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Pseudotumor hemofílico. 
A propósito de un caso
Dres. Maximiliano Berro*, Martín Acosta†, Andrés Rodríguez Cantera*, 
Alba Menyou*, Juan Insagaray‡, Ismael Rodríguez Grecco§

Resumen

El pseu do tu mor he mo fí li co es una com pli ca ción poco fre cuen te de la he mo fi lia y con sis te en un he ma to ma en cap su -

la do con cre ci mien to pro gre si vo. Se pre sen ta el caso clí ni co de un pa cien te de 17 años de edad, con un pseu do tu -

mor en mus lo, en el que se rea li za la re sec ción qui rúr gi ca com ple ta del mis mo. Se dis cu ten la etio pa to ge nia, es tu -

dios pa ra clí ni cos y tra ta mien to ac tual del pseu do tu mor he mo fí li co. Se en fa ti za en la im por tan cia del diag nós ti co pre -

coz para po der rea li zar un tra ta mien to pro gra ma do y opor tu no con lo cual es po si ble dis mi nuir la mor bi mor ta li dad

por esta rara pero im por tan te com pli ca ción de la he mo fi lia.
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Introducción

El pseu do tu mor he mo fí li co se de fi ne como un he ma to -
ma en cap su la do que au men ta de vo lu men de for ma pro -
gre si va por epi so dios de he mo rra gia re cu rren te. Es una
com pli ca ción poco fre cuen te de la he mo fi lia que se pre -
sen ta en 1% a 2% de los pa cien tes con dé fi cit mo de ra do
o se ve ro de Fac tor VIII (FVIII) o Fac tor IX (FIX)(1-4).
La pri me ra des crip ción de pseu do tu mor he mo fí li co
data de 1918; Star ker(5) des cri bió un pseu do tu mor que
afec ta ba el fé mur de un va rón de 14 años de edad. Tras
esta pri me ra des crip ción se han pu bli ca do va rios re por -
tes de ca sos y pe que ñas se ries, es ta ble cién do se cri te rios
para su diag nós ti co y tra ta mien to, pero no exis ten es tu -
dios con un gran nú me ro de pa cien tes de bi do a la baja
incidencia de esta patología(6).

Se pien sa que exis te una co ne xión en tre la fal ta de un 
ade cua do tra ta mien to de reem pla zo con el fac tor en dé -
fi cit y el de sa rro llo de los pseu do tu mo res. Esto se apo ya

en que la ma yo ría de los ca sos se re la cio nan a una te ra pia 
de reem pla zo ina de cua da y que su apa ri ción es más fre -
cuen te en pa cien tes que han de sa rro lla do un in hi bi dor
del fac tor de la coa gu la ción in vo lu cra do(7).

En la ac tua li dad no exis te un tra ta mien to con sen sua -
do y es tan da ri za do del pseu do tu mor he mo fí li co. La te -
ra péu ti ca se ba sa en cri te rios clí ni cos y en la opi nión de
ex per tos con ex pe rien cia li mi ta da.

Caso clínico

Hom bre de 17 años de edad con an te ce den tes de he mo -
fi lia A mo de ra da que con sul ta en la Po li clí ni ca del De -
par ta men to de Me di ci na Trans fu sio nal del Hos pi tal de
Clí ni cas por tu mo ra ción do lo ro sa a ni vel de cara an te -
rior de mus lo de re cho de va rios me ses de evo lu ción.
Como an te ce den te de la en fer me dad ac tual pre sen ta
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Figura 1. Radiografía simple de muslo derecho. Figura 2. Tomografía axial computada de muslo

derecho.
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múl ti ples episodios de sangrado muscular en ambos
muslos.

El exa men fí si co re ve ló una tu mo ra ción que ocu pa el 
ter cio me dio de mus lo de re cho sin ele men tos flu xi vos.

Los ha llaz gos de la bo ra to rio fue ron: do si fi ca ción de
FVIII < 0,3 %. Ras treo de in hi bi do res de FVIII, ne ga ti -
vo.

En la ra dio gra fía sim ple de mus lo se ob ser va a ni vel
de ter cio me dio una ima gen ines pe cí fi ca ad ya cen te al fé -
mur, vi sua li zán do se ade más una neo for ma ción ósea
per pen di cu lar al mis mo (fi gu ra 1).

