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Reporte de caso

Hemangioma hepético congénito
gigante: sindrome de Kasabach-Merritt

Giant Congenital Liver Hemangioma: Kasabach Merritt
Syndrome

Carlos Cortés-Caballero '*
Centro Clinico Bucaramanga, Colombia

Margarita Rosa Mogollén-Zehr
Universidad Industrial de Santander, Colombia

Silvia Nathalia Vera-Campos >
Universidad Industrial de Santander, Colombia

Resumen: Los hemangiomas son las proliferaciones mdas frecuentes en la edad
pedidtrica, y el hemangioma hepitico es de los mas comunes entre los viscerales. El
diagnéstico precoz es importante para orientar el tratamiento. Se presenta el caso de
un neonato con compromiso ventilatorio secundario al efecto de una masa gigante,
que ecogrificamente correspondié a un hemangioma hepético. Se realizé reseccién
quirtrgica y, ulteriormente, fue enviada a patologia, que confirmé el diagndstico.

Palabras clave: Hemangioma hepdtico, sindrome de Kasabach-Merritt, hemangioma
gigante.

Abstract: Hemangiomas are the most frequent proliferations in children, and liver
hemangiomas are the most common among those in the viscera. Early diagnosis to focus
treatment is important. We present the case of a neonate with compromised breathing
secondary to the effect of a giant mass that echographically appeared to be a hepatic
hemangioma. Surgical resection and subsequent pathology confirmed the diagnosis.

Keywords: Hepatic hemangioma, Kasabach Merrit syndrome, giant hemangioma.
Introduccién

Los hemangiomas son las neoplasias hepaticas mds frecuente en nifios.
Cercadel 70 % se presentan al nacer y representan el 10 % de los tumores
pedidtricos. Pueden comprometer cualquier érgano, aunque son mds
comunes en la piel, el higado y el encéfalo 1. Su incidencia es mayor en
mujeres, en una proporcion de3:1°2.

Los hemangiomas se caracterizan por una proliferacién de células
endoteliales sin atipia y angiogénesis, lo que lleva a un rdpido crecimiento
de esta lesion. Por lo general, son de tamafio pequefo y asintomaticos;
sin embargo, se han presentado casos de hemangiomas gigantes, definidos
aquellos en los que su tamano es mayor de 5 cm 3, que pueden
generar una serie de complicaciones tales como: insuficiencia cardiaca,
hipotiroidismo, sindrome de compartimento abdominal y sindrome de
Kasabach-Merritt, que causa una alta mortalidad en neonatos.

Generalmente, su diagndstico es incidental, mediante hallazgos
ecogréficos, aunque se puede confirmar histoldgicamente usando
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marcadores tipo transportador de glucosa 1 (GLUTI) 2 factor VIII,

CD31yCD38,lo que ayuda a su distincién de otras patologias vasculares
4

Caso clinico

Paciente producto de un embarazo pretérmino de 33,3 semanas de
gestaciéon, de una mujer de 29 anos con antecedentes de diabetes
gestacional controlada y corioamnionitis. Se observa un neonato de sexo
femenino, de 2565 gy 45 c¢m de talla, con bradicardia y compromiso
ventilatorio secundario a restriccién por masa. Ingresa a la unidad de
cuidados intensivos (UCI), donde se le realiza intubacién orotraqueal.
Durante el examen fisico se encuentra abdomen distendido y se palpa una
masa de consistencia dura en el flanco y en el hipocondrio izquierdo sin
dolor ni signos de irritacién peritoneal. El perimetro abdominal es de 35
cm, que para su edad cronoldgica estd aumentado; presenta petequias, piel
y conjuntivas ictéricas.

Se solicita ecografia abdominal que muestra masa de ecogenicidad
heterogénea dependiente del 16bulo hepético izquierdo, de dificil
cuantificacién por su tamafo, la cual se extiende hasta la
pelvis desplazando estructuras vecinas. Se acompana de patrén de
vascularizacién en su interior y dreas quisticas sin calcificaciones, con
posibilidades diagnésticas de hemangioma hepético versus hamartoma
mesenquimal y, menos probable, de hepatoblastoma. Se reporta
radiografia de térax que sugiere cardiomegalia.

