacidos de
sexo masculino; y cuando hay una deficiencia del
factor IX se denomina hemofilia B presentdndo-
se 1 de cada 30 000 a 50 000 nacidos hombres.
Segun las guias de la Federacion Mundial de la
Hemofilia, esta enfermedad se clasifica por el por-
centaje del factor en sangre, de tal forma que si el
nivel del factor es de 5 a <40% del valor normal
se considera una hemofilia leve, si tiene 1 a 5%
del valor normal es una hemofilia moderada, y se
considera grave cuando presenta <1% del valor
normal® >34,

El sistema musculo esquelético es el afectado
principal por las complicaciones de la Hemofilia.
Las lesiones son ocasionadas luego de traumatis-
mos a nivel de las partes blandas, intradsea o ar-
ticulares, generando hemorragias, las cuales se

tienen que manejar con la aplicacién del factor
correspondiente, y en ciertos casos que no son
evacuadas la hemorragia interna desencadena un
proceso destructivo articular o intradseo evolucio-
nando a la formacién de un pseudotumor®.

El pseudotumor hemofilico es considerado
como una complicacién infrecuente, fue descrito
por primera vez por Strarker en el afio de 1 918.
Su incidencia es del 1 a 2% de los pacientes que
presentan formas graves de hemofilia tipo A y B.
La edad de aparicion habitual es entre los 20 a 70
afos™*.

Es un hematoma intradseo expansivo crénico,
de crecimiento lento, que puede encapsularse o ex-
tenderse afectado al periostio y las partes blandas
adyacentes. La masa crece durante meses 0 anos en
relaciéon a hemorragias recurrentes, provocando
destruccion dsea y deformidad severa. Las articu-
laciones grandes suelen ser las propensas a presen-
tar sangrados frecuentes, afectando sobre todo la
rodilla, el codo, el tobillo, hombro, cadera e impor-
tantes grupos musculares. El calcaneo es una lo-
calizacion infrecuente. Cuando se presenta genera
una discapacidad importante por estar sometido a
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Tabla 1: Estudios de Laboratorio al ingreso.

ESTUDIO RESULTADO VALORES
REFERENCIALES

LEU 11 900/mm3 5000 - 10 000

GR 2 300/mm3 4600 - 5200

Hto 9,9% 40 -47

Hb 5,8 g/dl 12,5-14,7

TP 82,3%

TPT 65 seg 20-45

INR 1,23 0-2

Factor VIII 0, 50% 50 -150

Factor IX 89, 6% 50 - 150

LEU= leucocitos GR= glébulos rojos Hto= hematocrito

Hb= hemoglobina TP= tiempo de protrombina; TPT=

tiempo parcial de tromboplastina; INR= International

Normalized Ratio

Figura 1: Pseudotumor hemofilico del calcdneo.

Figura 2: TAC de taldn en el que se observa una masa en la mitad posterior del calcdneo que adelgaza
y abomba la cortical, con contenido hemdtico en su interior involucrando las partes blandas.

carga y expuesto a traumatismos repetitivos. Evo-
luciona con una deformidad severa del retropié y
puede englobar a las partes blandas especialmente
al tenddén de Aquiles y la piel contigua®>7%.

El diagndstico se basa en los hallazgos image-

noldgicos, observandose una masa que compro-
mete el tejido blando con la destruccién del hueso
adyacente. Los estudios que juegan un papel im-
portante son la radiografia convencional, la eco-
grafia, la tomografia axial computarizada (TAC) y
la resonancia magnética nuclear (RMN)”.

El tratamiento de esta patologia requiere un
enfoque multidisciplinario incluyendo a hema-
tologos, radiooncologos y ortopedistas. Existe
evidencia médica de diversos grados de éxito del
tratamiento con la reseccién quirurgica, la radio-
terapia o la combinacion de radioterapia y el re-
emplazo del factor”®.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 20 afos de edad, campe-
sino, instruccion primaria. Antecedentes heredo-
familiares: Cuatro hermanos fallecieron por He-
mofilia tipo A. Presenta antecedente de multiples
traumatismos en taléon derecho de dos afos de
evolucion con hematomas localizados sin recibir
tratamiento. Acude al servicio de emergencia del
Hospital Vicente Corral Moscoso por presentar
traumatismo a nivel de talén derecho con obje-
to contuso (silla) que ocasiona hemorragia con-
tinua, por lo que es hospitalizado. A su ingreso
presenta tension arterial (TA): 70/50 mmHg, fre-
cuencia cardiaca (FC): 110 latidos por minuto,
frecuencia respiratoria (FR): 18 respiraciones por
minuto, temperatura (T): 36°C, piel y mucosas
palidas. En el talon derecho se palpa una masa
de 9 x 7 cm de consistencia dura, color negro -
violaceo, con solucién de continuidad de 1 cm en
la regién posterior con sangrado activo rojo oscu-
ro. Se estabiliza en Emergencia por datos de cho-
que hipovolémico con trasfusiones sanguineas, y
compresion a nivel de talon hasta cohibir sangra-
do. Se interconsulta a Hematologia, concluyendo
por antecedentes familiares y valores cuantitati-
vos bajos del Factor VIII el diagndstico de Hemo-
filia tipo A grave (Tabla 1). Se inicia tratamiento
médico con reposicién del factor VIII y se logra
controlar la hemorragia.

