CASO CLINICO

Hemangiomatosis multiple con afectacion visceral,
a proposito de un caso

Multiple hemangiomatosis with visceral involvement, a case report
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Resumen

Ese relata el caso de un paciente de 3 meses de edad con
hemangiomas cuténeos y viscerales, hepatomegalia, anemia 'y
datosdeinsuficienciacardiaca. Unavez realizados|os examenes
complementarios se concluye con el diagndstico de hemangio-
matosis multiple con afectacion visceral. Se aprovecha el caso
clinico para hacer una actualizacion del tema.
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I ntroduccion

Los hemangiomas son los tumores més frecuentes
de lainfancia. Son lesiones vasculares benignas en
el 90% de los casos, la incidencia es variable desde
1 a30%, mésfrecuente en el sexo femenino con una
relacion de 3:1 a5:1y, laprevalencia en prematuros
esde 11 — 13%*S.

Por definicion los hemangiomas tienes tres fases:
proliferativa, estacionaria y de involucion. En la
fase proliferativalas lesiones crecen en forma rapi-
day alarmante, luego en la fase estacionaria no hay
cambios clinicos, lainvolucion se observaen e se-
gundo afio de vida. Mas del 50% se resuelven hacia
el quinto afio de vida, el 75% desaparecen hacialos
7 afiosy €l 90% alos 10 afios*e.

* Meédico Pediatra. Hospital Materno Infantil. Caja Nacional de Salud
** Pediatra Hematologa.Hospital Materno Infantil.Caja Nacional de Salud
***Jefe de Imagenologia.Hospital Materno Infantil. Caja Nacional de Salud

Articulo recibido 1/6/07 y fue aprobado para publicacién 18/8/07

Abstract

It isdescribed athree-months old infant with cutaneous and
visceral hemangiomas, hepatomegalia, anemia and inadequate
heart function. Once carried out the complemmentary tests we
concluded with the diagnosis of multiple hemangiomatosiswith
visceral affectation. We take advantage of the clinical case to
make an update of this sickness.

Key words:

Rev Soc Bol Ped 2007; 46 (2): 108-12: hemangiomatosis,
cutaneous, visceral.

La afectacion visceral es de mal pronostico y el hi-
gado es el 6rgano de localizacion extracutanea mas
frecuente, encontrandose multiples lesiones que
comprometen ambos |6bulos hepaticos, son gene-
ralmente asintomaticos, los hallazgos clinicos fre-
cuentes son hepatomegalia e insuficiencia cardiaca
congestiva, a veces anemia y trombocitopenia se-
cundarias, e ictericia por obstruccion de vasos por-
tat’.

El diagnostico es clinico y los estudios de imagen
como ultrasonografia abdominal, tomografia axial
computarizada (TAC) y resonancia nuclear magné-
tica (RNM) nos ayudan a determinar la magnitud
de laafeccion visceral . Los estudios con tecnecio®™
son Utiles para diferenciar hemangiomas cavernosos
de otras lesiones del higado y la gammagrafia con
eritrocitos o plaquetas radiomarcadas también son
de ayuda. Se debe solicitar una radiografia de térax
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y electrocardiograma, como estudios complementa-
rios.

Lacomplicacién més frecuente en un fistula arterio-
venosa hepatica, que provoca ato flujo sanguineo
y una insuficiencia cardiaca es la principal causa
de muerte en estos pacientes. La mortalidad en pa-
cientes no tratados es de 80% y en tratados 27%.
El tratamiento cuando se lo requiere se realiza en
dos fases. primero uso de diuréticos y digitdlicos y
la segunda es disminuir €l flujo sanguineo a través
del hemagioma usando corticosteroides, farmacos
sistémicos o cirugia®®.

Caso clinico

Lactante menor de 3 meses de edad, masculino,
producto del sexto embarazo, parto por cesarea por
ruptura prematura de membranas a las 34 semanas
de gestacion, peso a nacer de 2.150 g; cursd con
ictericianeonatal que setrat6 con luminoterapia, sin
complicaciones. Desde € nacimiento presenta dos
lesiones tipo fresa, rojo vinoso en cuero cabelludo
y planta del pieizquierdo. Al mes de edad aparece
otra tumoracién, de la misma caracteristica que las
anteriores, en carainternade piernaizquierda.

L os padres consultan en el Hospital Materno Infan-
til por una notoria palidez que tenia €l nifio y que
fue el motivo de su internacion.