Al tercer dia se realizan exdmenes paraclinicos, que informan una
bilirrubina total de 8,9 mg/dL y una bilirrubina indirecta de 7,9 mg/
dL; ALAT de 21 U/L; ASAT de 213 U/L; tiempo de protrombina
prolongado, plaquetas de 56 000/mm?; hemoglobina (Hb) de 10,8 g/dL;
y hematocrito (Hto) del 34,4 %. La evolucién muestra la disminucién
progresiva de estos valores. Se cuantifican los niveles de alfafetoproteina
(AFP), que informan 1000 UI/mL. Con la impresién diagndstica
por tomografia axial computarizada (TAC) del hemangioma hepitico
congénito, se decide realizar lobectomia izquierda.

El dia 14 del preoperatorio, la bilirrubina total es de 0,7 mg/dL y
la bilirrubina directa es de 0,56 mg/dL, con valores de las pruebas de
funcién hepdticay tiempo de protrombina dentro de los rangos normales.
A los 10 dias posquirurgicos, presenta hemorragia pulmonar masiva de
dificil manejo, con diagnéstico de coagulacion intravascular diseminada
(CID), por lo que se inicia tratamiento de rescate con adrenalina, 4cido
tranexdmico y transfusion de crioprecipitado y plaquetas, con evolucién
satisfactoria. Ademads, se encuentra una hiperbilirrubinemia a expensas de
la bilirrubina directa, con valores de bilirrubina total de 17 mg/dL y de
bilirrubina directa de 12 mg/dL. Ulteriormente se remite a consulta de
cardiologia pedidtrica por sospecha de conducto arterioso persistente. Se
considera que no requiere tratamiento quirtrgico y se da salida a los 45
dias, en condiciones dptimas.
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Se envia pieza de reseccion a patologia. En los hallazgos
histopatoldgicos se encuentra masa ovoide, firme, que pesa 268 g, mide
10,5 x 6,5 x 5 cm, presenta una superficie externa lisa y brillante; la
base de implantacién es cruenta, y alcanza 4 x 3 cm; al seccionarla, estd
compuesta por un tejido rojo central rodeado por una banda palida de
espesor variable, que alcanza los 0,3 cm (Figura 1).
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Figura 1
Hemangioma hepdtico con superficie externa lisa, compuesto por un tejido rojo central.

Microscépicamente predominan los espacios vasculares de diferente
tamano, algunos capilares y otros quisticos, tapizados por un endotelio
monomorfico. La luz contiene glébulos rojos e histiocitos con pigmento.
En la parte periférica se observa una cdpsula fibrosa, de espesor variable,
con conductos biliares en algunos campos o con hepatocitos y capilares en
otros. Se formula el diagndstico de hemangioma hepdtico mixto capilar y
cavernoso (Figura 2).

Figura 2
A. Estudio microscépico (HE, 20x) que muestra espacios vasculares tapizados por un
endotelio sin atipia. B. (HE, 40x) glébulos rojos en su interior ¢ histiocitos con pigmento.

Discusion

Los hemangiomas hepdticos son neoplasias benignas de origen
mesenquimal y suelen ser solitarios. Segun diversos estudios de
dermatologfa y cirugia, se considera que el hemangioma presenta dos
alteraciones: malformaciones vasculares y neoplasias vasculares °. Estas
crecen rapidamente en los primeros afos de vida y se estabilizan
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aproximadamente a la edad de 1 afo. Un 75 % de los casos tiende a
involucionar por completo hacia la edad de 5 a 7 afos, por lo que su
manejo se basa en el control de la evolucién ®, En cuanto a la localizacién,
se ha descrito con mayor frecuencia en el I6bulo hepdtico izquierdo ?, lo
que concuerda con el presente caso.

