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M Resumen

Los hemangiomas constituyen el tumor mas
frecuente en la infancia con una incidencia de 0.8 a
2.3% al nacimiento. A 80% de los nifos se les
manifiesta el hemangioma en el primer mes de vida.
La incidencia es mayor en nifias (3:1), de piel clara,
pretérmino (menos de 1500g). Sélo 10% tienen
antecedentes familiares. Sesenta por ciento se
localizan en cabeza y cuello, 25% en troncoy 15%
en extremidades.

Se define como una neoplasia benigna compuesta
por endotelio vascular hiperplasico y proliferativo.
Son lesiones dindmicas que manifiestan una fase de
proliferacion, estabilizacion e involucién.

Se presenta un caso de una nifla que presentaba un
hemangioma hepético que hizo térax restrictivo que
fue tratada con esteroides orales, intravenosos, se
embolizé el vaso nutricio y Vincristina con lo que se
obtuvo una mejoria clinica e involucién de la lesién.

En el presente articulo se hace una revisién del
manejo que aun es controversial.

Descriptores: hemangioma, malformaciones

vasculares, Vincristina.

Los hemangiomas constituyen los tumores mas
frecuentes en la infancia. Estan presentes en el 0.8
al 2.3% al nacer y 80% se han manifestado en el
primer mes de vida. Tienen una incidencia mayor en
nifias (3:1), con piel clara, con bajo peso al nacer
(menos de 1500g) y 10% tienen antecedentes
familiares. En el 80% de los casos son lesiones
Unicas y se localizan especialmente en cabeza y
cuello (60%), luego en tronco (25%) y 15% en
extremidades.

Sedefinencomoneoplasiasbenignascompuestas
de endotelio vascular hiperplasico y proliferativo
que muestran un comportamiento dindmico de
proliferacién, fase estacionaria e involucién posterior.

Algunas de estas lesiones presentan complicaciones
por su localizacién, por agresividad al invadir los
tejidos subyacentes o porque proliferan mas de lo
esperado lo cual justificalas diferentesintervenciones
terapéuticas.

M Caso Clinico

Se presenta un caso de una paciente femenina
que ingreso al Hospital de Nifios con un dia de edad.
Era traslada un hospital regional por dificultad
respiratoria, edemas y petequias generalizadas.
Como antecedentes perinatales era producto de una
madre de 31 anos, sexta gesta. Habia tenido un
control prenatal inadecuado. La nifa nacié a las 36
semanas de edad gestacional con un peso al nacer
de 3210g, una talla de 43cm, circunferencia
cefédlica de 34cm y un APGAR de 4-6-7

Ingres6 con fallo respiratorio que requirié
ventilacion mecéanica asistida. Ademas presentaba
hepatomegalia de mas de 3 cm bajo el reborde
costal. Los miembros superiores e inferiores tenian
petequias generalizadas. Se realizé un ultrasonido
que evidencié multiples lesiones compatibles con
malformaciones vasculares en la regiéon fronto-
parietaldelcerebroyenelhigadode aproximadamente
8,9 x 7 x 8cm de didmetro. Esta ultima causaba un
problema pulmonar por efecto de térax restrictivo.
Para lograr su estabilidad hemodindmica y una
mejoria en las plaquetas se utilizaron esteroides
sistémicos (Prednisona 1mg/Kg cada 12 horas via
oral, posteriormente se aumentaron a 3mg/Kg por
dia). Alos 14 dias de haber iniciado este tratamiento
edad se realiz6 un ultrasonido que no mostré la
masa en cerebro y reporté invariada la lesién
hepatica. Debido a esto se inici6 un esquema con
metilpredisolona 30mg/kg por 3 dias, luego 20mg/
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kg por 4 dias, disminuyendo 50% cada semana vy al
final con 1mg/kg/dia por una semana. Ademas se
realiz6 una embolizacién de uno de los vasos
nutrientes principales. Con este tratamiento se
obtuvo una disminucién de la lesién hepatica a 7 x
7 cm.

A la edad de 3 meses aproximadamente la
paciente presentaba poca ganancia ponderal y
saturaciones de oxigeno bajas. En este momento la
lesiéon hepéatica era de 7,5 x 6,6 x 5 cm y producia
una elevacién del diafragma derecho. Se realizé una
biopsia hepética la cual no fue concluyente. A la
edad de 3 y medio meses se realizé un aortograma,
el cual mostré multiples vasos diminutos. Por este
comportamiento clinico se decidié6 aplicar un
tratamiento con quimioterapia basados en que la
lesién era persistente, extensa y comprometia su
funcién ventilatoria. Se indicé Vincristina (0,025mg/
Kg). Este tratamiento fue bien tolerado. No presenté
ningin efecto secundario o toxicidad. Un mes
después el hemangioma estaba menos vascularizado,
sin alteracidon en el eje espleno-porta ni elevaciéon
diafragmaticaimportante. Posteriormente la paciente
tuvo una buena evolucidn clinica hasta la total
desaparicion de la lesion en el higado.