Al examen fisico de ingreso destaco: peso de 4.250
g, talla 54 cm; piel y mucosas pdlidas e ictéricias.
Presencia de tres lesiones rojo vinosas carnosas ubi-
cadas en: cuero cabelludo anivel de fontanela ante-
rior delx 2 cm, plantade pieizquierdo de0.5x 0.4
cm de diametro y cara interna de pierna izquierda
de 2 x | cm de didmetro, como se observan en la
figura# 1.

En la zona cardiaca, se ausculté un soplo cardiaco
sistélico 11/VI1 sin irradiacion; el abdomen estaba
distendido y con una hernia umbilical reducible,
hepatomegalia con 4 cm bajo el reborde costal. En
la regién escrotal se aprecia un aumento de volu-
men hilateral, blando, reducible y con presencia de

LN

Figura# 1. Hemangiomatosis cutaneas en extre-
midades inferiores.

ruidos hidroaéreos. El resto del examen fisico era
normal.

Se realiz6 valoracion con cardiologia encontrando
una sobrecarga volumeétrica biventricular con cora-
zon estructuralmente normal, hipertension arterial
pulmonar leve y seinicio tratamiento con digoxina
y furosemida. También fue valorado por hematolo-
gia, cirugiay dermatol ogia.

Dentro de los exdmenes complementarios se desta-
can: radiografia de térax que mostrd cardiomegalia
global y aumento de latramavascular, ecografia he-
pética evidencio la presencia del higado aumentado
de tamafio con parénguima de ecogenicidad hete-
rogénea y presencia de imégenes hipoecogenicas,
redondeadas de diferentes tamafios en el 16bulo de-
recho e izquierdo del higado, distribuidas en forma
dispersay que son compatibles con hemangioendo-
telioma, ver figura# 2.

En la tomografia axial computarizada abdominal
sin contraste se observé el higado aumentado de ta-
mafio a expensas de innumerables lesiones intrapa-
renguimatosas hipointensas, que se ven mejor luego
de laadministracion de contraste endovenoso y que
son sugerentes de hemangioendotelioma.

La gamagrafia hepética en €l estudio de “SPECT
perfusion — pool hepético”, concluyd: las iméagenes
en sistema SPECT muestran una glandula hepética
de situacion normal con alteracion de su estructura
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Figura # 2 Ecografia hepatica muestra zonas hipoecogénicas, redondeadas de diferentes
tamarios en el 16bulo derecho e izquierdo del higado.

por presencia de multiples zonas frias de distribucion irregular en todo el parénguima hepatico, algunas de
ellas en forma de “sacabocado”, (ver Figura#3).

Figura# 3. SPECT perfusion hepética TC*"-GR.

El estudio de Pool Hepético con TC*®™-GR (in vivo) mostraron una mejor vascularizacion de las zonas foto-
pénicas, sin identificacion de acumulacién del mismo que pudieran evocar con certeza la presencia de heman-
giomas, por lo que se realizo6 el estudio con gldbulos rojos marcados in vitro, que mostro relleno de actividad
en las zona fotogénicas del SPECT hepético como expresion de aumento de flujo sanguineo de las mismas,
corroborando la sospecha de lesiones de contenido sanguineo, ver Figura# 4.
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Figura # 4. Pool sanguineo hepético, TC*®™-GR in vivo ein vitro.

Con todos los resultados obtenidos se llegd a los
siguientes diagndsticos. hemangiomatosis mdiltiple
con afectacion visceral: hepética y cutanea; sobre-
carga biventricular por cardiopatia fistulosa en sis-
tema porto cava mas hipertension pulmonar leve;
anemia secundariay herniainguina bilateral y um-
bilical.

El paciente hasta la fecha es controlado en &l Hos-
pital Materno Infantil y la evolucion es favorable.
Recibi6 tratamiento con digital y diuréticos por 6
meses y actualmente no presenta datos de descom-
pensacion cardiaca. Los controles ecograficos pe-
riédicos indican que el hemangioma hepético ha
involucionado en un 75%. En cuanto a las lesiones
cutaneas, se observa que desaparecio la lesiéon del
cuero cabelludo, la de la pierna crecio paulatina
mente por lo que se uso corticoides con lo queinvo-
luciond hasta un 90% y la de la planta del pie esta
sin cambios. Se realiz6 herniorrafia inguinal bilate-
ral y laherniaumbilical remitio espontaneamente.