Su etiologia todavia sigue siendo desconocida, aunque existe una
asociacién entre el tamano y los niveles de estrogeno/progesterona, con
el crecimiento de la lesion observado durante el embarazo y el uso de
anticonceptivos orales y de terapias de reemplazo hormonal 7 que, asuvez,
pueden generar peliosis hepética ®. Esto explicarfa la mayor prevalencia
en el sexo femenino. En nuestro caso no se encontraron antecedentes
familiares o de uso de estos farmacos; tampoco se hallé relacién con la
diabetes gestacional y la corioamnionitis que padecié la madre durante el
embarazo.

Teniendo en cuenta que entre los diagnésticos diferenciales se
encuentran los tumores abdominales propios de la infancia, se cuantificé
la AFP con valores normales para la edad, por lo que la posibilidad de un
hepatoblastoma es minima. Este marcador debe interpretarse de acuerdo
con el grupo etario y en los recién nacidos es muy elevado considerando
este resultado normal para la edad.

En cuanto a las complicaciones, estin la trombosis intratumoral, la
ruptura, el diagndstico incierto, la disfuncién hepatica o de érganos
abdominales relacionada con el efecto de masa, el sindrome de
coagulopatia, conocido como sindrome de Kasabach-Merritt, y la muerte,
que en la mayoria de los casos se debe a insuficiencia cardiaca que se
produce aproximadamente en el 50 % de los pacientes con hemangioma
hepdtico y es secundaria a la derivacién arteriovenosa de lesiones de
gran tamano ° Enla paciente hubo hallazgos clinicos y de laboratorio
sugestivos de anemia hemolitica y trombocitopenia severa acompanada de
coagulopatia de consumo, hallazgos propios del sindrome de Kasabach-
Merritt, que ocurre por activacién plaquetaria en el interior de los grandes
hemangiomas 3. Se observd, ademds, una ictericia preoperatoria con
caracteristicas hemoliticas, la cual se encuentra hasta en un 35 % de los

casos de hemangiomas hepaticos en nifos °

Como alternativas en su tratamiento se incluye el uso de
corticosteroides o agentes con un marcado efecto antiangiogénico
(interferén alfa, ciclofosfamida, vincristina o actinomicina D) . Se ha
descrito la terapia con bevacizumab, un anticuerpo monoclonal capaz
de inhibir el factor de crecimiento endotelial; sin embargo, su eficacia
no ha sido confirmada. Hay un pequeno nimero de casos en los que
se considera la intervencién quirtrgica por riesgo de complicaciones,
que suelen ocurrir alrededor de la sexta semana de vida. El manejo
quirtdrgico incluye resecciones segmentarias, lobectomia o enucleacién del

hemangioma, mediante cirugia abierta o laparoscopia '°. Si se plantea la

necesidad de cirugfa, el procedimiento de eleccién es la enucleacion 3. En
este caso, la intervencién quirtrgica fue la eleccién prioritaria, debido al
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compromiso ventilatorio secundario al efecto mecanico de la masa, que
fue el doble del peso del higado (250 gvs. 110 g).

Es importante considerar como complicaciones durante el periodo
postoperatorio a las hemorragias, las coagulopatias, las infecciones, las
fistulas biliares, la ascitis y la falla hepética. A esta ultima se le atribuy¢ la
presencia de la hiperbilirrubinemia directa de la paciente. Por otro lado, la
CID podria considerarse como una complicacién posquirtrgica debido a
que, en el preoperatorio, la paciente no presentaba esta anomalia, lo que
descarta que esta sea producto del sindrome de Kasabach-Merritt, que
también suele presentarla. Las principales consecuencias de la CID son el
consumo o la pérdida de las proteinas hemostéticas y de las plaquetas en
el perioperatorio, que origina fenémenos hemorragicos y obstrucciones
trombdticas en la microcirculacién, con compromiso de la funcién de
diversos 6rganos. Especificamente, en este caso, una hemorragia pulmonar
masiva.
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