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RESUMEN

El hemangioendotelioma hepatico infantil multifocal y sintomatico es uno de los tumores
vasculares primarios mas frecuentes en el nifio antes de los dos afios. Se presentd un caso de un
lactante de ocho meses de edad, procedente de un parto eutdcico, con antecedentes patoldgicos
de hemangiomatosis cutdnea que ingresé en la Unidad de Cuidados Intensivos del Hospital
Pediatrico Octavio de la Concepcidon y de la Pedraja de Holguin, con dificultad respiratoria severa,
tumoracién hepatica palpable y cianosis, requirié asistencia respiratoria, esta terapéutica no fue
suficiente y luego de una taquicardia el paciente fallecié debido a insuficiencia respiratoria. Con el

uso del rayo x simple de abdomen, el ultrasonido diagnodstico y la tomografia computarizada se
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describen las caracteristicas de las lesiones hepaticas multifocales y bilobulares en relacién con
hemangioendoteliomas; valorando sus caracteristicas es posible llegar al diagndstico diferencial

entre las lesiones benignas y malignas del higado.
Palabras clave: hemangioendotelioma, tumor, tomografia axial computarizada.
ABSTRACT

Multifocal, bilobular and symptomatic infantile hepatic haemangioenthelioma is one of the most
frequent vascular tumors in the infant. An eight month baby from an normal mother’s pregnancy,
with previous history of skin hemangiomatosis at the age of 6 moths was described in this article,
who was admitted at Intensive Care Unit due to shorteness of breath, abdominal mass, poor
respiratory effort and cyanosis. The patient required oxygen supply then was changed to
mandatory ventilation due to respiratory failure. This therapy was unsuccessfully and after
tachycardia the patient died. Abdominal X ray, diagnostic ultrasound and computed tomography,
were used to describe the multifocal and bilobular lesions related to hemangioendoteliomas. The
imagenological techniques is useful to determine the characteristics between malignant and

benign lesion of the liver.

Keywords: hemangioentelioma, tumor, computed tomography.

INTRODUCCION

Las masas abdominales en los recién nacidos representan un amplio espectro de enfermedades y
van desde lesiones graves causantes de morbilidad y mortalidad significativas, otras son
condiciones de relativamente facil correccién quirdrgica y otras son padecimientos que pueden ser
tratados conservadoramente!. El hemangioendotelioma hepatico infantil (HHI) constituye una de
las tumoraciones vasculares benignas mas frecuentes del higado (ante de los dos afios de edad) y
es el tumor benigno mas frecuente del periodo neonatall’ 2 Se reporta una incidencia del 4% '3,
La forma clasica de presentacion es la de una masa palpable en el cuadrante superior derecho del
abdomen y las manifestaciones clinicas varian desde masas con poca o ninguna repercusion
clinica hasta grandes cortocircuitos con gran repercusion hemodindmica; el fendomeno de
Kasabach-Merritt (anemia hemolitica, trombocitopenia y coagulopatia por consumo) se asocia

frecuentemente con esta enfermedad 3 46,

287



Correo Cientifico Médico de Holguin
Presentacion de un nifio con hemangioendotelioma hepatico

Los hemangiomas mayores a 4 cm se definen como gigantes y algunos reportes sugieren que
estan mas asociados con manifestaciones clinicas 2, El higado es uno de los 6érganos que mas
se afecta y pueden presentarse de forma asintomatica focal o multifocal, sin embargo, las lesiones

solitarias hacen dificil el diagndstico diferencial con las lesiones tumorales malignas del higado.

Cuando son sintomaticos, la manifestacién mas comun es dolor en el hipocondrio derecho, otros
sintomas incluyen ndauseas, vomitos y plenitud gastrica temprana, menos frecuentemente se
observa ictericia obstructiva, obstruccién al vaciamiento gastrico, hemofilia, pseudotumor
inflamatorio, compresién de la vena cava, hipertensién portal y degeneracion quistica; los
sintomas pueden ser resultado de la presion sobre 6rganos adyacentes o distensién de la capsula
de Glisson, hemorragia intralesional, trombosis localizada o torsién de un hemangioma

pediculado.

En los casos sintomaticos y con lesion bilobular la evolucidon puede ser torpida y fatal a pesar del
tratamiento*. Debido a la escasa prevalencia de esta enfermedad y su inusual presentacion,
motivd el reporte de las caracteristicas clinicas y radioldgicas del HHI multifocal, bilobular y
sintomatico, asi como, las caracteristicas imagenoldgicas diferenciales con las lesiones malignas

del higado.

