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CASOCLINICO

Lesiones aneurismaticas como marcadores orofaciales
en pacientes con defectos en la hemostasia.
Presentacion de caso clinico

Luis Américo Duran Gutiérrez,* Jorge Téllez Rodriguez?

RESUMEN

Dentro de los pacientes con discrasias sanguineas, especifica-
mente defectos de la hemostasia, existen marcadores orofacia-
les que revelan la existencia de problemas en la coagulacién y
que son bien conocidos, como petequias, equimosis, gingivorra-
gias, sin embargo, existen otros marcadores, como lesiones
aneurismaticas que deberan hacer sospechar al clinico la exis-
tencia de una discrasia sanguinea. Se reporta el caso de un pa-
ciente masculino de 2.6 afios de edad el cual se presenta al ser-
vicio de estomatologia pediatrica del Instituto Nacional de
Pediatria con una lesion 6sea aneurismatica en regién mandibu-
lar posterior a un traumatismo, en el cual los exdmenes de labo-
ratorio convencionales no hacian sospechar de alguna discrasia
sanguinea, incluso se operd sin complicaciones para retirar la
lesién aneurismatica, pero en el segundo acto quirurgico el pa-
ciente presentd severos problemas de coagulacion que obliga-
ron a que el tratamiento fuera llevado a cabo en terapia intensi-
va, la lesion aneurismatica se diagnosticé posteriormente como
un pseudotumor de la hemofilia, consecuente de hemofilia B mo-
derada, por lo que consideramos importante destacar que cual-
quier lesion 6sea aneurismatica con contenido hemético fresco
puede ser marcador orofacial de alguna discrasia sanguinea.

ABSTRACT

Among the patients with sanguine discrasya, specifically hemo-
static defects, there are orofacial markers that reveal the exist-
ence of coagulation problems and they are known as: petechi-
aes, ecchimoses, gingival bleeding, however, there are other
markers, not as common, such as aneurysmal lesions with fresh
hematic content that will make the clinician suspect about the ex-
istence of a sanguine discrasya. The case of a 2.6 year-old male
patient is reported, he was presented to the service of pediatric
dentistry in the Instituto Nacional de Pediatria, with a post-trau-
matic osseus aneurysmal lesion in the mandible, conventional
laboratory tests did not suggest sanguine discrasya, even
though the patient was operated without complications to remove
the aneurysmal lesion, but in the second surgical act the patient
presented severe coagulation problems that made the clinicians
to sent him to the intensive care unit, the aneurysmal lesion was
diagnosed later like a Pseudotumor of the hemophilia, conse-
quent of Hemophilia B moderate in the patient, that is why we
consider important to highlight that any osseouss aneurysmal le-
sion with fresh hematic content, could be an orofacial marker of
some sanguine discrasya.

Palabras clave: Lesion aneurismatica, hemofilia B moderada, pseudotumor del hemofilico.
Key words: Aneurysmal lesion, moderate hemophilia B, pseudotumor of the hemophilic patient.

INTRODUCCION

En un paciente que se considere sano, los tejidos
bucales representan, por sus caracteristicas fisicas,
un riesgo alto de hemorragias, primero, porque la zona
orofacial esté altamente irrigada y segundo porque la
mucosa bucal muestra actividad fibrinolitica significa-
tiva.>2 Existen muchos procedimientos estomatolégi-
cos en los cuales es inminente el sangrado debido a
la infiltracion de anestesia o a manipulacién de los te-
jidos periodontales, desde la colocacion de una resina
en la cual se debe infiltrar anestésico y colocar una
grapa para aislar el campo operatorio, pasando por to-
dos los tratamientos de especialidades hasta una ciru-
gia maxilofacial.?®

Los trastornos de la hemostasia primaria se aso-
cian a anomalias de las células vasculares endote-

liales, déficit cualitativo de las plaquetas, en la se-
cundaria existe un déficit de los factores de la coa-
gulacion,* por lo que la evaluacién de los pacientes
con trastornos de la coagulacion requiere de una
historia médica completa antes de realizar cualquier
tratamiento quirudrgico, la historia clinica debera in-
cluir antecedentes hemorrégicos, edad de aparicién,
presencia de hematomas de aparicidon espontanea,
hemartrosis, equimosis, epistaxis, hematemesis,
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historia de intervenciones quirlrgicas y accidentes.
Una historia familiar y un estudio genealégico son
importantes, ya que muchos trastornos sanguineos
son hereditarios.?*

