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Hemangiomatosis neonatal difusa.
Presentacion de un caso y revision de la literatura

Jorge Arabi Salas,* Fanny Lopez Gomez*

RESUMEN

Se relata el caso de una paciente recién nacida que des-
de su nacimiento presenta multiples lesiones cutaneas
diseminadas (hemangiomas)asociados con secuestro
plaquetario, sangrado del tubo digestivo secundario a
angiodisplasia y gastritis hemorragica severa. Posterior-
mente desarroll6 insuficiencia cardiaca de gasto alto que
no respondié al tratamiento habitual.

Se recomienda el estudio clinico exhaustivo de los neona-
tos con hemangiomas y se indican los pasos a seguir en
el abordaje diagnéstico temprano, con objeto de instaurar
el tratamiento precoz.

Palabras clave: Angiomatosis neonatal, hemangiomato-
sis neonatal, neoformaciones vasculares, neoplasias vas-
culares del recién nacido.

La hemangiomatosis neonatal difusa (HND), es un tras-
torno dermatologico raro en la etapa neonatal caracteri-
zado por multiples hemangiomas de color rojo cereza de
forma redonda u ovalada y sésil, con superficie lisa y di-
mensiones que van de 0.2 a 2 cm de diametro. Algunos
pacientes tienen ademas una o varias lesiones de mayor
tamafio, sin rebasar 10 ¢t

Ruiz Maldonadbsenfiala los siguientes elementos ba-
sicos para el diagndstico: tumor de color rojo brillante,
gue aparece después del nacimiento, rara vez congeénito,
de crecimiento rapido los primeros meses con involu-
cion espontanea progresiva.

El objeto de este informe es el de sefialar los datos
clinicos que permiten su diagnostico y tratamiento opor-
tuno, a fin de evitar el desenlace fatal que esta neoplasia
ocasiona en los neonatos.
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SUMMARY

We present the case of a newborn patient that since birth
she presents multiple disseminated cutaneous lesions
(hemangiomas) with quick growth. It produces platelet
kidnapping, bled of secondary gastrointestinal tract to an-
giodisplasia and gastritis severe hemorrhagic. This deve-
lops heart insufficiency. She didn’t respond to the
treatment that was given by the institute.

Key words: Neonatal angiomatosis, neonatal hemangio-
matosis, neoformations vasculous, vascular neoplasia in
newborns.

CASO CLINICO

Lactante del sexo femenino nacida por parto eutécico de
37 semanas de gestacion, hija de madre soltera, de 16
afos de edad, que consumi6 cocaina durante el embara-
zo. Tabaquismo positivo desde los 14 afios. El padre de
la paciente era también adicto a la misma droga.

Peso al nacimiento de 2,300 g y Apgar de 8 al minuto
y 9 a los 5 minutos del nacimiento. Grupo sanguineo y
Rh de la madre “O” negativo y el producto “O” positivo.

Desde el nacimiento presenta lesiones hemangioma-
tosas generalizadas que abarcan todo el cuerpo e inclu-
yen la region palmar y las plantas de ambos pies, de ta-
mafio variable y de forma irregular, y otras redondeadas
gue no rebasan los 7 mm de diametro. El color era rojo
brillante y algunas de color violaceo, predominando en
la cara posterior del térax, los gluteos y ambos muslos.

Al segundo dia tiene sangrado del tubo digestivo alto
(STDA) manifestado por hematemesis y melena. La cuen-
ta plaquetaria era de 18,000 x franl4 hr de estancia en
sala de cunas, por lo que se traslada a UCIN. En este sitio
evoluciona con ictericia moderada a intensa por lo que es
tratada con fototerapia. Es alimentada con formula mater-
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nizada al 8% mas nutricion parenteral total (NPT) duran-
te los intervalos que se mantuvo con ayuno completo.