PRESENTACION DE CASO

Varon primogénito de seis meses de edad sin antecedentes prenatales conocidos y antecedentes
al nacer de angiomas cutaneos en region parietal derecha, rodilla derecha y en el tercer dedo de
la mano izquierda. Con el diagndstico de hemangiomatosis y evolucion favorable fue egresado (8
octubre de 2012) con seguimiento por consulta externa. Dos meses después (4 diciembre 2012)
es admitido en la Unidad de Cuidados intensivos Pediatricos del Hospital Pediatrico Octavio de la
Concepcion y de la Pedraja de Holguin, por presentar dificultad respiratoria, una masa palpable
abdominal y cianosis, se consideré de elevada morbilidad, se ingres6 debido a un tumor

abdominal palpable y visible de origen por determinar.

Al examen fisico, existia evidente distension abdominal secundaria a masa solida de
aproximadamente 15 x 17 mm en hemiabdomen superior, no movil, de bordes lisos, no dolorosa,
se constatd dilatacion de la red venosa de la pared abdominal. Considerando el Protocolo de
tumor abdominal se valord por Cirugia Pediatrica, considerando prioridad determinar el origen del
tumor, para lo cual se sugiri6é rayos X simple de abdomen (fig. 1), ultrasonido abdominal (fig. 2) y

tomografia axial computarizada (TAC) abdominal simple y contrastada (fig. 3).
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Evolutivamente presentd cianosis con compromiso ventilatorio que requirié apoyo e intubacion del
paciente debido a la compresion que ejercia la hepatomegalia sobre el aparato cardiorrespiratorio,
el paciente tuvo deterioro clinico y dadas sus condiciones clinicas, nuevamente se difirid la
intervencion quirtrgica, tuvo evolucidn toérpida, descenso de hemoglobina a 67 g/l, presentd
palidez generalizada, taquicardia sinusal y paro cardiorrespiratorio que no revirti6 a maniobras

avanzadas de reanimacion, se dio por fallecido.

Al )

Fig. 1. Radiografia de abdomen simple antero-posterior:
gran opacidad homogénea que ocupa la totalidad

del cuadrante superior derecho.

En el ultrasonido abdominal realizado durante el primer ingreso se detectaron multiples imagenes
nodulares de pequeino tamano diseminadas por el parénquima hepatico, siendo las mayores de 25
mm. Evolutivamente las lesiones nodulares hepaticas hipoecogénicas (fig. 2) aumentaron de
tamafio, los mayores de aproximadamente 85 mm, fueron en el izquierdo. No se detectaron

adenomegalias.
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Fig. 2. Ultrasonido hepatico donde se apreciaron lesiones nodulares hipoecogénicas distribuidas
en el parénquima hepatico con bordes regulares y estructura interna heterogénea (punta de
flecha).

Con el diagnéstico de hemangiomas multifocales se realizé tomografia axial computarizada (TAC)
pre y post contraste endovenoso (fig. 3). La tomografia abdominal mostré en su fase inicial, la
presencia de multiples nddulos, redondeados de baja atenuacion y luego de la administracion de
contraste hidrosoluble endovenoso se constata multiples nddulos hipercaptantes con un realce
intenso periférico en anillo que contrastaba con la hipodensidad central de todas las lesiones. En
los cortes endovenosos tardios se aprecié el pase rapido y fugaz del medio de contraste a través
de la lesion. Ademas se demostré que se trataba de un tumor con alto flujo vascular. Para su
correcta evaluacidon se realizdé estudio de tomografia axial computarizada abdominal simple y

contrastada.

Analisis de la fig. 3 A, B, C: TAC simple (A) y contrastada (B, C).

A: multiples imagenes hipodensas, nodulares que ocupan la totalidad del parénquima hepatico

con bordes regulares limitadas en entre ellas por una interfase visible (punta flecha).

B, C: con la administracion de contraste endovenoso existe realce periférico homogéneo que se
dirige progresivamente hacia el centro de la lesidon (en forma de lente fotografico) (flechas
delgadas) observandose que se retiene el contraste en el centro de la lesidon (flecha gruesa), lo

cual es tipico de los hemangioendoteliomas.
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Fig. 3: A, B, C. *ver descripcién en parrafo anterior.

DISCUSION

Las malformaciones vasculares tienen incidencia de 0,3 a 0,5% en la poblaciéon general >. Cuando
un recién nacido tiene gran distension abdominal y masa palpable en el hipocondrio derecho debe
pensarse en la posibilidad de un hemangioma hepatico gigante °. El HHI es el tumor benigno del
higado mdas comun en el periodo neonatal 14, afecta con mayor frecuencia a los nifios menores
de seis meses de edad, existiendo cierta predileccion por el sexo femenino sin existir predileccion

racial.

