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RESUMEN

Se presenta un caso de recién nacido femenino (2500 g de peso, 44 cm de talla), obtenida por cesarea
segmentaria de 33 semanas + 4 dias gemelar (segundo feto) (Apgar de 8 y 9 al primer y quinto minuto), de una
madre de 22 afios, (en el Hospital Universitario “Antonio Patricio de Alcala” el 25 de Noviembre de 2005). A las
36 horas fallece por secuestro plaquetario. Autopsia revelo coagulopatia por consumo en areas de proliferacion
celular con células cebadas.

PaLABRrAs cLAVE: Hemangioma, malformacion vascular, Sindrome de Kassabach Merritt.
ABSTRACT

A female second-twin newborn weighing 2500 g and measuring 44 cm who had been delivered by lower
segment C-section performed on a 22-year old mother at 33 weeks and four days of gestation, and given an
Apgar score of 8 and 9 at 1 and 5 minutes, respectively, at the Antonio Patricio de Alcala University Hospital
on 25 November 2005. The infant died 36 hours after birth due to platelet sequestration. The autopsy revealed

disseminated intravascular coagulation in areas with continued mast cell formation.

KEey worps: Hemangioma, vascular malformation, Kassabach Merritt syndrome.

Los hemangiomas son tumores benignos del
endotelio vascular (Cordisco, 2005). Su incidencia
varia entre 1-3% de los neonatos y hasta un 12%
en los lactantes (Drolet et al. 1999; Donnelly et al.
2000). Predomina en nifias mas que en nifios (3-5:1)
en la raza blanca y en recién nacidos preterminos de
bajo peso hasta un 20% (Enjolras y Gelbert, 1997,
Garzon et al. 2000; Metry y Herbert, 2000). Pueden
ser superficiales (Dermis papilar) o profundos
(Dermis reticular o tejido celular subcutaneo), raras
veces compuestos (Fishman et al. 1993; Berg et al.
2001). Su localizacion mas frecuente es en cabeza y
cuello (60%), seguida de tronco (25%) y extremidades
(15%). Se presentan fundamentalmente como lesiones
aisladas (80%); solo un 20% como lesiones multiples
(Mueller y Muliken, 1999; Powell, 1999; Mulliken
et al. 2000). Los hemangiomas experimentan un
crecimiento rapido con una fase proliferativa entre 3
y 9 meses, una fase estacionaria entre 7'y 14 meses'y,
finalmente la fase involutiva (7 a 9 afios). Se estima
que un 30% de los casos se resolverian a los 3 afios,
50% a los 5 afios y un 70% a los 7 afios (apenas un
20% desaparecen totalmente (Takahashi et al. 1994;
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Boye et al. 2001).

La mayoria se diagnostican clinicamente. Los
métodos de tomografia axial computarizada (TAC)
y resonancia magnética (RM), son utiles en la
fase proliferativa, mostrando lesiones lobuladas,
circunscritas, con vasos nutrientes dilatados en el
centro o en la periferia. La Ultrasonografia con
Doppler establece diferencia con malformaciones
vasculares (Stringel, 1995; Burrows et al 1998;
Dubois y Garel, 1999).

En 20% de los pacientes se presentan
complicaciones locales caracterizadas por compresion
de estructuras importantes; y en 5 a 13% ulceracion
con sobre infeccion. Excepcionalmente el 1% de los
casos supone peligro para la vida, el desarrollo de
desordenes severos como coagulacion por consumo
local (Sindrome de Kassabach Merritt) o sistémico
(Coagulacion Intravascular Diseminada) de plaquetas
y ciertos factores de la coagulacion, desplegando
finalmente fallo cardiaco congestivo, (Esterly, 1983;
Enjolras et al. 1997; Campos, 2004)
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El tratamiento depende de la localizacion, velocidad
de crecimiento y complicaciones. En ausencia de
compromiso de estructuras vitales se recomienda actitud
expectante. Los corticoesteroides sistémicos, Interferén
alfa 2a, embolizacion terapéutica via arterial, laser
pulsado decolorante en los superficiales, cirugia tardia
para secuelas o precoz en complicaciones, criocirugia y
laser YAG intersticial se emplean dependiendo del tipo
(Raulin y Werner, 1999; Kautz y Kautz, 2000; Poetke
et al. 2000).

