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Caso cLiNIco

Se presenta el caso de una lactante de mes y medio de
edad que sufre en su domicilio un episodio aparente-
mente letal, con apnea y cianosis, tras la toma del bibe-
ré6n. Como antecedentes personales destacaba un reflujo
gastroesofdgico, por lo que recibia férmula antirreflujo.
A su llegada a urgencias mostraba mala coloracién de piel
y mucosas, con frecuencia cardiaca de 160 lat./min, pre-
sion arterial de 90/45 mmHg y buena perfusion periférica.
Presentaba una saturacién transcutinea de oxigeno del
99%, con oxigeno en gafas nasales a 2 1/min, con fases
de respiracion superficial y sin taquipnea. En la ausculta-
cién cardiopulmonar se apreciaba un soplo vibratorio
1I/VI y roncus diseminados. El abdomen era globuloso,
muy distendido y con hepatomegalia de 5-6 cm. Mostra-
ba un exantema petequial generalizado, puntiforme, de
predominio en abdomen y destacaba un angioma fresa
en region occipital de cuero cabelludo (fig. 1). Ante la
sospecha de sepsis se administran 100 ml de suero fisio-
logico, cefotaxima y se decide su ingreso en la unidad
de cuidados intensivos pediatricos.

En las pruebas complementarias realizadas al ingreso
destacaba leucocitosis (20,3 x 10%/1) con linfocitosis, he-
moglobina 1,19 mMol/1 (7,7 g/dD y 435.000 plaquetas/L,
con estudio de coagulacién normal. En la bioquimica pre-
sentaba una glucosa de 10,1 mmol/1 (182 mg/dD, GOT
40 U/1, GPT 14 U/1 con urea, creatinina e iones norma-
les. La proteina C reactiva (PCR) era menor de 5 mg/l y
en la gasometria venosa mostraba acidosis metabélica
(pH, 7,18; pCO,, 5,44 kPa [40,8 mmHg]; pO,, 5,18 kPa
[38,9 mmHg]; bicarbonato, 15 mEq/l; exceso de bases,
—12,2D). En la radiografia de abdomen (fig. 2) se aprecia-
ba compromiso pulmonar por compresiéon abdominal.
Se realiz6 una tomografia computarizada (TC) abdomi-
nal donde se aprecié gran hepatomegalia con mdultiples
nodulos sélidos que afectaban practicamente a la totali-
dad del parénquima hepatico. Se efectu6 una resonancia
magnética (RM) que mostraba multiples nédulos en pa-
rénquima hepatico de morfologia redondeada con realce
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inicialmente periférico tras la administracion de contraste
y con tendencia a la confluencia y homogeneizacion en
secuencias posteriores (fig. 3).

PREGUNTA
JCudl es su diagnostico?

Figura 1. Angioma fre-
sa en region occipital
del cuero cabelludo.

Figura 2. Radiografia
de torax que muestra
compromiso pulmonar
por compresion abdo-
minal.

Figura 3. RM que mues-
tra nodulos en el parén-
quima hepadtico.
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HEMANGIOENDOTELIOMA HEPATICO INFANTIL

El hemangioendotelioma hepatico infantil (HHID) es un
tumor vascular de origen mesenquimatoso, caracterizado
por una proliferacién, en general fusocelular, que delimi-
ta canales vasculares de diversas morfologias y que pre-
senta cierta predileccion por el higado, piel y glandula
salival. Segin algunos autores! es el tumor vascular he-
patico mas frecuente en la etapa infantil. Presenta un li-
gero predominio en mujeres (1,5-2:1) y mas del 85% de
los casos se presentan antes de los 2 meses de edad.

Estructuralmente se distinguen dos tipos: tipo I, con proli-
feracion ordenada de pequenos canales vasculares y areas
cavernosas, y tipo II, con estructura mas irregular, alta activi-
dad mitética y tendencia a la fibrosis?. No siempre es posi-
ble el diagnéstico diferencial entre estos dos tipos de tumor.

