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RESUMEN

Las lesiones vasculares hepaticas en nifios son raras
pero no infrecuentes en gastroenterologia pediatrica.
Los hemangiomas son los tumores hepaticos vascu-
lares mas frecuentes en la infancia, la mayoria de
curso benigno, algunos, incluyendo el hemangioendo-
telioma infantil, tienen potencial maligno. La clinica
predominante es hepatomegalia, dolor abdominal,
hemangiomas cutaneos e insuficiencia cardiaca con-
gestiva; y menos frecuente esplenomegalia, ictericia,
ascitis, hemorragia digestiva y anemia. Se presentan
S lactantes entre 1 y 4 meses con diagnéstico de hem-
angiomatosis hepatica; en tres de ellos su diagnéstico
fue incidental a través de ecografia, uno presenté au-
mento de volumen abdominal progresivo y otro hep-
atomegalia; tres presentaron hemangiomas en piel.
Todos cursaron con anemia. Se realizo ecografia de-
scribiéndose hepatomegalia, con multiples imagenes
redondeadas, hipoecoicas, de diferentes tamanos, en
ambos loébulos hepaticos; Tomografia axial computada
abdominal: hepatomegalia con compromiso de ambos
l6bulos, ocupados por areas nodulares hipodensas.
Fueron evaluados por los servicios de endocrinologia,
cardiologia, gastroenterologia y cirugia pediatrica.
En uno se realiz6 biopsia hepatica. Recibieron trata-
miento con prednisona 3 - 4 mg/kg/dia con descenso
progresivo de la misma, seguimiento clinico y ecogra-
fico durante 1 afio. Cuatro pacientes respondieron al
tratamiento, evidenciandose disminucion e incluso
desaparicion en tres pacientes de los hemangiomas, y
uno no respondi6, asociandose propanolol.

Palabras clave: Hemangiomatosis hepatica. Heman-
gioendotelioma hepatico infantil. Tumores hepaticos.
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SUMMARY

Hepatic vascular lesions in children are rare but not
uncommon in pediatric gastroenterology. Hemangio-
mas are the most common vascular liver tumors in
childhood, most benign course, some, including in-
fantile hemangioendothelioma, have malignant po-
tential. The clinical manifestations are hepatomegaly,
abdominal pain, cutaneous hemangiomas and con-
gestive heart failure and less frequent splenomegaly,
jaundice, ascites, gastrointestinal bleeding and ane-
mia. We present five infants between 1 and 4 months
with a diagnosis of hepatic hemangiomatosis, in three
of them the diagnosis was made incidentally by ul-
trasonography, showed a progressive increase in ab-
dominal volume and a hepatomegaly, three had skin
hemangiomas. All of them presented with anemia.
Hepatomegaly describing ultrasound was performed,
with multiple images rounded, hypoechoic, of differ-
ent sizes in both lobes, abdominal computed tomog-
raphy: hepatomegaly with involvement of both lobes,
occupied by hypodense nodular areas. Services were
assessed by endocrinology, cardiology, gastroenterol-
ogy and pediatric surgery. In one a liver biopsy was
performed. Treated with prednisone 3-4 mg / kg / day
with gradual decrease of the same, clinical and ultra-
sound for 1 year. Four patients responded to treat-
ment, demonstrating decreased or even disappeared
in three patients with hemangiomas, and one did not
respond, associating propranolol.

Keywords: Hepatic hemangiomatosis. Infantile hepat-
ic hemangioendothelioma. Liver tumors.

INTRODUCCION

Las lesiones vasculares hepaticas en nifhos son raras pero
no infrecuentes en gastroenterologia pediatrica. El diag-
nostico diferencial comprende lesiones benignas y malignas,
las lesiones benignas incluyen hemangioma, linfangioma,
malformacion arteriovenosa, angiomiolipoma, y hemangio-
endotelioma; las malignas incluyen angiosarcoma y el hepa-
toblastoma®?3). Los hemangiomas son los tumores mas fre-
cuentes de la infancia, definidos como proliferaciones de las
células endoteliales vasculares, de curso benigno en el 90%,
y con dilatacion de los vasos como consecuencia del alto flu-
jo. Tienen tres fases evolutivas: a) Proliferativa: las lesiones
crecen en forma rapida y alarmante, b) Estacionaria: no hay
cambios clinicos, c) Involucion: se observa en el segundo afio
de vida, 50% se resuelven hacia el quinto afo, el 75% desa-
parecen hacia los 7 anos y el 90% a los 10 anos*>9. A pesar
de ser una lesion benigna pueden tener comportamiento ma-
ligno en especial cuando se localizan en la laringe, regiones
paratraqueales, corazén, mediastino y en higado, siendo este
el 6rgano de localizacién extracutanea mas frecuente®.

