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RESUMEN

Los hemangiomas congénitos son tumores benignos de endotelio con un curso usualmente benigno. En algunos
casos infrecuentes pueden alcanzar grandes tamafos, ocasionar secuestro de plaguetas, consumo de factores
de coagulacién y resultar en una coagulopatia severa e insuficiencia cardiaca. A este conjunto de sucesos se le
conoce como el sindrome de Kasabach - Merritt. Caso: Se presenta el caso de una paciente recién nacida con un
hemangioma congénito hepatico gigante que desarrollé signos y sintomas de insuficiencia cardiaca, congestiéon
pulmonar y coagulopatia. Discusion: Se utilizé la combinacion de corticoides y propanolol para reducir el tamafio del
hemangioma. Asi mismo, se utilizaron inotropicos, diuréticos y una ventilaciéon mecanica invasiva con PEEP (presién
positiva al final de la expiracidn) por encima de 4 cmmH20 con el objetivo de lograr la estabilidad hemodinamica
de la paciente ademas de asegurar la ventilacidon. Conclusiones: Este cuadro es muy infrecuente y por lo tanto
no existe una guia de manejo homogéneo. Este reporte de caso pretende documentar nuestra experiencia con la
finalidad de contribuir al complejo manejo de esta entidad.
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Merritt.

ABSTRACT

Congenital hemangiomas are benign endothelial tumors which usually have a benign course. In some rare cases
they can reach large dimensions and cause platelet sequestration and consumption of coagulation factors resulting
in life threatening coagulopathy and heart failure. This syndrome is known as Kasabach-Merritt. Case: This report
pertains the case of a newborn female patient with a giant congenital hepatic hemangioma who developed signs and
symptoms of heart failure, pulmonary congestion, and coagulopathy. Discussion. The combination of corticosteroids
and propranolol was successfully used in this case to reduce the size and hemodynamic repercussions of this lesion.
Likewise, invasive mechanical ventilation with PEEP (positive end expiratory pressure) above 4 cmH20 was used in
order to maintain hemodynamic stability in addition to ensuring adequate ventilation. Conclusions: This condition is
very rare ant therefore there are no published homogeneous guidelines for its management. This case report aims
to document our experience to contribute to the complex management of this entity.
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Introduccion

Los hemangiomas congénitos son tumores
benignos de endotelio que a diferencia de los
hemangiomas infantiles estan presentes al nacimiento
o incluso pueden ser detectados en la etapa
prenatal. Se clasifican de acuerdo a su evolucién en
el tiempo como rapidamente involutivos (RICH) o
no involutivos (NICH). Usualmente se localizan en la
piel o tejido celular subcutaneo de la cabeza, cuello
o extremidades; sin embargo, en algunos casos poco
comunes se pueden localizar en visceras, siendo la
mas frecuente el higado!

A pesar de ser lesiones benignas y sin potencial
de malignidad, pueden alcanzar grandes tamafos
y ocasionar complicaciones con alta mortalidad. El
sindrome de Kasabach - Merritt es una complicaciéon
conocida de los hemangiomas congénitos, y es
reportado con mayor frecuencia en los hemangiomas
gigantes. Este consiste en una coagulopatia por
consumo de plaquetas y factores de coagulacion.?
A continuacion, se relata el caso de un hemangioma
hepatico que desarrolla esta complicacion.

Caso clinico

Paciente femenino de 36 semanas de edad
gestacional naci® mediante cesarea debido a
sufrimiento fetal agudo y hallazgo ecografico de
tumoracion intra abdominal de 9.8 x 9.4 cm, con
sospecha de tumor renal derecho. Al nacimiento, se
evidencio gran distension abdominal y aumento de la
vascularizacion superficial del abdomen. Asi mismo,
se observaron signos de dificultad respiratoria
e insuficiencia cardiaca, por lo que se realizd
aspiracion de secreciones y ventilacion a presion
positiva. Posteriormente, fue admitida a la unidad de
cuidados intensivos neonatales para su estabilizacion
hemodinamica.

La resonancia magnética de abdomen reveld una
extensa masa con dimensiones de 11.5 x 8.3 x 10.3
cm a nivel del I6bulo derecho hepatico, de aspecto
heterogéneo con septos internos, con patrén de
realce centripeto a la administracion del contraste,

gue ejercia efecto de masa sobre las estructuras
adyacentes, desplazando medial y caudalmente
al rindn derecho. Hallazgos compatibles con
hemangioma hepatico. Ademas, se le realizd una
ecografia abdominal que mostré un volumen de 680
cms. Figura 1.