Un examen de laboratorio, como biometria hemati-
ca y tiempos de coagulacién, debera ubicar al clinico
de alguna manera para sospechar de algun trastorno
de la hemostasia,® el recuento plaquetario, los niveles
celulares, los tiempos de sangrado, tiempo de pro-
trombina y de tromboplastina parcial y la estabilidad
del coagulo entre otros.®

PSEUDOTUMOR DE LA HEMOFILIA

El pseudotumor de la hemofilia es poco comun,
pero caracteristico como manifestacion inherente de
la hemofilia.” Se considera un quiste o lesién aneuris-
matica del hueso, una lesion extraarticular destructiva
gue ocasiona necrosis de los tejidos apreciables en
examenes especificos como radiografias®! y tomo-
grafia axial computarizada,'* asi como hematomas por
presién. En el afio de 1990 el Dr. Grady W. Brian re-
porté que sélo habia registro de 8 casos en la literatu-
ra,'>® y sélo se habian identificado este tipo de lesio-
nes en mandibula,'* el maxilar superior no se dafia,
aunque existen casos reportados que afirman lo con-
trario.’® El primero de estos casos de lesiones 6seas
aneurismaticas fue reportado en 1968, desde enton-
ces se han propuesto diversos tipos de tratamiento
como son, colocacién de factor de coagulacion'’ tera-
pia a base de radiacion,'® hasta la descompresion del
tumor vy el curetaje.'?

El propésito de este articulo es dar a conocer que
una lesidn aneurismatica debe considerarse como in-
dicador de la presencia de una discrasia sanguinea
por defecto de coagulacion

Figura 1.

Figura 2.
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CASO CLINICO

Paciente masculino de 2 afios 6 meses de edad
con antecedentes de amenaza de aborto espontaneo
en el primer trimestre, con madre de 27 afios y padre
de 40 afos al nacimiento del menor, no consangui-
neos, el resto son datos de poca importancia.

Inicia su padecimiento a los 2 afios 6 meses de
edad al sufrir caida desde su propia altura presentan-
do aumento de volumen en la rama izquierda mandibu-
lar, de consistencia dura, no depresible sin cambio de
coloracién de aproximadamente 14 centimetros cubi-
cos, al cual se le realiza biopsia por aspiraciéon con
aguja delgada obteniendo la salida de material hemati-
co fresco, en ese momento se considero la realizacion
de examenes de laboratorio, especificamente pruebas
de coagulacion debido a la calidad (sangre fresca sin
ningun otro agregado aparente) y a la cantidad de la
sangre (mas de 5 cc) que se obtuvo en ese momento
de la biopsia, ademas se solicité radiografia poste-
roanterior de craneo en la cual aparentemente no se
encuentran alteraciones (Figura 1).

Posteriormente, debido a la evolucion de la lesién que
todavia se encontraba en 8 centimetros cubicos de ta-
mafio, esto después de mas de un mes de evolucién, se
indico TAC (Figura 2) asi como examenes de imaginolo-
gia de reconstruccion tridimensional (Figuras 3, 4,5y 6)
en la cual se observo lesion destructiva de mandibula
del lado izquierdo, por lo que se considero la presencia
de un probable quiste 6seo aneurismatico que requiere
intervencion quirdrgica para eliminar dicha lesién, se so-
licitan estudios de biometria hemética en los cuales se
reporta hemoglobina de 11.8, hematdcrito de 36, leucoci-
tos 8,700, plaguetas de 219 mil, linfocitos 44%, neutréfi-
los 5,200, tiempo de sangrado de 2.45’ tiempo de pro-
trombina de 100% y tiempo parcial de tromboplastina de

Figura 1. Imagen radiogréafica
posteroanterior en donde se
observa la destruccion 6sea, asi
como de la cortical. Figura 2.
Imagen con tomoégrafo en don-
de se observan las dimensio-
nes reales de la lesion, diag-
nosticada en primera instancia
como Osea aneurismatica.
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35 seg. Se reporta libre de alteraciones, el mismo dia de
la cirugia presenta hematemesis por lo que se intercon-
sulta al servicio de otorrinolaringologia pediatrica para
descartar que el sangrado sea de origen nasal, el cual se
descart6 atribuyéndose el sangrado a erupcién dental

Primer evento quirdrgico. Abordaje de la lesion
aneurismatica

Bajo anestesia general inhalatoria se realiza cirugia
de escision de lesidn aneurismatica, se realizé abor-
daje extraoral via submandibular de aprox. 10 cm, se
diseco por planos hasta visualizar la mandibula en-
contrando una lesion 6sea que forma una cavidad en

Figura 3.

la ramay el cuerpo mandibular, ocupada por tejido gri-
saceo hematico, el cual se atribuye a tejido de granu-
lacion, se realizd seccion de parte de cuerpo y de
rama mandibular en bloque y se colocé placa de re-
construccion de titanio (Figura 7) en el acto quirdrgico
se perdieron érganos dentarios 31, 72, 73, 74y 75, se
dio por terminado el procedimiento con el diagnéstico
de refeccién de quiste aneurismatico.

