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Hemangiomalosis neonatal difusa.

A proposito de un caso

Antonio David Pérez-Elizondo*

RESUMEN

La hemangiomatosis neonatal difusa es un padecimiento in-
frecuente, potencialmente grave con desenlace fatal carac-
terizado por numerosos hemangiomas cutaneos capilares,
propios de la infancia, asociados a lesiones angiomatosas
viscerales de amplia distribucidon. Las complicaciones mas
comunes son falla miocardica, hemorragias digestivas y fa-
lla hepatica. El manejo se encamina a reducir los efectos
adversos y las posibles complicaciones.

Palabras clave: Hemangioma, enfermedades cutaneas, tu-
mores organicos.

INTRODUCCION

La hemangiomatosis neonatal difusa fue inicialmen-
te descrita por Lister en 1938. Se sabe que los he-
mangiomas constituyen los tumores benignos mas
comunes en la poblacién infantil, particularmente
durante los primeros ainos de vida. Son verdaderas
proliferaciones endoteliales que conducen a una hi-
perplasia variable, a diferencia de las denominadas
malformaciones vasculares consideradas defectos en
la embriogénesis con endotelio de aspecto normal,
ya presentes desde el nacimiento.'?

Los hemangiomas multiples se dividen en he-
mangiomatosis neonatal benigna cuando sélo existe
compromiso mucotegumentario y hemangiomatosis
neonatal difusa al cursar ademas con involucro de di-
ferentes érganos internos, especialmente bazo, sis-
tema nervioso central, higado, aparato respiratorio y
digestivo. Este trastorno de rara presentacién se con-
sidera potencialmente grave y letal, se presenta en 1
a 2.6% de los recién nacidos a término; sin embargo,
al igual que los hemangiomas capilares propios de
la infancia aislados o solitarios, prevalecen en pre-
maturos y en el género femenino en una relacién 4:1
respecto a los varones.>*

ABSTRACT

Diffuse neonatal hemangiomatosis is a rare entity and is a
serious disorder in which multiple cutaneous and visceral
hemangiomas are widely distributed and sometimes may
be fatal. Complications include heart failure, bleeding, and
liver failure, among others. Treatment is aimed at avoiding
adverse effects and complications.
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Se integran aglomerados de células endoteliales
de rdpida divisién con o sin lumen vascular con mem-
brana basal multilaminada durante el primer trimes-
tre de gestacion. Hacia el tercer y quinto meses de
vida extrauterina experimentan progresiva involu-
cion, cursando con aplanamiento del endotelio y de-
pdsito de tejido fibroso y eldstico hasta su desapari-
cidon a los 7-9 anos de edad.®

PRESENTACION DE CASO

Se atiende a paciente femenino de dos meses de
vida con dermatosis diseminada a cabeza, tronco y
extremidades caracterizada por numerosas lesiones
angiomatosas sobre-elevadas bien delimitadas de
color rojo violaceo, algunas de superficie lisa, otras
anfractuosas de tamano variable; la mas evidente
en hemicara izquierda involucrando dorso nasal,
pliegue nasogeniano, porcidn supralabial y mejilla;
las restantes, de menor dimensidn, distribuidas de
manera aislada y dispersa sin tendencia a la agru-
pacién y confluencia, asintomaticas; estan presen-
tes hacia las primeras semanas de vida (Figuras 1 a
3). Antecedentes perinatales y personales patoldgi-
cos: es producto de la segunda gestacién, pretérmi-
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no con peso de 1,800 g al nacimiento, talla 48 cm,
perimetro cefdlico de 35, y tensién arterial 90/60
mmHg. Para protocolizar el caso se solicita biome-
tria hematica con hemoglobina de 12 g/L, hemato-

97

crito 42%, leucocitos 10,000/mm?3 y plaquetas de
60,000/mm?3; pruebas de funcionamiento hepéatico
BT 7.25 mg/dL, BD 0.32 mg/dL y Bl 8 mg/dL, estudio
de sangre oculta en heces negativo.

Se solicita ultrasonido (US) abdominal que regis-
tra imagenes hipoecoicas irregulares, bien definidas
en higado y bazo, compatibles con formaciones vas-
culares pseudoquisticas (Figura 4).

Al documentar la participacién multiorganica, se
inicia tratamiento con metilprednisolona a razén de 2
mg/k/dia durante dos meses con lo cual se logra pro-
gresiva reduccidon del crecimiento cutaneo lesional.
Al momento de documentar e integrar el diagndstico,
se inicia manejo de soporte asociado a la terapéutica
comentada. No requirié métodos intervencionistas al
no confirmar manifestaciones sistémicas especificas.
Se cita periédicamente cada 6-8 meses a visitas de
control, evidenciando disminucion paulatina del vo-
lumen y coloracién de las tumoraciones, de la misma
forma las lesiones viscerales en estudios de imagen.

COMENTARIO

A pesar de su comportamiento histopatoldégico be-
nigno, se asocia a una tasa de morbimortalidad alta

Figuras 2 y 3.

Lesiones angiomatosas aplana-
das bien definidas, aisladas y dis-
persas en tronco y miembros.

Figura 4.

Imagenes hipoecoicas agrupa-
das en higado, sugestivas de he-
mangiomas viscerales.
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que oscila entre 50 y 90%, comunmente debida a
falla cardiaca por cortocircuitos vasculares, hemo-
rragias gastrointestinales y dano hepatico. Asi, la he-
mangiomatosis neonatal difusa se considera un raro
padecimiento potencialmente letal que requiere la
intervencion multidisciplinaria temprana y oportuna,
lo que permite disminuir la mortalidad hasta 27% de
los pacientes. El tratamiento se dirige al control de
las manifestaciones clinicas bien definidas, a reducir
los efectos deletéreos y complicaciones potenciales.
Los esteroides sistémicos son los medicamentos de
eleccidn por su accidn antiinflamatoria y vasocons-
trictora a dosis inicial recomendada de 2-3 mg/kg/
dia con incremento gradual en casos graves, a pesar
de sus conocidos efectos secundarios.®”

Los reportes de la literatura médica actual reco-
miendan ademas el empleo de interferén alfa-2b,
vincristina, vinblastina, o propanolol con respuesta
terapéutica variable. De igual manera, intervenciones
como embolizacién o cirugia endoscoépica en caso de
formaciones focalizadas con cortocircuitos para me-
jorar la insuficiencia cardiaca secundaria, aunque con
alto indice de recurrencia y secuelas postquirirgicas.
Se comparte la experiencia de este caso para consi-
derar su posible presentacion en la practica médica.®®
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