Figura 1. (A): Resonancia magnética de abdomen al ingreso
gue muestra extensa masa a nivel del I6bulo derecho hepético
de aspecto heterogéneo, con septos internos, de baja sefal
heterogénea en secuencia ponderada en T1, sefial heterogénea
predominantemente alta en secuencia T2, que luego de la
administracion de contraste muestra realce centripeto, con
realce inicial periférico en fase arterial y progresivo realce
centripeto en fase venosa y tardia con centro hipointenso.
(B): Ecografia de abdomen al nacimiento que muestra extensa
tumoracion de ecogenicidad heterogénea, de bordes lobulados,
con predominio del componente sdélido. Dimensiones 10.8 x 7.9
x 8.8 cm, volumen: 680 cm?®.
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Los exdmenes de laboratorio iniciales mostraron
plaquetopenia (44 x 103 cel/uL), anemia (74 g/
dL) y elevacién de la alfa fetoproteina (60 500 ng/
ml). Al cuarto dia de hospitalizacion se evidencié
prolongacion de los tiempos de coagulacién y
disminucion del fibrindgeno. Con estos hallazgos, se
diagnosticd el cuadro como Sindrome de Kasabach
- Merritt. En los dias siguientes, se observaron
alteraciones del perfil hepatico de tipo hepatocelular
y colestdsico con elevacion de las transaminasas
y fosfatasa alcalina. Posteriormente, presentd
hiperbilirrubinemia a predominio directo, disminucion
de la albumina sérica y aumento del colesterol total.

El manejo inicial consistid en la estabilizacion
hemodinamica y ventilatoria de la paciente. Para ello
se utilizaron inotrépicos (dobutamina), diuréticos
(furosemida y espironolactona) y ventilacion
mecanica invasiva bajo sedoanalgesia con PEEP por
encima de 4 cmH,0.

Debido al dificil acceso y riesgo de sangrado que
implicaba bloquear el flujo de sangre del hemangioma
(embolizaciéon arterial transcatéter), se optd por un
tratamiento farmacoldgico para reducir el tamafio del
tumor. Se administrd propanolol a dosis de 1 mg/kg/
dia con la finalidad de, mediante la vasoconstriccion,
reducir el flujo sanguineo del hemangioma y por
ende el tamafo. Cabe resaltar que se determind
esta dosis inicial buscando mantener la frecuencia
cardiaca en un rango de 110 a 120 latidos por minuto
y a su vez lograr el efecto terapéutico deseado. La
dosis fue ajustada a lo largo del tratamiento teniendo
en cuenta este parametro. Ademas, se empled
metilprednisolona a dosis de 4.5 mg/kg/dia hasta los
13 dias de vida.

A partir de las 2 semanas de vida se aumentd la
dosis de propanolol a 2 mg/kg/dia, buscando reducir
el hemangioma en el menor tiempo posible dado que
comprometiala vida de la paciente, y se redujo la dosis
de metilprednisolona a 3 mg/kg/dia. Esta dosis de
ambos medicamentos fue mantenida hasta la tercera
semana de vida, luego de la cual se evidencié una
disminucion en el volumen del hemangioma de 680
cm?® a 445 cm?3. Debido a los resultados favorables y
a casos reportados en la literatura, se decidio el retiro
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progresivo de la metilprednisolona y el aumento de la
dosis de propanolol a 2.5 mg/kg/dia. Sin embargo, se
observdé un aumento del volumen del hemangioma
a 535 cm?3, a pesar del aumento de la dosis de
propanolol. Por ello, se decidid reiniciar el tratamiento
con metilprednisolona asociado a propanolol.

La paciente fue dadadealtaalos 51dias de vidacon
propanolol a dosis de 2.5 mg/kg/dia y prednisolona
a dosis de 1.2 mg/kg/dia. Se le realizé una ecografia
de control a los 3 meses de vida donde se evidencio
que el volumen del hemangioma disminuyd a 195
cm3, al igual que sus dimensiones (7.9 x 6.9 x 6.9
cm). Posteriormente, se realizaron controles a los 6
meses de vida (volumen: 64.77 cm3, dimensiones: 5.6
x 4.5 x 4.7 cm), a los 12 meses (volumen: 48.31 cm?,
dimensiones: 4.50 x 3.55 x 5.76 cm) y a los 16 meses
(volumen: 32.4 cm?3, dimensiones: 4.55 x 4.53 x 3.01
cm). Figura 2
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Figura 2. (A): Control ecografico al alta hospitalaria, volumen:
448.50 cm?® (B) Control ecografico a los 6 meses, volumen:
64.77 cm? (C) Control ecografico a los 12 meses, volgvumen:
48.31 cm?® (D) Control ecogréfico a los 16 meses, volumen: 32.4
cms.