Se solicita valoracion a Traumatologia, (Figura
1) se efectuan radiografias y tomografia para defi-
nir la lesién encontrandose a nivel de la mitad pos-
terior del calcaneo una masa grande que adelgaza y
abomba la cortical, con contenido hematico en su
interior, que ademas involucra las partes blandas
(Figura 2), imagenes compatibles con un Pseudo-
tumor Hemofilico del Calcaneo.

A pesar de la administracion de Factor VIII a
una dosis diaria de 2 000 UI, no se regula la he-
mostasia por lo que se cuantifican Inhibidores de
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Factor VIII, el cual es positivo y Hematologia ma-
neja con FEIBA (Factor Eight Inhibitor Bypassing
Activity) a una dosis de 3 500 Ul/dia logrando
estabilizarlo y poniéndole en condiciones quirtr-
gicas.

A las dos semanas de su ingreso se intervino
quirdrgicamente por parte del servicio de Trauma-
tologia y Cirugia Plastica realizando una reseccion
marginal del pseudotumor y cierre primario del
defecto con el colchén plantar residual (Figura 3).
El reporte de anatomia patoldgica revel6 presencia
de coagulos y depdsito de fibrina compatible con
pseudotumor hemofilico.

Se administré antibiético como terapia profi-
lactica con Cefazolina intravenosa 1g cada 6 ho-
ras, permaneci6 hospitalizado para la aplicaciéon
de FEIBA el mismo que fue administrado 6 dosis
con la indicacién de su aplicacion si hubiera san-
grado activo, el paciente egresa a las dos semanas
de la operacion, la herida cicatrizé de forma ade-
cuada. Se reinici6 la marcha a las seis semanas del
postoperatorio, adaptando una Ortesis dentro del
calzado (Figura 4). El paciente contintia con con-
troles periddicos por parte de Hematologia para
administracion del Factor VIII y seguimiento de
su Hemofilia.

DISCUSION

El pseudotumor hemofilico del calcaneo se pre-
senta en pacientes con hemofilia grave con trau-
matismos repetitivos a nivel del talon, que generan
hemorragias intradseas cronicas y recurrentes del
calcaneo con un aumento de la presion intradsea
que provoca isquemia y lisis. La hemorragia puede
extenderse a nivel subperidstico creando una cavi-
dad quistica, produciéndose una inflamacion peri-
férica del hueso, con la formacion de una capsula
fibrosa. En su interior se encuentra productos san-
guineos en varias fases de evolucion y la presencia
de macréfagos con hemosiderina. Con el tiempo se
provoca un aumento del volumen a nivel del talon,
llevando a la destruccion total del calcaneo, exten-
sion a las partes blandas y necrosis de la piel® '°.

Su localizacién puede ser central o excéntrica y
a menudo ser expansiva. Para su diagnostico se
tomo en cuenta la historia clinica del paciente y
estudios de imagen como: la radiografia conven-
cional donde se visualizaron imagenes de aspecto
litico en calcdneo con margenes bien definidos
y con esclerosis reactiva dsea. Una TAC ayudo a
definir su localizacion tridimensional y la exten-
sién de la destruccion dsea. También puede ser
de utilidad la RMN delimitando los bordes tumo-

rales, invasion a los tejidos blandos adyacentes y
su relacion con estructuras nerviosas, vasculares
y articulares. La ecografia puede ser de utilidad a
nivel de partes blandas>®°.

Sin embargo es importante hacer el diagnosti-
co diferencial con ciertos tumores 6seos malignos
como el fibrosarcoma, plasmocitoma, histiocitoma
fibroso maligno, osteosarcoma telangiectasico y
la enfermedad metastésica de tumores primarios
de rindn, glandula tiroides o pulmoén, asi como
de tumores dseos benignos como el quiste dseo
aneurismatico, quiste solitario, tumores pardos
y el fibroma desmoplasico; para esto es necesario
correlacionar los hallazgos clinico - radiogréficos y
en dltima instancia los resultados de anatomia pa-
toldgica para excluir lesiones malignas®.