Hemos tenido la oportunidad de evaluar un recién
nacido de sexo femenino, en el Hospital Universitario

“Antonio Patricio de Alcald” el 25 de noviembre de
2005, que presentd hemangioma mdultiple complicado
con sindrome de Kassabach Merritt, que describimos a
continuacion:

Recién nacido (RN) de sexo femenino obtenida
por cesarea segmentaria de 33 semanas + 4 dias de
gestacion gemelar (segundo feto), hija de madre de
22 afios, embarazo controlado (Figura 1). Peso al
nacer 2 500 g y 44 cm de talla; Apgar de 8 puntos
al minuto y 9 puntos a los 5 minutos del nacimiento.
Grupo sanguineo y Rh: madre “O” positivo, padre “A”
positivo y el producto “A” positivo.

Figura 1

Al examen fisico se observaron lesiones tumorales
tipo “bolsas” ubicadas en hemitérax posterior derecho,
region lumbarizquierda, cinturapélvica (Que abarcabael
pliegue inguinal y laregion perianal derecha) y miembro

inferior izquierdo (con deformidad), acompafiadas de
maéculas hipercrémicas de color vino tinto “Vino de
oporto” con vasos sanguineos superficiales de llenado
lento (Figura 2y 3).

Figura 2
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Figura 3



Caso de hemangioma multiple en recién nacido complicado...

Los examenes paraclinicos reportaron  El Eco Doppler evidencio flujo lento en caverna,
como resultados: leucocitos, 1.000 x mm® (27%  lecho venoso en pierna izquierda, lesién en hemitorax
segmentados y 73% linfocitos); hemoglobina, 13,9  posterior izquierdo con profundidad de 3 cm, y
g/dl, Hematocrito, 43,1% y plaquetas, 190.000 x  finalmente mostré6 menor nimero de cavernas en la
mm?, region lumbar (todas con flujo similar) (Figuras 4 a 8).

Conel Ecoy la TAC se descart6 compromiso visceral

Las radiografias descartaron compromiso 6seo.  (Figuras 9y 10).

Figura 4 Figura 5 Figura 6

Figura 7

Figura 9 Figura 10
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A las 32 horas de vida la RN inicié un cuadro clinico
caracterizado por hipoactividad e hipotonia, palidez
cutdneo-mucosa acentuada y en &reas tumorales se
observd intensificacion de la coloracién rojiza. Con
la instalacion de este cuadro se inici6 tratamiento con
esteroide (a dosis altas), antibioticos de amplio espectro
y concentrado plaquetario. A pesar del procedimiento
anterior, la neonato presentd evolucién torpida por
secuestro plaquetario en las lesiones tumorales,
falleciendo 36 horas después del nacimiento. La autopsia
reveld coagulopatia por consumo en areas histologicas
de proliferacion celular con células cebadas.

Los hemangiomas son las neoformaciones
vasculares benignas mas frecuentes en la poblacion
infantil femenina caracterizadas por lesiones maculares
eritematosas (Donnelly et al. 2000; Drolet et al. 1999).
Su presentacion maltiple es rara. Histologicamente existe
proliferacion celular aumentada, con células cebadas en
lafase proliferativa (Bergetal. 2001; Fishmanetal. 1993).
Cualquier 6rgano puede tener lesiones hemangiomatosas,
pero los afectados son: higado, sistema nervioso central,
tubo digestivo, tejido pulmonar, ojos, cavidad bucal y
rifiones (Enjolras et al, 1997; Esterly, 1983). Desde el
punto de vista hematoldgico se asocia con el sindrome
de Kassabach-Merrit con secuestro de plaquetas en el
interior de la lesion vascular. Su evolucion puede ser
cronica y leve 6 aguda y masiva como en este caso. Esta
complicacion constituye una de las principales causas
de mortalidad en estos pacientes (Boye et al. 2001;
Takahashi et al. 1994).

Eldiagndstico se basafundamentalmente en el cuadro
clinico y en el tipo de lesiones (tamafio, distribucion,
color y forma). Los estudios de ultrasonografia, TAC
y RM permiten conocer la magnitud de la lesion. La
ecografia doppler documenta sobre el compromiso del
lecho vascular (Dubois y Garel, 1999; Burrows et al
1998; Stringel, 1995).

El tratamiento médico de estos pacientes deberia
evitar la descompensacion aguda secundaria a la
pérdida de plaquetas y a la hemorragia consecutiva. En
estos casos, como en el que se relata, el enfoque debe ser
multidisciplinario (Kautz y Kautz, 2000; Poetke et al.
2000; Raulin y Werner, 1999).

Finalmente, seria recomendable la existencia de
centros de referencias para este tipo de patologias,
contribuyendo de este modo al desarrollo de nuevos
enfoques terapéuticos y a la investigacion basica acerca
de la patogénesis de estas lesiones vasculares.
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