Discusion

Aungue la mayoria de los hemangiomas del |actan-
te se presentan como lesiones aisladas y Unicas, un
20% delos casos |o hace en forma de lesiones mul-
tiples dentro de éste porcentgje estaria el presente
caso clinico. Lo mas frecuente es que es un proceso
benigno manifestado por multiples hemangiomas
cutaneos que crecen durante un periodo de tiempo
corto y después involucionan completamente antes
de los dos afios de edad como fue la evolucion de
este paciente.

En raros casos puede tener una afectacion de dos
0 més Organos y ser una enfermedad grave de ésta
manera se presentd en nuestro paciente que presentd
insuficiencia cardiaca, multiples hernias por disten-
sién abdominal y por hepatomegaliaimportante. La
afectacion viscera puede conferir un mal pronés-
tico en los nifios afectos, sin embargo en nuestro
paciente la involucién fue tal que no presentdé més
complicaciones.

Los lactantes con hemangiomas cutaneos deben
someterse a una anamnesis detallada y un examen
fisico cuidadoso y los estudios de extension Utiles
son: hemograma, coagulograma, funcién hepética,
examen general de orina, radiografia de térax, elec-
trocardiograma o ecocardiograma para buscar datos
de falla cardiaca con gasto alto los mismos se reali-
zaron al ingreso del paciente. Habra que considerar
ultrasonografia abdominal para delinear lesiones
hepdticas, la TAC y RNM con € fin de conocer la
magnitud de la afeccion visceral, planear métodos
terapéuticosy vigilar e tratamiento, ya que demos-
tramos su utilidad en esta entidad. En métodos ra-
dioldgicos se tomara en cuenta los relacionados a
medicina nuclear donde se utilizar €l tecnecio®™, el
cual ofrece ayuda paradiferenciar hemangiomas ca-
vernosos de otras lesiones ocupativas del higado o
del bazo. La gammagrafia con eritrocitos o plague-
tas radiomarcadas son también de gran utilidad®®.
La angiografia como método invasivo tiene sus in-
dicaciones y también ciertos riesgos a considerar®.

Los hemangiomas hepdticos pueden observarse
con 0 sin hemangiomas cutaneos multiples en otras
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oportunidades, dato que se debe considerar ante un
nifio con sospecha diagndstica. Los que no se aso-
cian alesiones cutaneas suponen un importante reto
diagnosticot3.

No se realiz6 biopsia hepatica por €l riesgo grave
gue conlleva'y no la recomiendan en la literatura y
ante otros casos similares“.

Los hemangiomas son a menudo maltiples y com-
prometen a ambos |6bulos hepéticos, coincidiendo
con nuestro paciente. Muchos nifios afectos estan
asintomaticos y se diagnostican solamente median-
te unaecografiaabdominal. Se encuentra frecuente-
mente unahepatomegaliay unainsuficienciacardia-
ca congestiva que puede no ser evidente en las pri-
meras semanas de vida. Otras manifestaciones son:
anemia o trombocitopenia secundarias a aumento
del flujo sanguineo o, masraravez, unaictericiaque
resulta de la obstruccion de | os espacios portael pri-
mer y tercer dato acompafiaron a nuestro paciente,
gue remitieron juntamente con la involucién de los
hemangiomas hepéticos. No presentd complicacio-
nes propias de la hemangiomatosis, motivo por lo
gue no se redlizaron por gemplo e reemplazo de
factores de coagul acién con plasma fresco congela-
doy crioprecipitados en casos de hemorragia secun-
daria a la pérdida de plaquetas, asi como el control
de la insuficiencia cardiaca congestiva con uso de
diuréticos y digitalicos que se uso hastalaremision
total de lainsuficiencia cardiaca.

La mayoria de los autores recomiendan administrar
glucocorticoides sistémicos adosisquevan de2 a5
mg/kg/dia cuando existe compromiso viscera sin-
tomatico, en nuestro caso no llegamos a usar esta
medicacion. Laduracion del tratamiento esvariable,
dependiendo la*“ actividad” delos hemangiomas. Un
tiempo promedio pudieraser de 2 a8 meses, aunque
otros autores indican 2 a4 semanas’*°.

Recientemente se esta usando €l interferén alfa 2
(IFNa) en dosis de una a tres millones de unidades
por metro cuadrado de superficie corporal /dia, via
subcutéanea durante 215 dias, luego tres veces por
semana durante 3 a 9 meses. Este tratamiento blo-
guea la proliferacién de células endoteliales acti-
vadas por factores de crecimiento que estimulan la
angiogénesis, tratamiento que aln no contamos en
nuestro medio.
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