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Resumen:

Introduccion: Los hemangiomas son los tumores vasculares mas frecuentes que se
presentan en la infancia. Constituyen lesiones de tipo vascular, por lo general
benignas (aproximadamente en el 90% de los casos), que se caracterizan por tener
una fase de crecimiento, de estabilidad y de involucion espontanea. Pueden
aparecer en cualquier parte de la piel, mucosas, incluso en érganos internos como
el higado o intestino. La etiopatogenia aun no esta bien definida, aunque se han
postulado varias teorias en las cuales los relacionan con un posible origen
trofoblastico y otras lo relacionan con los procesos de vasculogénesis vy
angiogénesis. Objetivo: Reportar el caso de un lactante con impresion diagnéstica
clinica de hemangiomatosis cutaneo-visceral. Paciente femenina de 1 mesy 18 dias
de edad, remitida a la consulta de Genética Clinica del Hospital Pediatrico de Centro
Habana, por el servicio de dermatologia del propio centro médico, por la presencia
de multiples hemangiomas en todo el cuerpo desde el nacimiento. Hija de padres
jovenes, no consanguineos. Con antecedente prenatal de amenaza de aborto, ITU
y cifras elevadas de tension arterial. Al examen fisico destaca la presencia de
multiples hemangiomas distribuidos por todo el cuerpo, asimetria de pliegues y
févea sacra. Conclusiones: Se realiz6 la presentacion del caso, resaltando la
importancia de la utilizacion del método clinico como herramienta principal para el
diagnéstico de estas enfermedades, tratando de evitar utilizacibn de métodos
invasivos, como la biopsia de piel, y permitiendo establecer una conducta
apresurada que disminuya la aparicién temprana de las posibles complicaciones
que la caracterizan. Para la realizacion de esta presentacion de caso se utilizaron

10 referencias bibliograficas.

Palabras Clave: // HEMANGIOMATOSIS CUTANEO-VISCERAL// tumores

vasculares/ hemangiomas/



Introduccion:

Las anomalias vasculares constituyen un grupo heterogéneo de alteraciones en los
vasos sanguineos Yy linfaticos, que afectan hasta el 5% o mas de la poblacion,
raramente se presentan y diagnostican en el periodo neonatal. La inmensa mayoria
son benignas y solo algunos casos presentaran complicaciones mayores.
Comprenden un amplio grupo de alteraciones dentro de las que se encuentran los
tumores y las malformaciones vasculares. EI comportamiento y la presentacion de
estas lesiones son heterogéneos porque pueden aparecer en cualquier parte del

cuerpo, ser congénitas o manifestarse durante los primeros afios de vida. 2

Actualmente las lesiones vasculares se clasifican en tres categorias segun la
Sociedad Internacional para el Estudio de Anomalias Vasculares (ISSVA): los

tumores vasculares, las malformaciones vasculares y un grupo aun no clasificable.
(©)

Los hemangiomas constituyen las neoplasias vasculares que con mayor frecuencia

se encuentran durante la infancia.

La Hemnagiomatosis cutaneo-visceral (hemngiomatosis multiple o Hemangioma
infantil multifocal), se refiere a la coexistencia de mas de dos hemangiomas

infantiles, y su presencia tanto a nivel cutdneo como en érganos internos. @

Presentacion del caso:

Paciente femenina de 1 mes y 18 dias de edad, remitida a la consulta de Genética
Clinica del Hospital Pediatrico de Centro Habana, por el servicio de dermatologia
del propio centro médico, por la presencia de multiples hemangiomas en todo el

cuerpo desde el nacimiento.

Historia de la Enfermedad Actual: Paciente que es recibida en consulta al mesy 18
dias de vida, de color de la piel blanca, producto de una tercera gestacion, hija de
padres jovenes (29 y 31 afios), no consanguineos. Madre con antecedentes
patolégicos personales negativos, enfermera de profesion, pero con ocupacion
actual: ama de casa, natural de Sancti Spiritus, este constituia su tercer embarazo,

con antecedentes de un parto anterior (varén de 9 afios) y un aborto provocado.