M Discusion

El hemangioma es la lesién hepatica vascular
mas comun; la cual es de naturaleza benigna y con
frecuente regresion espontadnea. La mayoria de
pacientes con hemangiomas hepaticos se presentan
antes de los 6 meses de edad, y principalmente en
los primeros 2 meses de vida. La presentacion
clinicaincluye hepatomegalia e insuficiencia cardiaca
por alto gasto. Sin embargo, alrededor de un 3 a 5%
se complican debido a su tamario, lesién en érganos
vitales o coagulopatia concomitante’.

Los principales objetivos del tratamiento de
estas entidades son: disminuir el tamafio de los
hemangiomas, controlar la coagulopatia y la
trombocitopenia. Por este motivo se han utilizado
diferentes terapias, entre las cuales podemos
nombrar esteroides sistémicos, irradiacion,
compresion, embolizacién, agentes antifibrinoliticos,
inhibidores de agregaciéon plaquetaria, interferén y
quimioterapia, sin que ninguno sea 100%
efectivo'"234 ), Estos tratamientos siguen siendo
controversiales.

Como esquema de manejo se puede proponer el
siguiente:

Primera linea: Prednisona 3-bmg/kg/d vy
Metilprednisolona o Interferén si el anterior no da
resultado.

Segunda linea: Quimioterapéuticos
Vincristina o Ciclofosfamida.

como

Tercera Linea: Radioterapia 600cGy casi siempre
asociada a Interferdn.

Al ingreso, esta paciente se catalogé como una
hemangiomatosis difusa neonatal con hidrops fetalis
por consumo plaquetario y anemia. Esta sospecha
diagndstica se consideré importante debido a que la
paciente en su evolucién cursé con anemia y con
plaguetopenias que fueron transitorias®.

Después de la embolizacién los cambios en el
tamano de la masa pueden ser evidentes hasta 1 y
medio mes después del procedimiento. La
quimioterapia se utiliz6 como medida de rescate por
la persistencia y el importante compromiso
ventilatorio. Posterior al primer ciclo de Vincristina
la paciente mejoré notablemente. Se utilizaron 3
ciclos mensuales en total.

Entre los diagnésticos diferenciales se deben citar:

Sindrome de Kasabach-Merrit: se caracteriza por
hemangiomas cavernosos de crecimiento rapido y la
evidencia de trombocitopenia, coagulopatia y anemia
hemolitica microangiopatica. Desde su descripcién
en 1940 se han reportado desde entonces alrededor
de 300 casos similares. La mortalidad asociada a
estacondiciénesrelativamentealta, aproximadamente
de un 10-37%, debido a que afecta érganos vitales y
a la poca respuesta al tratamiento. Como tratamiento
se ha utilizado esteroides, quimioterapia y hasta
radioterapia como salvamento®78919 En articulos
recientes se menciona que los hemangiomas que
comprometan la vida y no respondan a esteroides y
a interferé6n alfa, se les debe aplicar radioterapia
hiperfraccionada en dosis recomendadas hasta de
25-30 Gy. De forma temprana se puede ver una
mejoria en el conteo de las plagquetas y esto puede
ser interpretado como un prondstico de la respuesta
e involucién del hemangioma. Lamentablemente son
tratamientos muy riesgosos por los efectos
secundarios que pueden tener a mediano y largo
plazo en niflos pequeios ''. También se han reportado
casos donde se afirma que en nifos en condiciones
criticas el resultado con Vincristina como
monofdrmaco no es significativa y por eso estaria
justificado el uso de quimioterapia antiproliferativa
combinando agentes como Ciclofosfamida,
Vincristina, Actinomicina asociada a Metrotexate. Se
afirma que la respuesta de estas lesiones a los
esteroides puede ser de sélo un 10%, al uso
combinado con interferén alfa de 50-60% 2.

Hemangiomatosis neonatal difusa: se caracteriza
por iniciar en periodo neonatal, no evidencia de
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malignidad y compromiso de tres o mas 6rganos. El
curso normal de estos es similar a los hemangiomas
vasculares pues crecen por un periodo de 8 a 18
meses para luego involucionar; aunque también se

pueden complicar con sangrados, ictericia
obstructiva o iniciar un fenémeno Kasabach-
Merritt.

A pesar de los hemangiomas son una patologia
benigna, pueden comprometer la vida de los
pacientes por el crecimiento tumoral (efecto de
masa), sangrado, insuficiencia cardiaca (alto gasto)
o el Sindrome de Kasabach-Merritt. En esta paciente
el tamano de la masa hepética ejercié un efecto
restrictivo en su funcién pulmonar y con repercusién
en su crecimiento. Esto constituyé la base para la
decisién terapéutica para el uso de agentes
citotéxicos.

Las guias de tratamiento para los hemangiomas
y sus complicaciones son todavia controversiales.
Pero en un caso como este, donde el paciente es de
alto riesgo, se deben usar tratamientos agresivos
(valorando el costo-beneficio). En este caso la
Vincristina fue bastante bien tolerada y efectiva.
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