A los 11 dias presenta sangrado del tubo digestivo
bajo (STDB) y nuevamente presenta hematemesis; se in-
dican transfusiones de plasma fresco congelado y sangre
de extraccion reciente. A partir de este momento la evo-
lucion es mala y se inicia manejo con esteroides a dosis
alta, inmunoglobulinas 1V, factor estimulante de la pro-
duccion de granulocitos, antibioticos de amplio espectro
y concentrado plaquetario.

La hepatomegalia se aparece al décimosegundo dia, y
progresa rapidamente. El sangrado del tubo digestivo dismi-
nuye durante algunos dias para nuevamente reinstalarse.

A los 43 dias de nacido presenta insuficiencia cardia-
ca congestiva que se tratd en la forma convencional. La
evolucion continuo siendo torpida, a causa del sangrado
profuso por tubo digestivo alto y bajo, falleciendo a los
48 dias de nacida.

DISCUSION

Son dos los tipos de tumores vasculares mas frecuentes
en los nifios:

1. Las neoformaciones vasculares o hemangiomas in-
maduros, y

2. Las malformaciones vasculares o hemangiomas ma-
duros; los menos frecuentes son: los hemangiomas
mixtos (hemangiomas capilares cavernosss).

Esta clasificacion, hecha por Mulliken, es sencilla 'y
util; se basa en aspectos fisiopatologicos, clinicos e his-
tologicos, que permiten una identificacion precisa; en
90% de los casos se conoce el pronéstico y de esta ma-
nera el tratamiento.

Algunos autore$mencionan que las neoformaciones
vasculares benignas son los hemangiomas mas frecuen-
tes en los nifios, constituyendo 90% de ellos.

La incidencia de hemangiomas varia de acuerdo a di-
ferentes autores y van desde 1.1 a 2Z8%ientras que
otros refieren hasta el 30% En cuanto a la predomi-
nancia por sexo son mas comunes los hemangiomas en
la mujer con relacion variable de 3:1 a 5:1.

La prevalencia de hemangiomas en prematuros que
pesan menos de 2,000 g al nacer y es similar a la encon-
trada en lactantes a término (11-13%).

Se han detectado concentraciones altas de receptores
para estrogenos de hemangiomas en proliferacion, por lo
gue podria especularse una participacién de efectos hor-
monales sobre el predominio de estas lesiones en nifias,
sin embargo, este dato es inespecifico y se observa con
varios tipos de neoplasias.
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Existen informes en el sentido de que los hemangio-
mas son familiares hasta en 10% de los nifios afectados,
sin embargo, los hemangiomas, al igual que las malfor-
maciones vasculares, son esporadicos y no se relacionan
con algin fendmeno prenatal o neo#tal.

La mayoria de los nifios tiene un hemangioma unico.
Alrededor de 20% presentan dos, y menos del 5% mues-
tran tres 0 mas. Asi mismo, los hemangiomas cutaneos
multiples pueden relacionarse con lesiones viscetafes.
Los hemangiomas cutdneos malignos son extraordinaria-
mente raros en los nifios, alrededor de 0.63%.

Se desconoce la causa de los angiomas cutaneos. Algu-
nos autoredmencionan que los hemangiomas multiples
tienen relacion con HLA-B40. Respecto a su origen, se
cree que se producen a partir de restos embrionarios de
brotes vasculares, cuyo crecimiento esta influido por un
factor angiégeno; son mediadores importantes los facto-
res del crecimiento fibroblastico, ya que estimulan la pro-
liferacion de células endoteliales y la emigracién de éstas,
asi como la produccion de varias proteinasas.

Por definicion, los hemangiomas tienen tres fases:
proliferativa, estacionaria y de involucion. Las lesiones
superficiales y profundas en “fresa” y mixtas (capilares
cavernosos) crecen hasta los seis a ocho meses de
edad. Los hemangiomas hipodérmicos profundos (ca-
vernosos) parecen agrandarse durante un periodo mas
prolongado.