Padre con antecedentes patologicos personales de Hipertension Arterial (HTA)
desde joven, natural de La Habana, ocupacion: militar. Es traida a nuestro servicio
por presencia de lesiones en piel de tipo hemangiomas presentes desde el
nacimiento, los familiares refieren que al nacimiento eran de pequefio tamafio, pero
gue habian incrementado sus dimensiones en la actualidad, también comentaron
que algunas de ellas habian desaparecido y también que existian otras de nueva
aparicion. No se recogen antecedentes de otras alteraciones en la paciente,

referidas por la familia.

Historia prenatal: Se recoge el antecedente de haber presentado amenaza de
aborto (sangramiento) alrededor de las 6 semanas de gestacion. Durante el primer
trimestre presento Infeccidén del Tracto Urinario (ITU) por lo que tuvo tratamiento en
un primer momento con amoxicilina, posteriormente con nitrofurantoina y luego con
amikacina. También la madre refiere haber presentado cifras elevadas de tension
arterial, 140/100 mmHg, durante los tres trimestres de la gestacion, pero que sin

embargo no tuvo tratamiento medicamentoso para la misma.

Historia perinatal: nacida producto de un parto distécico (instrumentado: utilizacion
de forceps), a las 39 semanas de gestacion, con un peso al nhacer de 3700 gramos,
talla: 52 cm, Circunferencia Cefalica: 36 cm, Apgar 9/9. No complicaciones
perinatales ni posnatales. Se mantiene hasta la actualidad con lactancia materna

exclusiva.
Examen Fisico:
Mensuraciones:

- Peso: 4900 gramos.
- Talla: 55.8 cm.
- CC:38cm.

- Fontanela Anterior: 4 x 5 cm.

Se observaron lesiones correspondientes con hemangiomas de color rojo brillante

(ver anexo 1), distribuidas por todo el cuerpo, incluyendo en region palmar y plantar.



La de mayor dimension es de aproximadamente 1 x 1 cm y se localiza en la region

glatea izquierda.

Presenta ademas asimetria de pliegues y una fovea sacra profunda que a simple

vista no impresionaba que fuera comunicante.

Por parte del servicio de dermatologia llama la atencion en el examen fisico, que los
hemangiomas localizados en la regién acral han involucionado de forma
significativa, lo cual no coincide con el patron normal de evolucion de la enfermedad
en cuestion, teniendo en cuenta las etapas que la caracterizan. Por otra parte, existe

un aumento de tamafo de los hemangiomas localizados en tronco.
Complementarios con los cuales acudio a consulta:

- Hb: 13 G/

- Glucemia: 4.7 mmol/l

- Creatinina: 6.4L

- Urea: 3.4 mmol/l

- Acido urico: 460.5 umol/l
- TGP: 28 U/l

- TGO: 31.7 U/l

- FA: 663.8 U/l

- USG Abdominal: normal

- USG renal: Normal.
Indicaciones realizadas:

- Hemograma completo.

- USG transfontanelar.

- EOA (emisiones otacusticas)
- Ecocardiograma.

- Electrocardiograma.

- Cituria.

- Evaluacién por Oftalmologia.

- Evaluacién por Ortopedia.



La paciente fue reevaluada nuevamente, aproximadamente 15 dias después de la
primera consulta, a continuacion, se muestran los resultados de los

complementarios:

- Hb:11.4 G/l
- Hto: 0.34

- Leucocitos totales: 11.9 x 10° /L
Po: 0.27
Li: 0.72
Eo: 0.01
- Eritrosedimentacion: 25 mm/h
- Conteo de reticulocitos: 51 x 103
- Glucemia: 5.2 mmol/l
- Creatinina: 14.9L
- Urea: 2.6 mmol/l
- Acido urico: 113.6 umol/l
- TGP:53.5 Ul
- TGO: 74.5 U/l
- GGT: 39
- FA: 930 U/
- USG abdominal: Higado de tamafio y ecogenicidad normal. No imagen
nodular. Vesicula, pancreas y bazo de aspecto normal. Rifiones de tamafio
y aspecto normal.
RD: 40x22x5 mm.
RI: 45x23x5 mm.
- USG transfontanelar: Astas anteriores de 5 mm. Il Ventriculo: 11x5 mm. No
alteraciones de estructuras endocraneales por este estudio. No
desplazamiento de estructuras de la linea media.

