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Palabras clave

Resumen

> hemofilia B
> hematoma
> musculo psoas

Los hematomas de iliopsoas son una complicacién grave de la hemofilia B. En este caso, un paciente con
hemofilia B moderada y con nivel de actividad de factor IX de 1,7 %, presentaba un hematoma de iliopsoas
de manera espontanea. Se realizd diagnéstico con tomografia computarizada (TC), manejandose princi-
palmente con reposicion de factor IX 40 Ul/kg cada 12 horas llegando a una meta de factor IX 65 % al dia 8
del inicio del esquema. En este caso se evidencia la importancia de sospechar de hematomas de iliopsoas
ante la presencia de dolor abdominopélvico en pacientes con hemofilia. Es importante solicitar tomografia
computarizada o resonancia magnética y niveles de actividad de factor IX para confirmar sospecha e ini-
ciar reposicion con factor IX de manera temprana, ademdas de solicitar valoracion por servicio quirdrgico o
radiologia intervencionista en caso de que el hematoma sea refractario a tratamiento médico o presente
neuropatia femoral o sindrome compartimental.

Keywords

Abstract

= hemophilia B
> hematoma
= psoas muscles

lliopsoas hematomas are a serious complication of hemophilia B. In this case, a patient with moderate hemo-
philia B and a factor IX activity level of 1.7 % also had a spontaneous iliopsoas hematoma. Diagnosis was made
using computed tomography (CT), and treatment consisted primarily of factor IX replacement at 40 IU/kg every
12 hours, reaching a target factor IX level of 65 % by day 8 of the treatment regimen. This case highlights the im-
portance of suspecting iliopsoas hematomas in patients with hemophilia who present with abdominopelvic pain.
It is important to order CT or MRI scans and measure factor IX activity levels to confirm the suspicion and initiate
factor IX replacement early. Furthermore, consultation with a surgical or interventional radiology service is recom-
mended if the hematoma is refractory to medical treatment or if the patient presents with femoral neuropathy or
compartment syndrome.

Puntos destacados

> Los hematomas de iliopsoas son una complicacion potencialmente grave
en pacientes con hemofilia B, principalmente en casos moderados y graves.

> El tratamiento consiste principalmente de reposicion de factor IX, en ca-
s0s selectos puede optarse por drenaje del hematoma'y la angioemboli-
zacion arterial puede utilizarse en caso de sangrado refractario.

> Laterapia génica recientemente aprobada es una herramienta promete-
dora en el tratamiento a largo plazo de la hemofilia B ya que disminuye
drasticamente la necesidad de administracion de factor IX exdgeno.

Introduccion

La hemofilia B es un trastorno primario de la hemostasia ocasionado por la
deficiencia del factor IX, asociado a una mutacion recesiva ligado a cromoso-
ma X con una incidencia actual de 1 en cada 20.000 nacimientos masculinos.
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No se tiene la prevalencia exacta de portadoras femeninas, sin embargo, se
estima que por cada hombre con hemofilia existen entre 1-6 portadoras feme-
ninas, existiendo una proporcién de ellas con concentraciones de factores de
coagulacion bajas con sangrado sintomatica’.

Fue descrita por primera vez en 1952 como una entidad distinta a hemofilia A
y se le otorgd el epdnimo de «enfermedad de Christmas» en honor al primer
paciente identificado con dicha enfermedad, Stephen Christmas. En la década
de 1960 comenzaron avances importantes en la terapéutica de esta enferme-
dad con el descubrimiento de concentrados de factor IX, los cuales sentaron
las bases de la terapia actual.

La clasificacion de la severidad de la hemofilia se basa en los niveles de actividad

de factor IX, siendo leve con niveles de 0-05-40 UI/mL (5-40%) y rara vez presen-
ta sangrados espontaneos, moderada con niveles de 0,01-0,05 Ul/mL (>1-5%),
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en los cuales puede ocurrir sangrado articular espontaneo y hemorragias aso-
ciadas a traumatismos o eventos quirdrgicos y severa con niveles de 0,01 Ul/mL
(<19%) presentando de manera frecuente hemorragia espontdnea en musculos
y articulaciones, asi como riesgo de sangrado que compromete la vida’. Las
guias ISTH actuales recomiendan la profilaxis con factor IX en pacientes con he-
mofilia B moderada y severa, asi como la reposicién en agudo en pacientes que
presenten hemorragia o tengan que someterse a cirugia con niveles objetivos
de actividad acorde a cada caso especifico’.