Discusion

Debido a la infrecuencia de este cuadro no
existen aun estudios clinicos extensos que logren
establecer un manejo homogéneo. En este caso
el abordaje se realizd tomando en cuenta 3
parametros fundamentales: manejo de la ventilacion,
estabilizacion hemodinamica y  tratamiento
farmacoldgico temprano. Se utilizd la ventilaciéon
mecanica invasiva con una PEEP de 4 cmH,0, con
la finalidad de mantener una adecuada ventilacion
y reducir la precarga para mejorar la congestion
pulmonar. Un punto importante fue la estabilizacion
hemodindmica previo a la administracion del
tratamiento farmacoldgico. Esto se realizé a través de
inotrépicos, diuréticos y un balance hidrico estricto.

Se decidid realizar aféresis de plaquetas a la
paciente al llegar la plaguetopenia a 44 x 103 cel/uL.
El uso de transfusiones plaguetarias es controversial
debido a que se postula que pueden empeorar la
coagulopatia al liberar factores pro-angiogénicos.3*
No obstante su uso esta recomendado para corregir
la coagulopatia en pacientes con sangrado activo.
Los volumenes de plaquetas o de cualquier producto
utilizados para manejar a estos pacientes debe ser
manejado con mucha precaucion de no sobrecargar
de volumen al paciente.®

Los corticoides fueron descritos en la literatura
como el tratamiento de eleccidn para los
hemangiomas hepaticos; sin embargo, su efectividad
esdeaproximadamente el 30%.6 Por ello, enlos Ultimos
anos se ha venido utilizando en conjunto a otros
medicamentos. El mas reportado es el propanolol,
el cual al bloquear los receptores adrenérgicos tipo
alfa produce vasoconstriccion, reduce la expresion
de factores de crecimiento endotelial e induce la
apoptosis.” El mecanismo de accion de los corticoides
no estatotalmente establecido sinembargo se postula
que contribuyen a la vasoconstriccion, inhiben la
fibrinolisis, aumentan la longevidad de las plaguetas
e inhiben la angiogenesis. Otras terapias reportadas
en la literatura son la vincristina y el interferon alfa.
El manejo quirurgico de este tipo de lesiones debe
ser diferido e implementado solamente para corregir
lesiones residuales o cicatrices fibrodticas secuelares
posteriores al tratamiento médico.? Se han reportado
multiples casos de embolizaciones transarteriales
exitosas en casos de sindrome de Kasabach - Merritt
ennifilos mas grandes, sinembargo, sereconoce queel
tratamiento médico debe ser establecido inicialmente
y este procedimiento debe ser considerado en casos
refractarios al tratamiento médico.®

En la paciente se decidié utilizar un tratamiento
con propanololy metilprednisolona, con el objetivo de
obtener un efecto sinérgico y resultados en un menor
tiempo, dadas las complicaciones cardiacas que
comprometian la vida de la paciente. Gracias a esta
terapia doble, se observd una reduccion significativa
en el volumen del hemangioma. Sin embargo, debido
aunreporte de caso realizado por Bosemani et al’®, en
el cual se evidencid una disminucién en el tamafo del
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hemangioma luego de retirar la metilprednisolona y
continuar con propanolol a dosis de 2 mg/kg/dia, se
decidio el retiro progresivo del corticoide en nuestra
paciente. Esto generd un aumento del volumen del
hemangioma, por lo cual se reiteré al tratamiento
doble inicial.

En un caso reportado por Ozdemir et al", el
paciente presentd un incremento del tamafio del
hemangioma hepatico luego del retiro gradual del
corticoide, a pesar del tratamiento con propanolol.
Esto es compatible con los resultados obtenidos en el
caso de nuestra paciente, en la cual se evidencid una
reduccion del hemangioma al reiniciar el tratamiento
de propanolol asociado a metilprednisolona.

Conclusiones

Un adecuado manejo de la ventilacién, asi como
la estabilizaciéon hemodinamica previa al tratamiento
conjunto de metilprednisolona y propanolol
constituyen un manejo eficaz para los pacientes con
hemangioma hepético y una alternativa para aquellos
que no pueden ser sometidos a embolectomia. Se
resalta la importancia de un diagndstico prenatal
temprano con el uso de la ecografia, lo cual
permite al equipo que recibe al recién nacido estar
adecuadamente preparado. Este cuadro es muy
infrecuente y por lo tanto no existe una guia de
manejo homogéneo. Este reporte de caso pretende
documentar nuestra experiencia con la finalidad de
contribuir al tratamiento de esta entidad.
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