Es posible que el crecimiento sea rapido y alarmante o
realmente estable. La fase estacionaria es muy variable.

El principio de la involucién por lo general se obser-
va en el transcurso del 2° afio de la vida para la porcién
en “fresa” de las lesiones y mas del 50% de estas neopla-
sias se resuelven hacia el quinto afio de vida. Se dice que
hasta 75% desaparecen hacia los 7 afios de edad y que
90% lo hacen hacia los 10 afios (alrededor de 10% por
afo)’*?Los hemangiomas subcutaneos y las porciones
mas profundas de lesiones mixtas parecen resolverse a
un ritmo mas lento. Alrededor de 10% de los hemangio-
mas no se resuelve por compléto.

La HND como ya se menciond, es un estado morboso
raro, que se caracteriza por lesiones dérmicas en cantidad
variable, siendo éstas de tipo maculopapular, de color
rojo cereza y de forma redondeada con superficie lisa.

En 33 a 50% de los lactantes afectados se observan
hemangiomas crecientes, pequefios al nacimiento. Es
importante reconocer las lesiones de HND por que la
afeccion visceral presagia evolucion complicada y pro-
néstico ominosé?

Aun cuando el aspecto de este sindrome es caracteris-
tico, se han informado casos de histiocitosis congénita y
carcinoma corticosuprarrenal metastasico, que imitan las
lesiones cutéaneas propias de este padecimigfito.
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Figura 2. Acercamiento de las lesiones (hemangiomas) diseminadas
en una recién nacioa.

Como se acota previamente, la HND puede ser desde
una aparicion puramente cutanea figuras 1y 2 con
pronéstico excelente (hemangiomatosis neonatal benig-
na), hasta afeccion de mdltiples sistemas y visceras que
se relacionan con morbilidad y mortalidad uniforme-
mente altad® Cualquier érgano puede tener lesiones he-

mangiomatosas, pero los afectados mas a menudo son:

higado, sistema nervioso central, tubo digestivo, pulmo-
nes, ojos, cavidad bucal y rifiones.

Las principales causas de mortalidad en estos lactan-
tes son: la insuficiencia cardiaca congestiva de gasto alto
y el sindrome de Kasabach-Mer#tt!’1°-?1Los datos
cardinales incluyen: hemangioma en crecimiento, trom-
bocitopenia y anemia hemolitica microangiopatica con
coagulopatia por consumo aguda o crofica.

El fenédmeno fisiopatolégico primario del sindrome
de Kasabach-Merritt es atrapamiento de plaquetas den-
tro de la lesién vascular. Puede ser agudo y masivo o
cronico y leve:®

El estudio diagnéstico de este tipo de padecimiento
(HND) se debe basar fundamentalmente en el cuadro cli-
nico y en el tipo de lesiones que se presentan desde el
nacimiento, observando su tipo, distribucién, color, for-
ma y sobre todo, si desaparecen aunque sea parcialmen-
te, ya que esto ultimo indica la necesidad de toma de
biopsia en sacabocado.

De los estudios de imagen habra que considerar a la
ultrasonografia abdominal para delinear lesiones hepéti-
cas; la TAC y la resonancia magnética con el fin de co-
nocer la magnitud de la afeccién visceral, planear méto-
dos terapéuticos y vigilar el tratamiet82El higado
es el érgano mas comun involucréden cuanto a los
métodos radiolégicos, se debe tomar en cuenta los rela-
cionados a medicina nuclear donde se utiliza al tecnecio
99m, el cual ofrece ayuda para diferenciar hemangiomas
cavernosos de otras lesiones ocupativas del higado o el
bazo?® La gammagrafia con eritrocitos o plaquetas ra-
diomarcadas son también de gran utiliéi#d*2?*No hay
que olvidar solicitar Rx de térax y ECG en busca de da-
tos de falla cardiaca con gasto alto, que es muy comun
en este tipo de pacientes, pudiéndolos llevar a la muer-
te® Un recurso mas, es la angiografia que como método
invasivo tiene sus indicaciones y también ciertos riesgos
a consideraf®

