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Tabla 2 Resumen de las principales variables recogidas en el grupo de pacientes sin ERC

Paciente Edad Sexo Dgt. Genética Afectacion Tamafo HTA Proteinuria  Trasplante
actual prenatal hepatica renal
1 0,8 M Si — No 0 No Si -
9 F No - Fibrosis hepa- 0 Si(2 Si -
tica+HTP antiHT)
3 4 M Si — No Normal No No -
4 23 M No — Fibrosis 0 Si (1 Si —
hepatica antiHT)
5 18 M Si — No Normal Si (1 No —
antiHT)
6 16 M No — No 4 No Si —

antiHT: farmaco antihipertensivo; Dgt. prenatal: diagnostico prenatal; Edad actual: anos de edad en el momento en el que se desarrolla

el estudio; ERC: enfermedad renal crénica; F: femenino

HTA: hipertension arterial; HTP: hipertension portal; M: masculino.
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:{Como tratamos el n
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hemangioendotelioma kaposiforme?

How do we treat Kaposiform
Haemangioendothelioma?

Sr. Editor:

El hemangioendotelioma kaposiforme (HEK) es un tumor
vascular infrecuente, no metastatizante, aunque con carac-
ter localmente infiltrativo, que puede llegar a comprometer
la vida. Su diagnostico se fundamenta en las pruebas de ima-
gen y la anatomia patologica. Suele presentarse como lesion
Unica en el retroperitoneo o en el tejido subcutaneo y en
un 30% de los casos se encuentra asociado a un sindrome
de Kassabach-Merrit (KMS), coagulopatia que representa la
complicacion mas grave del HEK. La Sociedad Espanola de
Hematologia y Oncologia Pediatrica propone la reseccion
quirtrgica como tratamiento electivo, pero la afectacion
de estructuras vitales suele imposibilitar dicha opcion. En

estos casos se recomienda el uso de antiagregacion y cor-
ticosteroides sistémicos como primer escalon terapéutico
y reservar la vincristina, ciclofosfamida, interferon-alfa u
otros citostaticos para casos refractarios’.

Se presentan 3 casos de HEK correspondientes a la casuis-
tica de la ultima década en un hospital terciario, uno de los
cuales se trata de una paciente afecta de drepanocitosis,
asociacion actualmente no descrita.

Recién nacida a término (caso 1) con tumoracion cervical
congénita de coloracion violacea, consistencia dura y exten-
sion desde la zona retroauricular izquierda hasta el borde
preauricular derecho (fig. 1). La RM confirma el diagnos-
tico de HEK (fig. 2). Presenta trombocitopenia (25.000/dl)
y elevacion de D-dimeros (3.000mcg/l), sugestivos de
KMS asociado. Inicia tratamiento con metilprednisolona,
antiagregacion y vincristina, con mejoria transitoria. Poste-
riormente se produce un descenso de la cifra de plaquetas
hasta 5.000/dl en el contexto de una enterocolitis necroti-
zante. Se decide asociar ciclofosfamida seguido de sirolimus
por falta de respuesta, tras lo que se constata disminucion
paulatina del tamafo tumoral y normalizacion de parame-
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Figura 1  Tumoracion cervical congénita de coloracion viola-

cea.

tros analiticos. Se realiz6 reseccion quirdrgica a los 13 meses
de vida. A los 22 meses de vida mantiene buena evolucion
sin recidiva.

Nifa de 2 afos (caso 2) consulta por la deteccion de
una masa abdominal en el transcurso de un sindrome febril.
La ecografia, RM y biopsia confirman el diagnéstico de HEK
circunscrito a la musculatura de la pared abdominal dere-
cha, inicialmente sin alteraciones analiticas sugestivas de
KMS. Se inicia metilprednisona, pero ante falta de respuesta
tras 3 semanas se sustituye por vincristina. Tras la quinta
dosis se evidencia trombocitopenia (3.000/dl) y elevacion de
D-dimeros (12.400 mcg/l) compatible con KMS. Tras mejoria
analitica se procede a la embolizacion intraarterial tumoral
por radiologia intervencionista con escasa respuesta. Dada
la regular evolucion se suspende vincristina y se inicia evero-
limus, logrando disminucion del tamafo tumoral. Se procede
a su reseccion a los 4 aios de vida. Actualmente tiene 6 anos
y se encuentra libre de enfermedad.