La eco gra fía y la to mo gra fía axial com pu ta da (TAC) 
de mus lo de re cho mos tra ron una ima gen gro se ra men te
ova la da, bien de li mi ta da, he te ro gé nea, con cal ci fi ca cio -
nes pe ri fé ri cas sin vas cu la ri za ción va lo ra da por Dop pler 
co lor (fi gu ra 2).

La re so nan cia nu clear mag né ti ca (RNM) iden ti fi ca a 
ni vel de ter cio me dio de mus lo de re cho en pro yec ción

del vas to in ter me dio una for ma ción ovoi dea de pa red fi -
na y bien de li mi ta da. Su se ñal es he te ro gé nea en el in te -
rior en se cuen cias T1 y T2, ha llaz go com pa ti ble con he -
mo glo bi na en dis tin tos es ta dios de evo lu ción. Sus me di -
das: trans ver sal 6 cm, an te ro-pos te rior 4 cm y lon gi tu di -
nal 5 cm (fi gu ras 3 y 4).

Con el diag nós ti co de pseu do tu mor he mo fí li co se
ini cia tra ta mien to sus ti tu ti vo a una do sis de 50 UI/kg/día 
de FVIII du ran te seis se ma nas. En la RNM de con trol no
se ob ser va nin gún cam bio en las di men sio nes del pseu -
do tu mor, por lo que se de ci de tra ta mien to qui rúr gi co del 
mis mo.

Es in ter ve ni do qui rúr gi ca men te rea li zán do se la re sec -
ción com ple ta del pseu do tu mor y pos te rior re lle no de la ca -
vi dad con co lá ge no. El pro to co lo de re po si ción de FVIII
pa ra la ci ru gía del pa cien te (con un pe so de 80 kg) fue el si -
guien te: 50 UI/kg en bo lo una ho ra pre vio a la ci ru gía,
equi va len tes a 4.000 uni da des de FVIII, se gui das de una
in fu sión con ti nua pa ra el pri mer, se gun do y ter cer día de 2
UI /kg/ho ra, equi va len tes a 4.000 UI de FVIII en bom ba de 
in fu sión con ti nua (BIC) en 500 cc de sue ro fi sio ló gi co
(SF) a pa sar en 24 ho ras (20 ml/ho ra). El cuar to, quin to y
sex to día 1.5 UI /kg/ho ra, equi va len tes 3.000 UI de FVIII
en BIC di lui do en 500 cc de SF a pa sar en 24 ho ras. Los
días 7, 8 y 9 pos ci ru gía se con ti nuó con 1 UI/kg/ho ra, 2.000 
UI de FVIII en 24 ho ras por BIC.

No se re gis tra ron com pli ca cio nes en el in trao pe ra to -
rio, des ta can do una muy bue na evo lu ción po so pe ra to -
ria, con ex ce len te re sul ta do a ni vel fun cio nal, sien do da -
do de al ta a la se ma na de la intervención quirúrgica.

Figura 3. Resonancia nuclear magnética, corte

longitudinal.

Figura 4. Resonancia nuclear magnética, corte

transversal.



Discusión

El pseu do tu mor he mo fí li co es bá si ca men te un he ma to -
ma en cap su la do. Con sis te en una co lec ción san guí nea
en di fe ren tes eta pas de or ga ni za ción ro dea da de una
cáp su la.

Gil bert(8), en 1975, des cri bió dos for mas clí ni co-pa -
to ló gi cas de pseu do tu mor. La pri me ra, el pseu do tu mor
dis tal, que se de sa rro lla prin ci pal men te en los hue sos
lar gos, ge ne ral men te en el es que le to en de sa rro llo. Esta
for ma co mien za co mo una ex pan sión in traó sea que pue -
de per fo rar el cór tex. El se gun do ti po de pseu do tu mor,
lla ma do pro xi mal, pre sen ta una afi ni dad por la re gión
pél vi ca y mus lo, co mien za su cre ci mien to en los te ji dos
blan dos pu dien do a con ti nua ción des truir las es truc tu ras 
es que lé ti cas cir cun dan tes. Ocu rre más fre cuen te men te
en adultos, son de crecimiento lento y en general no
responden al tratamiento conservador.

La lo ca li za ción más fre cuen te es el mus lo, se gui do
de la pel vis. Otras lo ca li za cio nes me nos fre cuen tes des -
cri tas son: ti bia, man dí bu la(9), ra dio, olé cra non, hue sos
de la ma no(10), cla ví cu la, ór bi ta e in tra ce re bral. Sin em -
bar go, el pseu do tu mor pue de pre sen tar se en cual quier
par te del cuer po y su se ve ri dad de pen de rá no so la men te
de su lo ca li za ción y ta ma ño si no tam bién de las es truc tu -
ras que com pro me ta(11-15).