El drenaje percuténeo o la biopsia del pseudo-
tumor hemofilico estd contraindicado realizarse
ya que existe una elevada prevalencia de compli-
caciones como hemorragias, infecciones o forma-
cion de fistulas por lo que es de mucha utilidad
basarse en la historia clinica y hallazgos image-
noldgicos para el diagnostico del pseudotumor?®.

La evidencia actual no es concluyente en el trata-
miento del pseudotumor hemofilico, existiendo di-
ferentes opciones. Es indispensable un tratamiento
individualizado con la participacién conjunta del
traumatdlogo y el hematologo. El tratamiento ini-
cial en hemorragias agudas y crénicas reagudiza-

Figura 3: Reseccion marginal del pseudotumor hemofilico del calcdneo

Figura 4: Evolucion post quirtrgica.
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das es conservador y consiste en la reposicion del
factor especifico y la inmovilizacién del pie. En los
casos cronicos la reseccion quirtrgica es la mejor
opcioén, aunque es un método agresivo. La indica-
cidn quirtrgica estd justificada en casos con hemo-
rragias cronicas refractarias al tratamiento médico,
cuando se comprometa la funciéon mecanica del
pie, la evidencia de compresion neurovascular y
en lesiones persistentes o que aumenten su tamafno
pese a su tratamiento conservador''2

Los niveles del factor que presenta déficit de-
ben ser monitorizados antes de la cirugia reco-
mendandose que se mantenga al 100% en el dia
de la cirugia y 72 horas del posoperatorio. En los
pacientes con inhibidor se utiliza el Factor VIla
recombinante (rFVIIa) y el FEIBA que en dosis
adecuadas los pacientes pueden ser operados con
un alto grado de seguridad. Se ha observado que
la mayoria de hematdlogos han utilizado rFVIIa
para la cirugia mayor, aunque otros han usado
el FEIBA con resultados satisfactorios indicando
una similar eficacia en ambos productos'> .

Los objetivos de la cirugia son la resecciéon com-
pleta de la lesion, estabilizacion del hueso, injerto
o trasplante 6seo en caso que lo requiera, una he-
mostasia efectiva y la posibilidad de colocar una
protesis ortopédica a futuro. Los pacientes que
reciben tratamiento quirdrgico deben iniciar la
fisioterapia lo mds pronto con ejercicios isométri-
cos y luego con ejercicios isoténicos que sean rea-
lizados cuidadosamente de forma progresiva'® 2.

Con la radioterapia se obtiene una disminucién
de las lesiones pero se ha evidenciado la persisten-
cia del crecimiento del pseudotumor por lo que
algunos autores han considerado la radioterapia
como un coadyuvante del tratamiento conservador
en donde la reseccién quirurgica esté contraindica-
da o su reseccion sea de dificil abordaje. También
se recomienda este método cuando exista rema-
nentes de la capsula una vez extirpado el pseudo-
tumor. Reihhold indica que mediante la radiaciéon

los vasos que se encuentran irrigando el pseudo-
tumor son afectados directamente generando una
fibrosis dando como resultado una eventual cura-
cién; sin embargo hasta el momento no se ha de-
finido todavia una dosis optima de radiacién'" .

La arteriografia con embolizaciéon del pseu-
dotumor es de utilidad como un complemento
previo a la cirugia. Su rol es la disminucion del
sangrado intraoperatorio, ya que su efecto es tem-
poral debido a que la recanalizacion de los vasos
se da unas semanas después del procedimiento.
El tratamiento percutaneo es menos agresivo que
la cirugia abierta. Mediante una pequefia inci-
sién se realiza la evacuacion mediante aspirado
o curetaje y se prosigue a rellanar la cavidad con
crioprecipitados, acido tranexdmico, trombina y
gluconato de calcio para mantener una estructura
porosa funcional'" 2.

Caviglia propone que a todos los pacientes se
les indique una dosis de 50-100 Ul/kg/dia del fac-
tor en déficit por seis semanas en el adulto y doce
en el nifio, y realizar una nueva RMN en donde
si el pseudotumor se reduce menos del 50% esta
indicada la cirugia y si su reduccién es mayor al
50% se aconseja que se continte con la terapia de
sustitucion durante seis semanas con un posterior
control por RMN. Considerdndose la curacién
del paciente cuando el pseudotumor desaparece®’.

En conclusién el pseudotumor hemofilico del
calcaneo es una complicacion rara de la hemofilia
grave que amerita un manejo multidisciplina-
rio. En casos refractarios al tratamiento médico
se justifica la reseccién quirtrgica como la mejor
opcion. El paciente fue candidato a una resecciéon
quirurgica marginal por comprometer de manera
importante la extension del calcaneo y a las partes
blandas, con datos de necrosis cutdnea con ries-
gos de infeccion. Con una evolucién favorable
que le ha permitido integrarse a la sociedad con
una minima limitacién funcional.
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