Evolucion del primer acto quirdrgico

Se considero favorable con la presencia de infla-
macién y edema propio de la intervencion, salvo el
dato de secrecion serohematica, la cual fue disminu-

Figuras 3y 4. TAC de recons-
truccion tridimensional desde
un plano caudocefélico en don-
de se observa la destruccion
de la rama mandibular y del
cuerpo sin desplazamiento de
los tejidos.

Figura 5. Figura 6.

Figura 7.

Figura 8.

Figuras 5y 6. Vista lateral de la
lesion.

Figura 7. Imagen de ortopanto-
mografia en donde se muestra
el primer acto quirdrgico de la
reconstruccion con placa y tor-
nillos. Figura 8. El retiro de la
placa y la integracion de los in-
jertos autélogos y la completa
recuperaciéon del paciente has-
ta la fecha actual.
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yendo paulatinamente después de 11 dias de evolu-
cion, en sus citas control la madre report6é un sangra-
do discreto que remitié sin ningun problema, por lo
que se dio de alta quedando pendiente la reconstruc-
cién mandibular.

Segundo evento quirdrgico. Valoraciéon prequirargica

Es valorado por la consulta externa de pediatria,
asi como por neurologia, (antecedente de traumatis-
mo craneoencefalico) los cuales reportan biometria
hematica normal, asi como exploracion fisica adecua-
da, por lo que no existen contraindicaciones para pro-
cedimiento quirdrgico.

Reconstruccion mandibular con colocacion de
injerto costocondral

Se realizan todas las técnicas quirdrgicas conven-
cionales y se procedi6 a la preparacién del lecho re-
ceptor mediante la eliminacién de la placa de recons-
truccién, se tomd injerto 6seo autélogo de 6ay 7a
costilla del lado derecho y se fij6 de manera rigida con
tornillos al cuerpo y al remanente de rama mandibular
respectivamente, se realiza hemostasia cerrando por
planos y se colocé drenaje tipo Penrose, se da por ter-
minado el procedimiento sin accidentes ni complica-
ciones (Figura 8).

Procedimiento en quiréfano de urgencia

Debido a la evolucién del paciente, el cual presenta-
ba sangrado en capa durante toda la tarde, al inminente
riesgo de hipoxia por anemia y al manejo de la via aé-
rea se decidio ingresar a quiréfano en donde se revisé
el lecho quirdrgico, la posicion correcta del Penrose
gue se dej6 para el drenaje de material seroso y hema-
tico, se realizaron métodos hemostaticos. Un dato im-
portante a resaltar es la equimosis importante a nivel
mandibular, por lo que se hospitaliza una semana evo-
lucionando favorablemente con aumento de volumen'y

Figura 9.

Figura 10.
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sangrado que se considera normal respuesta a procedi-
miento quirdrgico, por lo que después de 8 dias de evo-
lucién se dio de alta sin complicaciones aparentes.

Evolucion de reconstrucciéon mandibular con coloca-
cion de injerto costocondral

Después de 2 dias de postoperado el paciente re-
greso por presencia de probable absceso submandibu-
lar segun se diagnosticé en el servicio de urgencias,
la madre refiri6 sangrado profuso, aumento de volu-
men asi como de la temperatura, se decidi6 ingresar a
infectologia para su manejo intrahospitalario por el
compromiso de la via aérea y la evolucion tan rapida
de la lesidn. En ese momento se interconsulto al ser-
vicio de hematologia quien refiere lo siguiente.