Ana tó mi ca men te el pseu do tu mor con tie ne te ji dos
ne cró ti cos, san gre y otros te ji dos li cue fac cio na dos. Po -
see una del ga da cáp su la irri ga da por va sos san guí neos
que in fun den san gre al pseu do tu mor, lo que cau sa un
com por ta mien to ex pan si vo del mis mo. Esta ma sa tu mo -
ral pue de ro dear y en vol ver es truc tu ras ad ya cen tes co -
mo ner vios, va sos san guí neos, uré te res, et cé te ra. Estas
es truc tu ras son in cor po ra das por el pseu do tu mor, pe ro
no in va di das, aun que en el aná li sis ana to mo pa to ló gi co
apa re ce rán co mo for man do par te del mis mo. Ade más
tie ne la capacidad de producir necrosis por presión en
los tejidos circundantes, incluyendo los tejidos óseos.

El diag nós ti co pre coz del pseu do tu mor es ra ro, ya que
el len to cre ci mien to pro vo ca en el pa cien te so la men te un
le ve dis con fort que usual men te no mo ti va la con sul ta. Los
pseu do tu mo res son en ge ne ral in do lo ros, pe ro cuan do pro -
du cen la com pre sión de un ner vio pue den pro vo car do lor o
sín to mas neu ro ló gi cos. Las frac tu ras pa to ló gi cas tam bién
pue den ge ne rar do lor. La fis tu li za ción ha cia la piel o el tu -
bo di ges ti vo, o am bos(16), así co mo la so brein fec ción, pue -
den pre sen tar se co mo com pli ca cio nes. Con el cre ci mien to
pro gre si vo del pseu do tu mor pue de pro du cir se pér di da de
la fun ción del miem bro in vo lu cra do. En al gu nos po cos ca -
sos se ha vis to la exan gui na ción del pa cien te por la ro tu ra
del pseu do tu mor. Los pa cien tes con un pseu do tu mor pre -
sen tan en ge ne ral una evo lu ción len ta y es ta ble has ta que

en for ma brus ca mues tran una com pli ca ción de las men -
cio na das an te rior men te(17).

Los pseu do tu mo res óseos tie nen una pre sen ta ción
ra dio ló gi ca va ria ble pe ro con al gu nas ca rac te rís ti cas co -
mu nes: son de na tu ra le za lí ti ca pe ro con un mar gen bien
de li mi ta do, aun que en los ca sos en que son de gran ta -
ma ño pue den reem pla zar seg men tos óseos en te ros. Los
pseu do tu mo res de te ji dos blan dos apa re cen co mo una
ma sa ines pe cí fi ca en las ra dio gra fías sim ples, pu dien do
mos trar cal ci fi ca cio nes in ter nas. Pue de o no exis tir
com pro mi so del hue so ad ya cen te(18-20). La eco gra fía es
útil pa ra el diag nós ti co y pa ra iden ti fi car la ex ten sión de
los pseu do tu mo res de te ji dos blan dos. La TAC y la
RNM son más pre ci sas pa ra va lo rar la ex ten sión, el
com pro mi so óseo y de los te ji dos blan dos, así co mo pa ra 
va lo rar la im pli can cia de es truc tu ras váscu lo-ner vio -
sas(17). La TAC es par ti cu lar men te útil en la eva lua ción
del te ji do óseo y la RNM es su pe rior pa ra va lo rar los te ji -
dos blan dos y el es pa cio in tra me du lar. La ima gen del
pseu do tu mor en la RNM no es es pe cí fi ca pe ro in va ria -
ble men te se ob ser va una ima gen cir cuns crip ta por una
cápsula hipodensa con zonas heterogéneas en su interior 
(en la señal en T1-T2), lo que corresponde a los
productos de la sangre en diferentes estadios de
degradación.

En po cas oca sio nes se ha em plea do la an gio gra fía
pa ra la va lo ra ción de los pseu do tu mo res pre vio a la ci ru -
gía, pe ro hoy día ha si do su plan ta da por la TAC y la
RNM. Los ha llaz gos an gio grá fi cos con fir man la avas -
cu la ri dad del pseudotumor.