Lactante de 7 meses (caso 3) afecta de drepanocitosis con
hallazgo de masa en el miembro superior izquierdo de con-
sistencia pétrea, adherida a planos profundos. Tras 3 meses
de seguimiento con sospecha de crisis venooclusiva se pro-
duce aumento de tamano, por lo que se realiza biopsia que
confirma el diagndstico de HEK. A pesar de la normalidad
analitica inicial, presenta en ese momento trombocitopenia

Figura2 RM. Lesion hiperintensa y heterogénea en secuencia

T2.

brusca (26.000/dl) y elevacion de D-dimeros (4.430 mcg/l),
lo que sugiere KMS. Se inicia tratamiento con vincristina,
apreciando disminucion del tamafo tumoral y normalizacion
analitica. Tras la séptima dosis sufre un deterioro brusco
y acude a urgencias en situacién de parada cardiorrespi-
ratoria. Presenta marcada esplenomegalia que sugiere un
secuestro esplénico secundario a su enfermedad de base.
Tras fracaso de las maniobras de RCP avanzada se certifica
el exitus de la paciente.

En los casos expuestos se constata el manejo tan dispar
de esta enfermedad. Ademas, dada la escasa incidencia,
la literatura se resume a serie de casos clinicos. Por tanto,
se pone de manifiesto la necesidad de pautas actualizadas
que incluyan nuevas alternativas de tratamiento. Los
corticosteroides no han sido evaluados en ensayos clinicos
y la mayoria de publicaciones reportan respuesta parcial
o inefectiva en monoterapia. La embolizacion tumoral
selectiva parece producir una mejoria transitoria en el
tamarfio tumoral y en la cifra de plaquetas, por lo que podria
indicarse en caso de situaciones graves como complemento
al tratamiento médico. La reseccion quirirgica total cuando
es factible suele ser el tratamiento mas efectivo. En algu-
nos casos la vincristina ha logrado la desaparicion tumoral
y la normalizacién analitica’?. El propranolol también
parece tener su papel en el manejo del HEK, aunque los
resultados son discordantes®“. Existen ensayos en curso
y series de casos clinicos acerca del uso de sirolimus, asi
como otros inhibidores de mTOR que muestran resultados
prometedores>® y que en algunos centros se emplean como
primera linea de tratamiento. Aunque se trate de una tarea
dificultosa por la rareza del HEK, parece clara la necesidad
de estudios comparativos entre los tratamientos actuales y
las nuevas lineas de tratamiento planteadas, con el fin de
actualizar las guias de actuacion terapéutica.
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Hemocromatosis neonatal. Diez afios
en un cambio de paradigma

Neonatal haemochromatosis: 10 years into a
paradigm shift

Sr. Editor:

La hemocromatosis neonatal (HN) es la causa mas fre-
cuente de fallo hepatico agudo en el periodo neonatal'.
Los descubrimientos recientes sobre su etiopatogenia han
provocado un cambio radical en su manejo y pronéstico’2.
En el 95% de los casos, la etiologia es un proceso gesta-
cional aloinmune'’3. La presentacion clinica de la HN es
muy variable e inespecifica. La presentacion clasica incluye
hipoglucemia, ictericia y coagulopatia. El diagnostico defi-
nitivo viene dado por la demostracion del acimulo de hierro
en los tejidos extrahepaticos’ (mediante biopsia o RMN).
La demostracion inmunohistoquimica del dafio hepatico
mediado por el complemento es definitorio de enfermedad
hepatica aloinmune gestacional (GALD)?. Con el tratamiento
clasico (quelantes del hierro y antioxidantes) la supervi-
vencia era menor del 20% y generalmente era preciso el
trasplante hepatico'. Los nuevos tratamientos (exanguino-
transfusion y administracion de gammaglobulinas intraveno-
sas) han mejorado la supervivencia sin trasplante a un 75%°.
El cambio mas relevante es la posibilidad de realizar una pre-
vencion prenatal (inmunoglobulinas intravenosas durante el
embarazo), con una eficacia cercana al 100%°, cuando se ha
confirmado previamente el diagndstico de GALD.