Los hematomas musculares son la causa de 15-25% de los episodios de hemo-
rragia en sujetos con hemofilia. Entre ellos, los hematomas de iliopsoas tienen
especial relevancia, los cuales pueden complicarse con neuropatia femoral ca-
racterizada por incapacidad de flexionar la cadera, debilidad y alteraciones sen-
sitivas proximales en miembro pélvico afectado, necesitando estudio de ima-
gen como tomografia computarizada o resonancia magnética para su pronta
identificacion ya que requieren correccion de concentracion de factor IX'y en
casos severos, drenaje para evitar complicaciones como dafo a nervios perifé-
ricos (especialmente femoral) y sindrome compartimental, asi como técnicas
intervencionistas como embolizacion arterial en casos de sangrado refractario
a manejo conservador?. A continuacién, mostramos el caso de un paciente con
hemofilia B moderada que presentaba hematoma de iliopsoas espontaneo, se
identifica de esponténeo. Se identifico de manera oportuna con tomografia
computarizada y se administré reposicion de factor IX obteniendo buena res-
puesta clinica y laboratorial evitando potenciales complicaciones

Caso clinico

Antecedentes, enfermedad actual y exploracion fisica

Varén de 18 afos con antecedente de hemofilia B en tratamiento con factor IX
2.000 Ul (30 Ul/kg) 2 veces por semana, sin otras comorbilidades conocidas. Inicié
con un cuadro de dolor inguinal derecho subito al deambular que incremento

Laboratorio

progresivamente de intensidad. El paciente estaba consciente, alerta, orientado
en tiempo, lugar y persona, mucosas con adecuada hidratacién, exploracién de
nervios craneales sin alteraciones, campos pulmonares y precordio sin alteracio-
nes, abdomen blando, depresible sin dolor a la palpacién y sin datos de irritacion
peritoneal. Dolor de tipo ardoroso en regién inguinal derecha sin irradiaciones,
fuerza muscular proximal y distal 5/5 mMMRC en miembro inferior derecho, con
reflejos de estiramiento muscular ++/++++, respuesta plantar flexora, sin altera-
ciones en la sensibilidad superficial y profunda.

Pruebas complementarias

La citometria hemdtica se encontré sin alteraciones en ninguna de las lineas
celulares, urea y creatinina dentro de pardmetros normales, electrolitos séricos
sin alteraciones. Se evidenci¢ actividad de factor IX en 1,7% catalogédndose
como hemofilia B moderada (tabla 1). La tomografia simple de abdomen evi-
dencié musculo psoas derecho con incremento de su grosor y aspecto deshi-
lachado, musculo iliaco con incremento de su grosor en todo su trayecto con
hiperdensidades en sus fibras centrales compatibles con hematoma (figura 1).

Figura 1. Tomografia computarizada simple en fase de tejidos blandos.
Se observa hiperdensidad de 29 mm en regién de iliopsoas sugerente
de hematoma, sin datos de sangrado activo (flecha amarilla).

Hb (g/dL) 154 151 14,9 15,3 15,0 14,7 15,2 14,9
Hto (%) 46 44 42,8 45,2 43,1 419 44,7 42,3
Leucocitos (/uL) 7,560 7,180 7,430 7,060 7,520 7,210 7,340 6910
Plaquetas (/L) 268,000 259,000 253,400 247,800 257,600 245,900 251,200 240,700
Factor IX (%) 1,7 69,4 62,1 57,3 51,8 49,6 46,2 65,2
TP (seq) 12,0 12,28 12,14 12,32 12,05 1241 12,10 12,25
INR 1,00 1,02 1,01 1,03 1,00 1,03 1,01 1,02
TPT (seq) 55,0 41,2 37,8 394 36,1 383 40,2 36,4
Urea (mg/dL) 33 29 27 31 28 32 26 30
Creatinina (mg/dL) 0,70 0,74 0,68 0,75 0,72 0,69 0,73 0,68
Sodio (mmol/L) 140 137 142 138 141 137 139 140
Potasio (mmol/L) 41 38 44 41 43 3,9 472 40
Calcio (mg/dL) 9,7 94 10,0 9,6 99 9,6 98 9,5
AST (U/L) 22 26 20 25 23 22 21 24
ALT (U/L) 20 22 18 24 19 21 23 18
Bilirrubina total (mg/dL) 0,7 09 0,7 09 1,0 038 0,9 1,0
Bilirrubina directa (mg/dL) 0.2 03 0,2 03 03 0,2 0,3 03
Bilirrubina indirecta (mg/dL) 0,5 0,6 0,5 0,6 0,7 0,6 0,6 0,7