El tratamiento fundamentalmente debera estar enca-
minado a evitar la descompensacion aguda secundaria a
la pérdida de plaquetas y a la hemorragia consecutiva.
El reemplazo de factores de coagulacién con plasma
fresco congelado y crioprecipitado, asi como el control
de la insuficiencia cardiaca congestiva, concomitante a
los diuréticos y el uso de digitalicos debera ser una prio-
ridad. La mayoria de los autores recomiendan adminis-
trar glucocorticoides sistémicos a dosis que vande 2 a5
mg/kg/dia, cuando existe compromiso visceral sintoma-
tico.12825| a duracioén del tratamiento es variable, depen-
diendo la “actividad” de los hemangiomas. Un tiempo
promedio pudiera ser de 2 a 8 mesaanque otros opi-
nan que es de 2 a 4 semahas.

Recientemente se ha utilizado el interferén alfa-22
(IFNa) en dosis de uno a tres millones de unidades por
metro cuadrado de superficie corporal/dia, por via sub-
cutanea durante 15 dias; luego tres veces por semana du-
rante tres a nueve meses. Este tratamiento bloquea la
proliferacion de células endoteliales activadas por facto-
res del crecimiento que estimulan la angiogértésis.

CONCLUSION
La HND es una entidad poco frecuente en la poblacion

infantil,! y esta catalogada como una neoplasia. Algunas
caracteristicas de estos hemangiomagson:
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» Raros al nacimiento

» Caracterizadas por lesiones maculares eritemato-
sas y luego hipopigmentadas

» Mas frecuentes en mujeres en relacién 3:1

 Histol6gicamente existe una proliferacién celular au-
mentada, con células cebadas en la fase proliferativa

» Hematol6égicamente se asocia a sindrome de Kasa-
bach-Merritt

» Radioloégicamente se tifie bien el parénquima con
vasos ecuatoriales

» La masa musculoesquelética con hipertrofia rara-
mente esta presente

Se menciona que toda lesion debe ser sujeta a un es-
tudio completo, que incluye biopsia.

El presente informe ilustra una forma tipica de evolu-
cidn en una paciente con esta enfermedad. Destaca el hecho
de que la madre de la menor tuvo consumo de cocaina du-
rante la gestacion, al igual que el padre, lo que pudiera estar
asociado al padecimiento de la nifia; sin embargo, de acuer-
do a lo descrito en la literatura, la cocaina produce otros
sintomas que en la madre son: efecto estimulante del siste-
ma nervioso central y efecto inhibidor de la conduccion
nerviosa, en el sistema nervioso periférico, con inhibicion
de la recaptacion activa de las catecolaminas y la serotoni-
na y toxicidad cardiovascular asociada a vasoconstriccion y
taquicardia, con bloqueo de la conduccion nerviosa.

Los efectos en el feto y en el recién nacido incluyen:
desprendimiento prematuro de la placenta, y abortos es-
pontaneos con alteraciones del crecimiento fetal. Se refie-
ren alteraciones teratogénicas, como anomalias congéni-
tas de los miembros inferiores y alteraciones cardiacas,
craneales y del aparato genitourinario, pudiendo haber
también incremento del flujo sanguineo cerebral con ries-
go de hemorragia intracraneal secundaria.

Como se habra advertido, la nifia no tuvo alteraciones
que se pudieran asociar al consumo de cocaina por la
madre, quiza por la baja dosis o bien por que la utilizé
en un periodo posterior a la embriogénesis.

Cabe concluir que la HND es poco frecuente en los
nifios, a pesar de ello es importante considerar su diag-
néstico temprano y difundir los signos clinicos basicos
para evitar su muerte.
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