Interconsulta a hematologia

Se trata de masculino de 3 afios 8 meses de edad
quien es operado en 2 ocasiones con antecedentes de
BH normales sin alteraciones y que en esta ocasién
se presenta con 2 hematomas importantes, uno a ni-
vel de mandibula del lado izquierdo y el segundo a ni-
vel de parrilla costal de donde fueron tomados los in-
jertos costocondrales para la segunda intervencion,
se toman tiempos de sangrado, los cuales reportan un
TP de 100% y un TPT de 52" el cual corrige después
de transfusion de plasma, por lo que se procede a de-
terminacion de factores, encontrando el factor VIII al
100% y una deficiencia de factor I1X de 5%, por lo que
se diagnostico Hemofilia B moderada. Por lo que se
recomendo6 cambiar todo el plan de tratamiento debido
a este nuevo diagnéstico y el traslado a la terapia in-
tensiva para el manejo de la hemorragia, anemia agu-
da, asi como de la via aérea que se pueda compro-
meter.

El paciente permanecio6 3 dias en la Terapia Inten-
siva en donde se controlan los tiempos y la hemorra-
gia, se decide que el paciente esta listo para pasar a
quiréfano para aseo quirlrgico de herida, drenaje de

Figuras 9 y 10. Imagen clinica
intra y extraoral del paciente en
donde muestra una recupera-
cion adecuada y una cicatriza-
cion fibrosa debido a las dificul-
tades que se presentaron.
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hematoma submandibular y retiro de coagulo exofitico
el cual sangra de manera profusa a la manipulacién,
previamente es manejado por el servicio de hematolo-
gia con Ac. aminocaproico y factor IX. Se maneja con
liofilizado de factor 1X dando de alta de la UTI 3 dias
después y trasladado a infectologia por posible con-
tacto de varicela, el hematoma se encuentra con evo-
lucién favorable, espera valoracion por el servicio de
infectologia quien lo da de alta, asi como por parte de
nuestro servicio después de 30 dias.

Ultimo acto quiriargico

Posterior a esta cirugia se realiz6 nuevo acto qui-
rdrgico en donde se retird totalmente la placa de tita-
nio debido a que los injertos costocondrales tuvieron
éxito en todos los sentidos, para la preparacion del
acto quirurgico se echd mano de todos los elementos
necesarios como es transfusion previa, manejo con
factor IX previo al acto quirargico, los colutorios con
acido aminocaproico, asi como todas las medidas ne-
cesarias para evitar cualquier hemorragia, por lo que el
paciente tuvo una evolucion satisfactoria y no presen-
t6 ninguna complicacion.

En la actualidad el paciente se presenta clinica-
mente con una cicatriz submandibular fibrosa por las
dificultades para la cicatrizacion (Figura 9), intraoral-
mente con la falta de 6rganos dentarios debido al tra-
tamiento quirdrgico realizado para la eliminacion del
pseudotumor del hemofilico, sin embargo no presenta
alteraciones (Figura 10).

DISCUSION

Las causas del pseudotumor del hemofilico no son
bien comprendidas, el primer caso reportado en man-
dibula fue en 1968'° y desde entonces no han sido
muchos, por lo que los procedimientos a seguir toda-
via no estan bien definidos. La literatura menciona
escasos reportes de pacientes que muestren lesio-
nes aneurismaticas en discrasias sanguineas, solo 8
casos en mandibula y ninguno en el maxilar superior,
Bryan Leibold and Triplett, hacen una revision de los
casos reportados y en 1990 reportan un caso nuevo
de un nifio mexicano en el cual proponen una forma
de tratamiento mediante drenaje y curetaje y la pos-
terior reconstruccién con injertos 6seos o placas de
reconstruccion.?’ Se menciona también que los Uni-
cos pacientes que llegan a presentar lesiones como
el pseudotumor del hemofilico son los pacientes de
hemofilia severa.

El reporte del presente caso muestra a un paciente
previamente sano con antecedentes nulos de sangra-

dos profusos que después de un traumatismo se des-
encadena una lesién aneurismatica que es determi-
nante el diagnoéstico de hemofilia B que aun siendo
modalidad moderada, con el 5% del factor, implicé un
reto importante para los servicios de estomatologia,
hematologia y terapia el poder controlar las hemorra-
gias, asi como determinar el origen de éstas.

CONCLUSIONES

Después de analizar todas las posibles manifesta-
ciones clinicas en un paciente con cualquier discrasia
sanguinea, una lesion aneurismatica debera hacer
sospechar al estomatélogo, o a cualquier profesional
de la salud, que se encuentra ante una discrasia san-
guinea importante, incluso si los datos de laboratorio
no fueran concluyentes, como en este caso, que exis-
ta algin compromiso sistémico, el paciente no debera
someterse a ningln acto quirdrgico hasta determinar
de manera concluyente el origen de la lesién aneuris-
matica y tener todos los elementos necesarios tanto
de equipo como de personal para su atencion.
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