El objetivo de esta revision es analizar nuestra casuistica
durante 10 anos y evaluar el impacto de los cambios recien-
tes en términos de evolucion y supervivencia. Se realizé un
estudio descriptivo retrospectivo revisando los casos diag-
nosticados de HN entre enero de 2005 y diciembre de 2014
en nuestro centro. Se recogieron datos de edad gestacional,
peso al nacimiento, antecedentes familiares y obstétricos
(incluyendo ecografias prenatales), clinica y momento del
inicio, clinica a lo largo de la evolucion, alteraciones analiti-
cas, pruebas de imagen, asociacion con otras enfermedades,
hallazgos en la anatomia patoldgica, tiempo que transcurre
hasta llegar al diagndstico, tratamiento recibido y evolucion
posterior.

Se recopilaron 6 casos de HN en los ultimos 10 anos
(4 mujeres y 2 varones). No habia antecedentes familiares
de interés. Se trataba de madres sanas, todas excepto una
con gestaciones previas, y 3 de ellas con abortos previos.

En 4 casos se objetivd oligohidramnios y en 3 retraso del
crecimiento intrauterino. Tres de los pacientes nacieron pre-
maturos y otros 3 fueron pequefos para la edad gestacional.

La forma de presentacion fue muy variable. Tres pacien-
tes iniciaron la clinica en las primeras 24h con ictericia,
presentando una evolucion progresiva del fallo hepatico.
Otro ingreso6 en la UCI neonatal por prematuridad extrema
y a los 12 dias de vida presentd hepatomegalia y colestasis;
evolucionando a fallo hepatico progresivo. Otro ingresé por
diagnostico prenatal de cardiopatia congénita y rasgos dis-
morficos y en las primeras horas present6 shock refractario
de origen no aclarado, oligoanuria y fallo hepatico. El Gltimo
presentd shock refractario y fallo multiorganico desde el
nacimiento, con una evolucién rapida y fatal, siendo exi-
tus en 5 dias. Todos los pacientes presentaron insuficiencia
renal. Dos pacientes asociaron hipotiroidismo y uno de ellos
presentd insuficiencia pancreatica. Todos presentaron ane-
mia, 4 trombocitopenia y uno pancitopenia. La elevacion de
las transaminasas fue moderada. Todos presentaron coagu-
lopatia, colestasis, hipoalbuminemia, aumento ferritinemia,
sideremia, saturacion de transferrina y alfafetoproteina. La
ecografia abdominal fue inicialmente normal en 4 casos,
apareciendo alteraciones posteriormente. A 4 pacientes se
les realizd RMN, evidenciandose depositos de hierro en el
higado y pancreas.

El diagnostico se realizo en 5 pacientes mediante biop-
sia hepatica (fig. 1) y de mucosa oral, en el 6.° mediante
necropsia. En un paciente se realizé estudio inmunohisto-
quimico, siendo positivo.

En cuanto al tratamiento, en 3 pacientes se realizd
exanguinotransfusion y en 2 de ellos se administraron
gammaglobulinas. Tres recibieron tratamiento con antio-
xidantes y quelantes de hierro. En todos los casos hubo

i

Figura 1 A) Tincion hematoxilina-eosina. Hepatitis giganto-
celular con fibrosis abundante y colestasis. B) Tincion de Perls.
Depositos de hierro en higado.
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