Cartas al Editor

Nodulos subcutaneos como
forma de presentacion de
la hemofilia A en un lactante

Sr. Editor:

El déficit de factor VIII o hemofilia A es la enfermedad hemo-
rragica hereditaria més frecuente. En funcién de la magnitud del
déficit, se clasifica en grave (< 1%), moderada (1-5%) y leve
(>5%). En las hemofilias graves las hemorragias suelen ser es-
pontaneas, el inicio se produce antes del ano de edad y hay un
alto riesgo de afectacion del sistema nervioso central (SNC). El
inicio en forma de noédulos subcutaneos constituye una forma de
presentacion atipica de esta entidad!, por lo que estimamos que
la divulgacion del siguiente caso clinico puede ser de utilidad.

Lactante varén sin antecedentes de interés que consulta a los
2 meses y medio de edad por la aparicion, en las 24 h previas, de va-
rios abultamientos en la hemicara derecha. La exploracion reveld la
presencia de 2 masas nodulares, dolorosas, de contorno irregular y
consistencia eldstica. La mayor de ellas media 2,3 cm y estaba locali-
zada en la mejilla derecha. La otra media 6 mm y se ubicaba en la re-
gion frontal ipsolateral. Fue visto en el servicio de urgencias de un
hospital pediatrico, donde se le hizo un hemograma, cuyo recuento
y formula resultaron anodinos. Paralelamente, se le hizo una ecogra-
fia de la masa de la mejilla, en la que se objetivé una imagen hipere-
cogénica de 23 mm de didmetro. Se estimé que podria tratarse de
una malformacion vascular, y se opté por el seguimiento del nifio.
A su vez, se prescribi6 tratamiento antiinflamatorio. Las masas quisti-
cas fueron disminuyendo de tamano. Antes de regresar, cambi6 su
color en superficie hasta mostrarse violaceo, de aspecto equimatico.

Un mes después, al paciente le aparecié un nuevo abultamiento,
esta vez de 2 cm y en la mejilla izquierda, pero con las mismas ca-
racteristicas de las anteriores. Se le remitié a la consulta de cirugia
plastica de un hospital terciario, donde se estim6 que podria tratarse
de una malformacioén linfatica. Se le hizo una eco-Doppler de la
masa, que mostré una masa subcutanea, heterogénea, con escaso
flujo vascular en su interior (fig. 1). La lesion se normalizé en 10 dias.

Desde entonces, al paciente, durante 6 meses, con un curso recu-
rrente-remitente, le aparecieron de forma espontinea numerosos né-
dulos de aspecto equimatico, en regiones diversas como espalda, axila
derecha, ambas rodillas, abdomen y térax (fig. 2). Un examen analitico
de la coagulacion dio la clave diagndstica, pues el tiempo de trombo-
plastina parcial activada (TTPA) fue de 86 s (rango normal: 36-34) y el
factor VIII fue menor de 1%. El resto de parametros fue normal.

Dado que el factor VIII no atraviesa la barrera placentaria, los
sintomas hemorrigicos pueden manifestarse desde el periodo fe-
tal. Los recién nacidos pueden sufrir hemorragias intracraneales.
Otras veces, la enfermedad puede pasar inadvertida hasta que el
niflo comienza a gatear o andar, época en la cual la mayor movi-
lidad condiciona la aparicién de equimosis, hemorragias prolon-
gadas tras rotura del frenillo labial y hemartrosis. Las hemorragias
intramusculares también son caracteristicas. Otros sintomas de
sospecha son la aparicion de grandes hematomas después de in-

Figura 1. Aspecto eco-
grdfico de un nodulo
subcutdaneo.

Figura 2. Nodulos de
aspecto equimotico so-
bre la region costal del
paciente.

yecciones intramusculares (como las debidas a la vacunacion),
las hemorragias debidas al roce del chupete o las hemorragias
prolongadas en relacion con la erupcion y caida de piezas den-
tarias. Mds raramente aparecen hemorragias espontineas del te-
jido celular subcutidneo en puntos de roce o de presion. Esta le-
sion requiere de un alto indice de sospecha, pues en fases
iniciales muestra, no un aspecto equimaético, sino nodular?.

Las hemorragias potencialmente letales de los pacientes he-
mofilicos se deben al sangrado del SNC?, vias respiratorias, trac-
to gastrointestinal y psoas.

En la hemofilia A el TTPA suele ser entre dos y tres veces ma-
yor que el limite superior de la normalidad, y el factor VIII estd
descendido. La ecografia®* en nuestro caso desempefié un pa-
pel enganoso. Advirtio la localizacion subcutanea de la lesion,
pero la visualizacion de flujo sanguineo orienté el diagnéstico
erréneamente hacia una malformacion vascular. Probablemente,
el flujo vascular fue debido a la naturaleza hemorragica de la
lesion. Las malformaciones linfaticas o linfangiomas, que ad-
quieren volumen episédicamente y tienen un aspecto nodular
con superficie equimotica®, se visualizan también como nédulos
subcutdneos con flujo vascular en su interior.

El tratamiento de la hemofilia A es multidisciplinario. Hay que
destacar que la administracion peridica de factor VIII es el pilar
terapéutico fundamental pero no el Gnico. El abordaje incluye la
colaboracion de hematologos, traumatologos, fisioterapeutas,
odontologos, nutricionistas, rehabilitadores, psiclogos, gene-
tistas y enfermeros?.
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