Una de las complicaciones mas importantes que definen la evolucion de los lactantes con esta
patologia es la insuficiencia cardiaca congestiva debido al factor mecdnico oclusivo sobre el
sistema vascular, incluso la literatura reporta que la evoluciéon depende de la capacidad del

lactante de resistir a los sintomas compresivos!-3

La apariencia ultrasonografica es variable con ecogenicidad heterogénea periférica como hallazgo
mas comun. Con el ultrasonido es posible observar una masa Unica o multiple de contornos bien
delimitados, compleja, con ecogenicidad heterogénea, y zonas hipoecogénicas, isoecogénicas o
hiperecogénicas en relacién al parénquima hepatico perilesional y areas de trombos con

calcificaciones o septos (fig. 2).

En casos tipicos el diagndstico de HHI se impone y no ofrecen dudas con lo que se evita la
realizacion de biopsias percutaneas y las posibles complicaciones del sangrado que se presentan
al puncionar lesiones vasculares3>. El diagnéstico de HHI puede confirmarse con TAC simple y
contrastada, resonancia magnética o angiorresonancia, arteriografia o estudios de medicina

nuclear como la gammagrafia con eritrocitos marcados con tc- 99 3>,
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Las caracteristicas tomograficas del HHI sin contrate permite observar el nimero de lesiones, su
localizacién en el parénquima hepatico, clasificarlas segun su valor de atenuacién. Los
hemangioendoteliomas generalmente aparecen como masas solitarias, con predileccion por el
segmento posterior del I6bulo derecho, sin embargo, puede ser multicéntrico y englobar ambos
I6bulos. La TAC muestra lesiones hipodensas rodeadas de parénquima con un valor de atenuacion
menor que el tejido hepatico, con la administracién del medio de contraste en su fase inicial
existio un realce periférico intenso en anillo de todas las lesiones que en su fase tardia se constata

el pase fugaz y rapido del medio de contraste por las lesiones con un relleno central 34,

En concordancia con la literatura se refiere que los HHI generalmente aparecen como masas de
baja densidad en imagenes pre contraste, luego de la administracion del medio de contraste
endovenoso los hemangioendoteliomas muestran un patrén de realce caracteristico desde la
periferia hacia el centro de la lesion (en lente fotografico) 6. Estas caracteristicas permiten
plantear el diagndstico de hemagioendoteliomas hepaticos y lo diferencia de los hemangiomas
convencionales ya que en estos Ultimos el contraste permanece mas tiempo retenido en el interior

de la lesion>.

El diagndstico diferencial de una masa hepatica de gran tamafio o masas multifocales en un
lactante o nifio pequefio incluye hepatoblastoma, infiltracion linfomatosa y metastasis de
neuroblastoma. El hepatoblastoma por lo general ocurre en nifios menores de cinco afios, con
mavyor incidencia antes del afio de edad, sin embargo, en la imagen se presenté como un tumor
solitario, bien circunscripto al parénquima hepatico, con invasion a la porta y a las venas

hepaticas 4.

Por TAC se muestra una masa sélida hipodensa o con densidad de atenuacion igual al parénquima
hepatico lo que dificultad su identificacién, puede ser Unico o multifocal, con calcificaciones y
debido a su suplencia arterial su realce poscontraste es hiperatenuante en la fase arterial e

hipoatenuante en la fase venosa >,

La infiltracion linfomatosa del higado también se puede manifestar como masas hipoecogénicas,
aunque también puede pasar inadvertida en los examenes ecograficos y por TAC debido a su
patrén difusamente infiltrativo!. El patron de realce es diferente al reportado en los hemangiomas,
no es frecuente en lactantes. En el caso del neuroblastoma el higado constituye unos de los
organos que infiltra primariamente, por ultrasonido aparece como una masa ecogénica
heterogénea, de limites mal definidos. En el 70% se visualizan calcificaciones, presenta
adenomegalias. Por TAC las lesiones se presentan como lesiones nodulares multiples de pequefio

tamafio con un realce poco homogéneo® . No existe realce periférico.
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La identificacién de una masa palpable en el hipocondrio derecho en el periodo neonatal
presupone considerar la posibilidad de un HHI, es importante su diferenciaciéon con las lesiones
malignas del higado mediante el uso del ultrasonido y la TAC abdominal pre y post contraste

endovenoso.
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