- Fondo de ojo: normal, sin alteraciones.



En esta ocasion llamo la atencion la disminucion de las cifras de hemoglobina en un
periodo menor a los 15 dias, negando los familiares, al interrogatorio, cualquier

evidencia de manifestaciones hemorragicas en la paciente.

Por tanto, se realiza estudio endoscopico hasta estdbmago, el cual fue negativo y
Sangre Oculta en Heces Fecales la cual resulté positiva, lo cual sugiere la presencia
de lesiones en o6rganos internos del aparato digestivo. No se indicaron otros

complementarios mas invasivos, debido a la edad de la paciente.



Discusion:

Los hemangiomas son los tumores benignos mas frecuentes en la infancia, y
consisten en neoplasias vasculares benignas (90% de los casos) que crecen por
una rapida proliferacion celular a partir de las células endoteliales. Muestran de
manera caracteristica una fase proliferativa inicial, seguida de una fase involutiva
en la que la proliferacién endotelial disminuye y aparece tejido fiboroso separando

los espacios vasculares.

Los hemangiomas de la infancia constituyen una proliferacion benigna de células
endoteliales que con mayor frecuencia se presenta en los lactantes. En la mayoria
de los casos aparecen en las primeras semanas de vida, aunque pueden estar
presentes al momento de nacer, en forma de lesién precursora. Son mas frecuentes
en individuos con color de la piel blanca y existe gran predominio del sexo femenino,
con una relacion hembra / varon de 2-5: 1. La incidencia es de 1-2.6% en recién

nacidos y de 10-12 % en lactantes al primer afio de vida. ©:6)

Los hemangiomas se presentan en 1 a 2.5 % de los nifios, siendo Unicos en un 80
a 90 % de los casos. Como elemento basico para el diagndstico se encuentran:
tumor de color rojo brillante, de forma redondeada u ovalada y moviles, con
superficie lisa y dimensiones variables que oscilan entre 0.1 a 2 cm de diametro,
pudiendo llegar en raras ocasiones hasta los 10 cm, suelen aparecer después del
nacimiento, rara vez son congénitos. Generalmente tiene un crecimiento rapido los
primeros meses con involucion espontanea progresiva hasta en un 95 % de los

casos.

La expresion de multiples hemangiomas es un trastorno dermatolégico raro, de ser
solo cutaneo se habla de hemangiomatosis neonatal cutanea o benigna, pero en
menos de un 15 % de los casos se suele acompafnar de hemangiomas localizados
en dermis reticular, tejido celular subcutaneo, o comprometiendo otros 6érganos
como higado, tracto gastrointestinal, pulmones, sistema nervioso central, entre
otros. En tales casos hablamos de una hemangiomatosis neonatal difusa (HND) o

Hemangiomatosis cutaneo-visceral. ()



Desde el punto de vista evolutivo se caracterizan por presentar tres fases:

Fase de proliferacion: consta de una etapa de crecimiento rapido durante los

primeros 5 meses de vida, en la cual crece el 80% de su tamafo final, y a
partir de los 6-12 meses ocurre la fase de crecimiento lenta. La proliferacion
después del afio de vida puede ocurrir, pero es poco comun.

Fase de estabilidad o meseta: el hemangioma deja de proliferar, puede

sobreponerse con la fase de crecimiento lenta.

