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Resumen

Los hemangiomas son tumores benignos comunes en la poblacién pediatrica, son el
resultado de la proliferacion anormal de vasos sanguineos. La asociacion entre
hemangioma gigante y trombocitopenia se describidé por Haig Kasabach y Hatharine
Merritt en 1940. El sindrome de Kasabach Merrit es un tumor vascular raro y agresivo.
Presentamos el caso de un paciente de 1 afio con un hemangioma gigante y
trombocitopenia.
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Abstract

Hemangiomas are common benign tumors in the pediatric population, they are the
result of abnormal proliferation of blood vessels. The association between giant
hemangioma and thrombocytopenia was described by Haig Kasabach and Hatharine
Merritt in 1940. Kasabach Merrit syndrome is a rare and aggressive vascular tumor.
We present the case of a 1-year-old patient with a giant hemangioma and
thrombocytopenia.
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Introduccion

El hemangioma es el tumor benigno mas frecuente de la infancia, se desarrolla en el
5% de los lactantes. Los Hemangiomas infantiles se desarrollan comunmente en
bebes del sexo femenino, gemelos, prematuros, de bajo peso al nacer, hijos de
madres con edad avanzada, preeclampsia, anomalias placentarias y antecedentes
familiares de hemangioma. Los hemangiomas se localizan con mayor frecuencia en
la region de la cabeza y el cuello hasta en un 60%, seguidos del tronco (25%) y las
extremidades (15%).

Presentacion de caso

Paciente masculino de 1 afio 7 meses, originario de Belice, quien fue referido de por
hemangioma. Madre refiri6 que desde el nacimiento, paciente presenta una mancha
rojiza-violacea no elevada, en la regién preauricular izquierda, de aproximadamente
2x3cm. A partir de los 4 meses de edad noté aumento de tamafio de la lesion por lo
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gue consulté con médico privado quien inicié tratamiento con propanolol. Paciente
recibié transfusion de plaguetas por trombocitopenia. Posteriormente la lesion
aumento de tamafo hasta comprometer parcialmente la apertura ocular y provocar
edema en pabellon auricular por lo que consultd con médico privado quien inici
tratamiento con prednisolona 1 mg/kg durante 6 meses. Dos dias previos a consulta
actual, paciente inicié6 con fiebre y aumento de edema que impidié totalmente la
apertura ocular y se asocido a disminucion de la tolerancia oral. Se evidenci6
trombocitopenia y proteina C reactiva positiva. Al examen fisico de ingreso paciente
alerta, irritable pero consolable con la madre. Se observa lesion rojiza violacea en
hemicara izquierda, bordes irregulares, con edema que compromete la apertura ocular
y pabellon auricular; cuello movil y simétrico. Se confirma trombocitopenia. Se
consulté con hematologia, dermatologia y cirugia pediatrica quienes coinciden con el
diagndstico de hemangioma. Paciente recibi6 plaquetas por trombocitopenia. En sala
de operaciones se ligo la arteria carétida interna, nutricia que irrigaba el defecto.
Procedimiento finaliza sin complicaciones y con disminucién de la lesién. En espera
de evolucién para evaluar conducta, con seguimiento por cirugia pediatrica, cirugia
plastica, hematologia, dermatologia y pediatria.

! | 8 2
Fig. 1. Evolucion del hemangioma: A) Paciente al mes de edad. B) A los 4 meses de edad.

C) 1 afio 7 meses, ingreso hospitalario D) 1 afio 9 meses (postcirugia).
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Fig. 2. Angiorresonancia. Ay B) Secuencia de vuelo en la fase arterial y venosa, la lesion
da la apariencia de estar irrigada por ramas de la arteria carétida externa y el drenaje venoso,
la mayoria pareciera desembocar hacia la vena yugular externa. C) Ligadura de la arteria

carotida externa.

Discusion
Las anomalias vasculares (AV) se clasifican en 2 grandes categorias de tumores y

malformaciones vasculares. (1) Los hemangiomas infantiles (HI) son el tumor
vascular benigno mas comun en la infancia, desarrollandose en el 5 al 10% de los



bebés. Patologicamente, consiste en la expresion de la proteina transportadora de
glucosa-1 positiva, cuya expresion los distingue de otros tumores vasculares o
malformaciones vasculares [1]. Los hemangiomas infantiles no estan presentes al
nacimiento, se desarrollan durante las primeras 1 a 2 semanas de edad, proliferan
rapidamente durante los primeros 1 a 3 meses de edad, terminan de proliferar a los 5
meses de edad y luego involucionan espontanea y lentamente hacia el tejido adiposo
y fibroso, hasta alrededor de los 4 afios de edad, pero a veces hasta los 10 afios de
edad [1]. Actualmente, se recomiendan diferentes modalidades de tratamiento que
incluyen propranolol, esteroides, quimioterapia esencialmente vincristina, interferon,
sirolimus, embolizacion, escleroterapia, radiacion y cirugia. Los esteroides suelen ser
el tratamiento de primera linea, la respuesta clinica se observa dentro de las 2
semanas [2]. Las anomalias vasculares pueden estar asociadas con trastornos
hematol6gicos como trombocitopenia y/o coagulopatia por consumo, algunos de los
cuales causan el fenbmeno de Kasabach-Merrit que amenaza la vida; combinando el
hemangioma de rapido crecimiento, trombocitopenia, anemia hemolitica
microangiopatica y coagulopatia por consumo aguda o cronica con la elevaciéon del
dimero D [1]. No se recomienda la transfusién de plaguetas excepto en los casos de
hemorragia activa, ya que las plaguetas transfundidas pueden quedar atrapadas en el
tumor y provocar una coagulaciéon anormal adicional [2]. La cirugia es el tratamiento
definitivo. La embolizacion puede ser posible si esta presente un solo vaso de
alimentacién, sin embargo, estos tumores suelen tener varios de estos vasos;
ademas, puede haber complicaciones como necrosis de estructuras vecinas. La
radioterapia puede inducir la regresién, sin embargo, conlleva el riesgo de retraso en
el desarrollo, retraso en el crecimiento y malignidad secundaria [2].
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