Los hemangiomas hepaticos en la infancia corresponden al
2do tumor mas frecuente en ninos, se reportan predominante
en el sexo femenino en una relacion 1,7:1 y no existe predilec-
cién racial”. Se definen como lesiones tinicas o multiples que
comprometen ambos lobulos hepaticos. Generalmente son
asintomaticos, aunque la clinica frecuentemente descrita es
hepatomegalia, dolor abdominal, hemangiomas cutaneos e
insuficiencia cardiaca congestiva; y menos frecuente esple-
nomegalia, ictericia, ascitis, hemorragia digestiva y anemia®.
El diagnéstico es fundamentalmente clinico y con estudios
de imagen como ultrasonografia abdominal, tomografia axial
computarizada (TAC) y resonancia nuclear magnética (RNM).
Son de ayuda, ademas, los estudios con tecnecio99m y la
gammagrafia con eritrocitos o plaquetas radiomarcadas®. En
casos de duda sobre la naturaleza benigna, la biopsia hepati-
ca debe considerarse!). El tratamiento, cuando se lo requiere,
se realiza en dos fases: primera es el uso de diuréticos y digi-
talicos cuando se presentan con descompensacion cardiaca,
y la segunda es disminuir el flujo sanguineo a través del hem-
agioma usando corticosteroides, alfa interferon, embolizacion
de la arteria hepatica o cirugia®?. Se describen las historias
de 5 lactantes tratados con esteroides, con diferentes formas
de presentacion de hemangiomatosis hepatica, la metodologia
diagnéstica y la evolucién.

CASO 1: Lactante masculino de 4 meses de edad, proce-
dente del estado Anzoategui, producto de I gesta embarazo
controlado, a término, obtenido por cesarea segmentaria por
desproporcion feto- pélvica. PAN: 3,050gr. La madre refirié
regurgitaciones y vomitos alimentarios desde el nacimiento.
Dentro del plan de estudio se indica ecografia abdominal, en-
contrandose como hallazgo incidental higado aumentado de
tamarfio, lesiones hipoecoicas multiples de diferentes tamafnos
en parénquima hepatico que abarcan ambos l6bulos. Al exa-
men fisico condiciones generales estables, lesion hemangio-
matosa de 1,5/1,5 cm en cuero cabelludo en regién parietal
izquierda. Abdomen blando, no doloroso, higado a 8 cm de-
bajo de reborde costal derecho, duro, de superficie irregular.
Laboratorio reporta anemia leve. Es evaluado por los servi-
cios de cardiologia (Corazon sano), dermatologia (propone ini-
ciar tratamiento con esteroides), gastroenterologia y cirugia.
El Eco doppler reporta multiples imagenes con escaso flujo
doppler con velocidad baja y resonancia magnética que re-
porta presencia de multiples imagenes que abarcan el parén-

quima hepatico en ambos lébulos, al inyectar contraste se po-
tencia un patréon de reforzamiento tipico de hemangiomatosis
hepatica. Se concluye hemangiomatosis hepatica multiple y
se inicia tratamiento con prednisona a 3 mg/kg/dia, con con-
troles iniciales mensuales, con no variacion de los hemangio-
mas asociandose propanolol. Actualmente con mejoria clinica
durante 1 afno de tratamiento, observandose disminucion de
tamafnio del hemangioma cutaneo y del numero y tamano
de los hemangiomas hepaticos. El ultimo eco reporta sélo 3
lesiones en el 16bulo hepatico izquierdo.

CASO 2: Lactante femenina de 4 meses, procedente del Dis-
trito Capital, producto de III gesta embarazo controlado no
complicado, obtenido por cesarea por cesarea anterior. PAN:
2800gr. Ingresa al servicio de urgencia de nuestro hospital
a los 2 meses de edad por presentar fiebre, irritabilidad y
succion débil. El laboratorio revela: leucocitosis 30.000mm?,
segmentados 74%, Hb: 10 gr/dl, perfil hepatico normal, exa-
men de orina patologico, impresiéon diagnostica de ingreso
infeccién urinaria y sindrome anémico. Se indica antibi6tico-
terapia ev y ecosograma abdominal, que reporta multiples
imagenes redondeadas en higado, hipoecoicas, de diferentes
tamafos hasta de 1,4 cm, planteandose abscesos hepaticos
multiples vs hemangiomatosis hepatica. Recibié tratamien-
to durante 21 dias con evolucion clinica satisfactoria, pero
en controles ecograficos persisten hallazgos hepaticos sin
cambios. Se solicito TAC abdominal que reporta en higado
multiples imagenes hipodensas, de diferentes diametros, de
1 a 5 cm, con realce periférico, compatibles con abscesos
hepaticos. Se egresa por mejoria. Es evaluada nuevamente
por el servicio de gastroenterologia 1 mes después de su
egreso, para ese momento cuenta ya con 4 meses de edad y se
realiza eco abdominal describiéndose los hallazgos idénticos
al estudio de ingreso. Se concluye hemangiomatosis hepatica
multiple y se inicia tratamiento con prednisona a 3 mg/kg/
dia, previa evaluacién por el servicio de cardiologia que re-
porta Corazén Sano. Se realizan controles ecograficos cada
2 meses, observandose disminucién progresiva del nimero
y tamafio de los hemangiomas hepaticos y por ello se dis-
minuy6 la dosis de prednisona. El ultimo eco se realiz6 a
los 8 meses de edad y reporté desaparicion completa de los
hemangiomas hepaticos.