Tabla 1. Laboratorios a lo largo de su ingreso hospitalizacion, se evidencia factor IX de 1,7 % al inicio, con una elevacién al 69,4 % a las 24 horas del inicio
de administracion de factor IX obteniéndose niveles estables de 65,2 % al dia 8 de dicho esquema, con TPT alargado inicialmente que disminuye posterior
a esquema de factor IX, resto de laboratorios dentro de pardmetros normales.
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Evoluciéon

El paciente fue ingresado a piso de medicina interna donde se le administrd
reposicion de factor IX a dosis de 40 Ul/kg cada 12 horas, llegando a niveles
de 69,4% a las 24 horas del inicio del esquema como parte del objetivo de es-
tabilizacion inicial. Durante este momento, refirié ligera disminucion de dolor
inguinal, y al dia 8 del inicio del esquema terapéutico presentaba niveles de
factor IX de 65 % con TC demostrando resolucion del hematoma. Hemoglobi-
na funcién renal y hepatica dentro de pardmetros normales, asi como desapa-
ricion del dolor con posibilidad de deambular sin complicaciones. Tras descar-
tarse alguna complicacion relacionada a su trastorno de base y la resoluciéon
del cuadro clinico, se decidio su alta, recomendando reposo relativo progresivo
por al menos 2 semanas con posterior vigilancia en consulta externa con estu-
dios de control de biometria hematica, tiempos de coagulacion, niveles de fac-
tor IX, funcién hepética y renal, asi como envio a terapia fisica y rehabilitacion.

Diagnéstico
Hematoma de iliopsoas derecho secundario a hemofilia B moderada.
Discusion

Los hematomas de iliopsoas en sujetos que viven con hemofilia son una
complicacién potencialmente fatal que requiere intervencién inmediata, la
cual debe sospecharse en todo paciente con hemofilia y dolor abdominal
o inguinal y dificultad para la marcha y/o flexion de miembro pélvico proxi-
mal*. En estos casos la obtencion de un estudio de imagen es indispensable
para confirmar el diagnoéstico siendo la mejor opcién la resonancia magné-
tica debido a su alta sensibilidad, teniendo como alternativa la tomografia
computarizada que cuenta con buen rendimiento y suele ser més accesible.
Estos estudios permiten descartar diagndésticos diferenciales como absceso
de psoas, rotura parcial de psoas o masas retroperitoneales. El manejo hema-
tolégico de esta complicacion se basa en la reposicion de factor IX. Si bien no
existen niveles objetivos de actividad de factor IX en estos casos, la evidencia
sugiere que tener una meta inicial de hasta el 80 % de actividad en las prime-
ras 24-48 % (con posterior control de 50 % de actividad) es segura en estos
pacientes. No existen criterios establecidos sobre en qué momento indicar
manejo invasivo, la evidencia sugiere que en pacientes con afectacién neu-
rolégica dentro de las primeras 72 horas y con previa reposicion de factor IX
se puede optar por intervencién quirdrgica o aspiracion por ultrasonido en
pacientes con riesgo quirdrgico elevado, individualizando cada caso con un
enfoque multidisciplinar®. En casos de sangrado refractario se ha descrito el
uso de embolizacidn arterial como medida de control de sangrado teniendo
una efectividad del 80 % siendo una terapia para casos de sangrado asociado
a hemofilia B que puede ser utilizada en hematomas de iliopsoas asi como
en otros tipos de sangrado®. Actualmente se dispone de la terapia génica para
el control de la hemofilia B, ya que en 2024 se aprobd fidanacogene elaparvo-
vec, una terapia génica de dosis Unica para pacientes con hemofilia B, la cual
puede inducir la produccion enddgena de factor IX hasta por una década,
logrando reducir drasticamente o incluso eliminar la necesidad de profilaxis
con factor IX’.

Conclusiones

Este caso demuestra la importancia de sospechar de hematoma de iliopsoas
en todo paciente con hemofilia y dolor abdominal y/o inguinal, ya que los
hematomas de iliopsoas son una complicacion caracteristica en este tipo de
pacientes®. Sumanejo consta de reposicion de factores de coagulacion, siendo
en este caso factor IX al tratarse de hemofilia B, gracias a haberlo iniciado de
manera oportuna se logré evitar complicaciones como afectacion de nervios
periféricos o sindrome compartimental que pudieron requerir drenaje y gene-
rar secuelas en el paciente’. La terapia génica es una herramienta recientemen-
te aprobada para su uso en hemofilia B con resultados prometedores, lo cual
tiene potencial de impactar de gran manera en la poblacion con hemofilia B
debido a su dosificacion Unica y prolongada duracion de accion’.
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