El diag nós ti co de pseu do tu mor que da es ta ble ci do
cuan do se en cuen tran ha llaz gos ima ge no ló gi cos com -
pa ti bles en un pa cien te he mo fí li co; sin em bar go, exis ten
va rios diag nós ti cos di fe ren cia les plan tea bles co mo ser
neo pla sias (os teo sar co ma, he man gio ma, tu mor de cé lu -
las gi gan tes, plas mo ci to mas, me tás ta sis óseas), os teo -
mie li tis, equinocococis y quistes subcondrales.

No exis te con sen so en la li te ra tu ra so bre cuál es el
tra ta mien to es tán dar en el ma ne jo de los pseu do tu mo -
res. El abor da je por par te de un equi po mul ti dis ci pli na -
rio es ne ce sa rio pa ra ob te ner los me jo res re sul ta dos. La
de ci sión so bre qué es tra te gia de tra ta mien to se de be se -
guir se ba sa rá en las ca rac te rís ti cas del pseu do tu mor –ta -
ma ño, lo ca li za ción y re la ción con es truc tu ras cir cun -
dan tes– así como en la edad del paciente.

En la ac tua li dad la con duc ta más acep ta da es el tra ta -
mien to con ser va dor que con sis te en la ad mi nis tra ción
del fac tor en dé fi cit e in mo vi li za ción en el ca so de los
pseu do tu mo res sin com pli ca cio nes. La re sec ción qui -
rúr gi ca se plan tea en el ca so de las le sio nes que per sis tan
o au men ten de ta ma ño a pe sar de la te ra pia con ser va do -
ra; cuan do la ro tu ra del pseu do tu mor es in mi nen te; pa ra
pre ve nir la ne cro sis de la piel; si exis te evi den cia de
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compresión neuro-vascular, o para realizar el diag nós ti -
co histológico.

Antes de la in tro duc ción de la te ra pia de reem pla zo
con el fac tor en dé fi cit, los pseu do tu mo res eran tra ta dos
en for ma ex pec tan te con con se cuen cias de sas tro sas:
pro gre sión con com pro mi so de es truc tu ras váscu lo-ner -
vio sas ad ya cen tes, frac tu ras pa to ló gi cas, fis tu li za ción a
piel o tu bo di ges ti vo con la con si guien te sobreinfección
pudiendo llegar a la sepsis y muerte.

Se ha uti li za do la ra dio te ra pia pa ra tra tar es tas le sio -
nes ob te nién do se en pri me ra ins tan cia una dis mi nu ción
de las mis mas, pe ro en el se gui mien to pos te rior se cons -
ta tó la per sis ten cia del cre ci mien to del pseu do tu mor(20).
Algu nos au to res plan tean que la ra dio te ra pia ten dría ca -

bi da co mo coad yu dan te del ma ne jo con ser va dor en el
ca so de los pseu do tu mo res óseos lo ca li za dos en el crá -
neo o el sec tor dis tal de los miem bros, es pe cial men te
cuan do la re sec ción qui rúr gi ca fue ra di fí cil o im po si ble
de realizar(21-26).

Tam bién se ha uti li za do la ar te rio gra fía con em bo li -
za ción del pseu do tu mor, pe ro un úni co va so que ali men -
te al mis mo es po co fre cuen te y es ta téc ni ca es más útil
co mo com ple men to, pre vio a la ci ru gía, pa ra dis mi nuir
el san gra do in trao pe ra to rio(24,27).

El tra ta mien to per cu tá neo es un pro ce di mien to me -
nos agre si vo que la ci ru gía, que es tá in di ca do en el tra ta -
mien to de pseu do tu mo res dis ta les de pe que ño ta ma ño.
Con sis te en la rea li za ción de una pe que ña in ci sión ba jo
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Figura 5. Algoritmo terapéutico del Dr. Horacio Caviglia



anes te sia lo cal, pro ce dien do a la eva cua ción me dian te
as pi ra do o cu re ta je, o am bos, y el pos te rior re lle no con
co la de fi bri na (com pues ta por par tes igua les de crio pre -
ci pi ta do, áci do tra ne xá ni co, trom bi na y glu co na to de
cal cio)(28-31).

