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Pseudotumor hemofílico de fosa posterior como forma 
de presentación de hemofilia en paciente pediátrico. 
Reporte de caso y revisión
Hemophilic pseudotumor of the posterior fossa as a form 
of presentation of hemophilia in a pediatric patient. Case 
report and review

Edgar Villalpando-Navarrete1, Antonio García-Méndez1, Héctor Ricardo Lara-Torres2

1	 Médico adscrito al servicio de Neurocirugía Pediátrica del Centro Médico Nacional La Raza, Ciudad de México, México.
2	 Médico adscrito al servicio de Anatomía Patológica del Centro Médico Nacional La Raza, Ciudad de México, México.

Rev. Chil. Neurocirugía 44: 186-188, 2018

Resumen

Paciente masculino de 10 meses es ingresado por parálisis hemifacial y hemiparesia derecha de un mes de evolución. En 
su exámen neurológico se observa con dismetría y lateropulsión derecha. El estudio de resonancia magnética se observa 
con una lesión intradural extraxial con efecto de masa y  erosión de la escama occipital, con oclusión del seno transverso. 
Por tiempo de tromboplastina prolongado se protocoliza con diagnóstico de Hemofilia A leve (activida de factor VIII 12,8%). 
Se realiza reposición de factor VIII con posterior resección de la lesión. El estudio histopatológico revela hematoma subdural 
crónico. El paciente evoluciona favorablemente por lo que se egresa posteriormente. El pseudotumor hemofílico debe consi-
derarse parte de los diagnósticos diferenciales de las lesiones intracraneales en paciente hemofílicos.
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Abstract

A 10-month-old male patient is admitted for hemifacial paralysis and right hemiparesis of one month of evolution. In his neu-
rological examination it is observed with dysmetria and right lateropulsion. His magnetic resonance imaging study is observed 
with an extraxial intradural lesion with mass and erosion effect of the occipital scale, with transverse sinus occlusion. Prolon-
ged thromboplastin time is recorded with a diagnosis of mild hemophilia A (factor VIII activity 12.8%). Factor VIII is replaced 
with subsequent resection of the lesion. The histopathological study reveals chronic subdural hematoma. The patient evolves 
favorably for what is subsequently discharged. The hemophilic pseudotumor should be considered part of the differential diag-
noses of intracranial lesions in hemophilic patients.
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Introducción

El pseudotumor hemofílico es una rara 
complicación de la hemofilia, el cual 
consiste en una colección crónica, en-

capsulada, con contenido de líquido 
hemorrágico que puede ocurrir en te-
jidos blandos o en hueso. Las caracte-
rísticas radiológicas del pseudotumor 
hemofílico son no específicas y pudie-

ran mimetizar otros tumores benignos 
o malignos, así como procesos infec-
ciosos.
Presentamos un caso de pseudotu-
mor hemofílico de fosa posterior en 
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un paciente con hemofilia A de recién 
diagnóstico, el cual mimetiza un tumor 
intracraneal.

Caso clínico

Inicia su padecimiento actual cerca de 
2 meses previos al ingreso, con cefa-
lea episódica, opresiva, que cede con 
analgésicos convencionales, así como 
con lateropulsión, agregándose aproxi-
madamente una semana previa a su in-
ternamiento dismetría y disdiadococii-
nesia en hemicuerpo derecho. Una 
asemana previa a su internamiento, se 
agrega incremento en la cefalea tanto 
en frecuencia como en intensidad, con 
emesis en diversasa ocasiones por lo 
que es traído a nuestra  undad donde al 
encontrarse en la resonancia magnéti-
ca de encéfalo una lesión extraxial ex-
tradural cerebelosa derecha (Figura 1)    
se interna, programándose para mane-
jo quirúrgico. Durante su internamiento 
se realiza el diagnóstico de hemofilia A. 
Se realiza la resección de una lesión 
con zonas hemorrágicas, con múltiples 
membranas moradas y quistes oscuro 
violáceos con erosión ósea e infiltrado  
hacia la presa de herófilo con involucro 
de la escama occipital. El el reporte 
histopatológico se realiza el diagnós-
tico de un pseudotumor hemofílico 
(Figura 2). Cursa el postquirúrgico de 
forma adecuada continuándose con 
transfusión de factor VIII recombinante 
hasta el egreso.

Discusión

La hemofilia es un defecto hereditario 
de la coagulación. El déficit del factor 
VIII (factor antihemofílico) lleva a la 
hemofilia clásica (tipo A), mientras que 
el déficit del factor IX (Componente de 
plasma tromboplastínico) causa la he-
mofilia tipo B o enfermedad de Christ-
mas. Son desórdenes genéticos liga-
dos de forma recesiva al cromosoma 
X, predominando en masculinos, sin 
embargo es transmitida a través de fe-
meninos. La mutación espontánea más 
común  se encuentra en el gen F8 loca-
lizado en el cromosoma X que encoda 
factor VIII en 33% de los casos1. Exis-
ten formas adquiridas asociados con 
enfermedades autoinmunes, tal como 
colitis ulcerativa, cáncer o psoriasis2. 

La presentación clínica y radiológica de 
la hemofilia tipo A y tipo B son prácti-
camente idénticas3. El principal dato 
clínico de la hemofilia es el sangrado.   
El sitio de sangrado  varía con la edad 
y la actividad del niño. En el neonato, 
el sangrado comúnmente se presenta 
con cefalohematoma, consecuencia de 
un parto distócico con sangrado intra-
craneal, mientras que en preescolares 
con movimiento, la hemorragia suele 
ocurrir por daño secundario a  trauma o 
en las articulaciones4, con raros casos 
secundarios a una extracción dental,   
así como hemorragia intradérmica es-
pontánea masiva que presentara icteri-
cia o pérdida de la consciencia5.
Los pseudotumores hemofílicos ocu-
rren en 1 al 2% de los pacientes con 
hemofilia severa. La localización in-
traósea es con mucho menos frecuente 
que la localización en tejidos blandos6. 
Las manifestaciones clínicas y roent-
genológicas pueden ser indistinguibles 

de tumores osteolíticos malignos7. Este 
el primer caso clínico reportado de un 
pseudotumor hemofílico en fosa pos-
terior como forma de presentación de 
hemofilia tipo A.

Conclusión

El presente caso hace evidente el que 
el pseudotumor hemofílico es una en-
tidad patológica que debe considerar-
se en el diagnóstico diferencial de las 
lesiones encontradas en pacientes con 
diagnóstico de hemofilia. El manejo 
quirúrgico del mismo  con la resección, 
junto con la reposición del factor VIII 
recombinante hace su pronóstico fun-
cional favorable. 
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Figura 1. Resonancia magnética de encéfalo que revela una lesión extraxial extradural la cual se 
observa condiciona una oclusión del seno transverso derecho (A), con zonas heterogéneas tendien-
tes a la hipointensidad en el T2 (B) con realce heterogéneo con el gadolíneo (C).

Figura 2. En los cortes histológicos con tinción de hematoxilina y eosina, se evidencia (A) 10x lesión 
con área hemorrágicas de aspecto membranoso en el lado izquierdo; mientras que a la derecha 
identificamos las membranas fibrosas de hematoma fibroso organizado; y en la imagen (B) 40 x se 
hace evidente el compoente de hematoma antiguo y reciente con fragmentos óseos con datos de 
remodelación secundaria al hematoma.
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