El diagnéstico se basa en las pruebas de imagen. La
ecograffa-Doppler demuestra flujo venoso en los canales
vasculares cavernosos intratumorales. La TC y la RM son
las pruebas mas ttiles para su diagnéstico y muestran una
masa heterogénea tUnica o multiple que, tras la adminis-
tracion de medio de contraste intravenoso, presentan un
realce periférico temprano en la fase arterial con progre-
sion tardia hacia el centro de la lesion en la fase venosa3.
Segun algunos autores? la arteriografia es necesaria para
valorar la presencia de circulacion colateral que puede
modificar el tratamiento y prondstico, aunque no esta cla-
ra su utilidad. Es muy controvertida la realizacién de una
biopsia tumoral por el gran riesgo de sangrado. Segin
algunos trabajos’, antes de decidir el tratamiento es razo-
nable biopsiar la lesién y realizar un estudio inmunohis-
toquimico con el marcador Glut-1 y determinar el factor
de crecimiento de fibroblastos en orina para tipificar el tu-
mor y las posibilidades de respuesta al tratamiento. La
presencia del marcador Glut-1 se asocia a una buena evo-
lucion con el tratamiento médico, mientras que su au-
sencia implica una falta de respuesta al mismo. La pre-
sencia de hemangiomas a otros niveles, como el sistema
nervioso central (SNC), puede modificar la actitud tera-
péutica, por lo que se recomienda la realizacion de TC
multicorte para descartar la existencia a otros niveles. En
nuestro caso se realizo ecografia transfontanelar para des-
cartar la presencia de hemangiomas en el SNC.

En las lesiones sintomadticas el uso de corticoides e in-
terferén alfa (IFN-o) puede inhibir la proliferacion de
células endoteliales y musculares. Los corticoides pue-
den iniciarse en forma de bolos de hasta 30 mg/kg/dia
durante una semana y posteriormente mantenerlos a
2 mg/kg/dia hasta valorar respuesta tumoral en 3 sema-
nas®. El ITFN-a (1-3 mU/m?/difa) se asocia al tratamiento
con corticoides para inhibir la migracién y proliferacion
endotelial”®. En nuestro paciente se decidié iniciar trata-
miento con metilprednisolona a 8 mg/kg/dfa durante una
semana y posteriormente a 2 mg/kg/dia asociando IFN-a
a dias alternos (1.000.000 U dias alternos). Este tratamien-
to se mantuvo durante 7 semanas, pero dada la mala evo-
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lucion se aument6 la dosis de IFN-a a 1.000.000 U/dia-
rio. En las lesiones solitarias debe valorarse la posibili-
dad de reseccion tumoral; y en las lesiones mayores o
tumores multifocales, debe valorarse el trasplante hepati-
co, ligadura de la arteria hepdtica o embolizacion transar-
terial, dependiendo de la presencia de derivaciones y
circulacion colateral.

Con independencia del tratamiento tumoral es necesario
tratar los sintomas asociados. El uso de digital y diuréticos
para la insuficiencia cardiaca congestiva (ICC) y el trata-
miento de la anemia y de la coagulopatia, si existen, son
importantes para la evolucion y pronostico. En tumores de
gran tamafo la compresion pulmonar puede producir un
Compromiso respiratorio importante. Nuestra paciente pre-
sentd numerosos episodios de descompensacion respira-
toria e inestabilidad hemodinamica, precisando ventilacion
mecanica durante 40 dias y apoyo inotropico con dopa-
mina durante 30 dias. El gasto cardiaco durante estos epi-
sodios, se encontraba aumentado con disminucion de las
resistencias vasculares periféricas. Se mantuvo tratamiento
de la insuficiencia cardiaca con digital y diuréticos. No pre-
sentd alteracion de la funcion hepdtica salvo un aumento
de la gammaglutamiltranspeptidasa hasta 970 U/1. Preciso
multiples transfusiones por anemizacion.

El prondstico y evolucion depende del tamano tumo-
ral y de las complicaciones asociadas. La insuficiencia car-
diaca congestiva, el compromiso respiratorio, la coagulo-
patia de consumo y el riesgo de hemorragia son factores
asociados que pueden condicionar la evolucion. Existen
factores asociados de mal prondstico como la presencia
de ICC, ictericia, multiples n6dulos tumorales o ausencia
de diferenciacion cavernosa®,
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