Fase de involucidén espontanea: tipicamente inicia a partir del afio de edad y

continda a lo largo de los afios, se estima que el tamafio del hemangioma
disminuye un 10% por afo, por lo que al cabo de 5 afios habra involucionado

el 50% aproximadamente. ®

La etiopatogenia de esta enfermedad auln no esta clara y se contintia investigando,

sin embargo, se han postulado las siguientes teorias:

Una teoria sefiala un origen trofoblastico basado en la similitud que presentan
las células placentarias y la de los hemangiomas infantiles, por compartir
marcadores moleculares tales como el Glut-1, el antigeno Lewis Y, la
merosina y el receptor Fc gamma Il. Ademas, se ha planteado que la
incidencia de los hemangiomas infantiles es mayor en los hijos de mujeres a
las que se les realizd una biopsia de las vellosidades coridnicas.

Otra teoria postula un origen en las células precursoras del endotelio que son
capaces de originar vasos sanguineos (vasculogénesis).

Otra plantea el desarrollo de nuevos vasos a partir de los existentes

(angiogénesis). ©

Los hemangiomas cutaneos pueden también presentarse como lesiones multiples

pequefias (de 1 a 20 mm), que bien afectan solo a la piel (hemangiomatosis cutanea

benigna [HCB]) o a la piel y las visceras (hemangiomatosis neonatal difusa [HND]).

Ambas son denominaciones arbitrarias, que probablemente representen aspectos

de un espectro continuo, dado que una investigacion minuciosa a menudo revela

que los recién nacidos con HCB tienen en realidad afectacion asintomatica de



multiples o6rganos. Por eso algunos autores han propuesto el término de

«hemangiomas multiples con o sin afectacién extracutanea». (10

Los hemangiomas mudltiples en la infancia limitados a la piel (hemangiomatosis
neonatal benigna) tienen por lo general un buen prondstico. Mas raramente, los
hemangiomas pueden afectar a la piel y otros 6rganos viscerales. En este Gltimo
caso, se observa un claro predominio del sexo femenino. Clinicamente las lesiones
adquieren un tamano variable, entre 0,5y 1,5 cm. La localizacidon extracutanea mas
habitual es el higado (64%), seguido del tracto gastrointestinal, el cerebro, el

mediastino y el pulmén, aunque pueden verse afectados muchos otros érganos.

Los hemangiomas hepaticos, sobre todo los mdltiples y los de gran tamafio, se
asocian con una mortalidad de hasta el 30-40 % debido a una insuficiencia cardiaca
de alto gasto, pues imitan las alteraciones hemodindmicas producidas por un gran
shunt de izquierda a derecha. Otras posibles complicaciones en esta localizacion

son las coagulopatias de consumo y las hemorragias internas. 10

El diagnostico de la enfermedad es eminentemente clinico, sin embargo, en todos
los casos de hemangiomas cutaneos multiples, es necesario efectuar una
evaluacion en busca de afectacion visceral mediante estudios de imagen como la
ecografia Doppler, la angiorresonancia o la arteriografia, ecocardiograma, TAC,

segun el caso, pero procurando siempre realizar los examenes menos cruentos. (10

El manejo de los hemangiomas (todos en su conjunto) es controvertido por varias
razones. Quiza las mas importantes sean el amplio espectro de presentaciones
clinicas y la dificultad para predecir qué lesiones son inocuas y cuales pueden
suponer un riesgo para el paciente. Por ello, la recomendacion general es tratar
cada caso de forma individual, enfrentar las posibles complicaciones de la lesién
concreta con los posibles riesgos derivados del tratamiento, siempre con un enfoque

multidisciplinario. (8)



Conclusiones:

La hemangiomatosis cutaneo-visceral constituye una entidad nosologica poco
frecuente, se caracteriza por la presencia de hemangiomas tanto a nivel cutaneo
como en érganos internos, por lo que puede traer graves consecuencias para la
vida del individuo en dependencia de la localizacion de estos ultimos. El diagnéstico
correcto y de forma temprana permite el manejo adecuado del paciente de forma
integral y multidisciplinaria para establecer el tratamiento adecuado y oportuno de
forma independiente para cada paciente, y evitar al maximo las complicaciones, que

provocan una alta morbilidad y mortalidad.
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Anexo 1:

En esta imagen se observan hemangiomas en diferentes localizaciones.