La ci ru gía es el tra ta mien to más efec ti vo en los pseu -
do tu mo res de gran ta ma ño o que por su lo ca li za ción no
son pa si bles de tra ta mien to per cu tá neo y de be ser rea li -
za do en for ma pre coz. De to das for mas es re co men da ble 
in ten tar pre via men te una te ra pia de reem pla zo con el
fac tor en dé fi cit, con la es pe ran za de lo grar la re so lu ción
o al me nos de te ner el cre ci mien to del pseu do tu mor.
Exis ten va rias pro pues tas, sien do una de las más acep ta -
das la de Ca vi glia(32), que pro po ne que to do pa cien te re -
ci ba una do sis de 50-100 UI/kg/día del fac tor en dé fi cit
du ran te seis se ma nas en el adul to y do ce en el ni ño, rea li -
zán do se pos te rior men te una nue va RNM. Si el pseu do -
tu mor se re du ce me nos de 50%, la ci ru gía es tá in di ca da.
Si la re duc ción es ma yor a 50% se con ti núa con la te ra -
pia de sus ti tu ción du ran te seis se ma nas más se gui do de
un nue vo con trol por RNM. Una re duc ción de por lo me -
nos 25% in di ca que se de be man te ner la te ra pia otras seis 
se ma nas con nue vo con trol ima ge no ló gi co; en es te pun -
to, si el pseu do tu mor de sa pa re ce, se con si de ra cu ra do.
Sin em bar go, si to da vía se en cuen tra pre sen te se rea li za -
rá el tra ta mien to qui rúr gi co (fi gu ra 5).

Es evi den te que los ni ve les del fac tor en dé fi cit de -
ben ser cui da do sa men te mo ni to ri za dos en los pa cien tes
so me ti dos a ci ru gía. Es re co men da ble que los ni ve les de
fac tor se man ten gan al 100% el día de la ci ru gía y por los 
tres pri me ros días de po so pe ra to rio, lue go 50% por dos
se ma nas y en las seis se ma nas sub si guien tes en niveles
de 30%-50%, dependiendo de la evolución.

El tra ta mien to qui rúr gi co de be rá ser in di vi dua li za do 
pa ra ca da pa cien te, pe ro con sis ti rá bá si ca men te en cua -
tro pa sos: aper tu ra de la ca vi dad, la va do, as pi ra do y re -
lle no con di fe ren tes pro duc tos de pen dien do de la lo ca li -
za ción y ta ma ño del pseu do tu mor (hi dro xia pa ti ta, in jer -
to óseo, co lá ge no, “co la de fi bri na”, Spon gos tan®, et cé -
te ra.)(21,33,34).

El pa cien te de be co men zar la fi sio te ra pia tan pron to
co mo sea po si ble, pri me ro con ejer ci cios iso mé tri cos y
lue go con ejer ci cios iso tó ni cos, asis ti dos, cui da do sos y
pro gre si vos de acuer do con la evo lu ción del pa cien te(35).

Se de ben uti li zar anal gé si cos que no afec ten la coa -
gu la ción, por ejem plo pa ra ce ta mol, u opioi des co mo el
tramadol.

Abstract

Hae mop hi lic pseu do tu mor is a rare com pli ca tion in
hae mop hi liacs and it con sists of an en cap su la ted he ma -
to ma that gra dually grows in size. The study pre sents
the cli ni cal case of a 17 year old pa tient who had a pseu -

do tu mor of the thigh, which was com ple tely re sec ted
through sur gi cal treat ment. The pat ho ge ne sis, pa ra cli -
ni cal stu dies and cu rrent treat ment of the hae mop hi lic
pseu do tu mor are dis cus sed. The study emp ha si zes on
the im por tan ce of early diag no sis which allows for a
plan ned and ti mely treat ment that re sults in a re duc tion
of the mor bi-mort lity of this unusual, though important, 
complication of haemophilia.

Resumo

O pseu do tu mor he mo fí li co, um he ma to ma en cap su la do
com cres ci men to pro gres si vo, é uma com pli caç ão pou -
co fre quen te da he mo fi lia. Apre sen ta-se o caso clí ni co
de um pa cien te de 17 anos de ida de, com um pseu do tu -
mor na coxa, que foi to tal men te res se ca do por ci rur gia.
Dis cu te-se a etio pa togê ne se, os exa mes de la bo ra tó rio e
a te rap êu ti ca atual. Des ta ca-se a im portância do diag -
nós ti co pre co ce para rea li zar um tra ta men to pro gra ma -
do e opor tu no, que per mi te di mi nuir a mor bi mor ta li da -
de por esta rara, mas importante complicação da he mo -
fi lia.
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