CASO 3: Lactante femenina de 1 mes y 25 dias, procedente
del estado Sucre, producto de I gesta, embarazo controlado
complicado con infeccién urinaria y leucorrea en el tltimo tri-
mestre, obtenido por cesarea por oligoamnios. PAN: 2300gr.
Inicia enfermedad al mes de vida, cuando la madre observa
aumento progresivo del abdomen, a predominio de hemiab-
domen superior, motivo por el cual consulta a centro de su
localidad donde realizan ecosonografia abdominal reportando
higado aumentado de tamano, con multiples imagenes redon-
deadas, hipoecoicas, de patron heterogéneo sin imagenes de
Tu definido. Se realiza TAC abdominal sin y con contraste que
describe hepatomegalia, con compromiso de ambos lébulos,
de aspecto tumoral, heterogéneo, por imagenes nodulares
hipodensas que posterior al contraste se observa un patréon
multinodular en las paredes, que hace que el higado adopte
patrén de hipodensidad compatible con hepatoblastoma,
con efecto de compresion y desplazamiento del pancreas,
estomago y asas intestinales. El laboratorio reporta anemia
moderada, tiempos de coagulacion, perfil hepatico y alfafeto-
proteinas normales, antigeno carcinoembrionario negativo. Es
evaluada por el servicio de gastroenterologia quien describe al
examen fisico 2 lesiones tipo hemangiomas en piel, localiza-
das en térax posterior y miembro inferior derecho, de 0,5 cm
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aproximadamente. Ademas realizan ecografia abdominal que
reporta hepatomegalia difusa, ecopatron heterogéneo, con
multiples imagenes redondeadas hipoecoicas, de diferentes
tamarfios, sin presencia de flujo doppler, compatible con hem-
angiomatosis hepatica. Se realiza evaluacion por cardiologia,
la cual reporta presencia de comunicaciéon interauricular y
ductus arterioso persistente e indican furosemida. El servi-
cio de cirugia pediatrica realiza biopsia hepatica quirturgica
describen multiples lesiones en el higado en forma univer-
sal, palidas, de consistencia dura. Resultado de la biopsia
hepatica: hemangioendotelioma tipo I. Se inicia tratamiento
con prednisona 3mg/kg/dia, con curso clinico satisfactorio,
y controles de eco abdominal que reportan disminucion del
tamano de los hemangiomas.

CASO 4: Lactante femenina de 1 mes de edad, procedente del
Distrito Capital, producto de I gesta, embarazo controlado,
asintomatica, a quien en su evaluacion pediatrica se eviden-
cia hepatomegalia, con examenes de laboratorio normal. Fue
referida al servicio de gastroenterologia y se realiza ecografia
abdominal que reporta hepatomegalia difusa, ecopatrén het-
erogéneo, con multiples imagenes redondeadas, de diferen-
tes tamanos en ambos lobulos. Se indica TAC de abdomen
con contraste evidenciandose higado aumentado de tamano
con compromiso de ambos lébulos, ocupados por imagenes
nodulares hipodensas, con un patrén multinodular, compat-
ible con hemangiomatosis hepatica. Se inicia tratamiento con
prednisona a la dosis de 3mg/kg/dia. Con evolucién clinica
y ecografica satisfactoria en un curso de 6 meses, con desa-
paricion de los hemangiomas hepaticos.

CASO 5: Lactante femenina de 1 mes de edad, procedente del
Distrito Capital, producto de II gesta embarazo controlado no
complicado, obtenido por parto eutécico simple. PAN: 3000
gr. Asintomatica. Es referida al servicio de gastroenterologia
por presentar hemangiomas en piel. Se realizan examenes
paraclinicos los cuales resultan normales, ecografia y TAC de
abdomen: donde se reporta higado aumentado de tamafio en
forma difusa, con multiples imagenes redondeadas hipoeco-
icas e hipodensas en ambos lébulos compatibles con hem-
angiomatosis hepatica. Fue evaluada por el servicio de cardi-
ologia reportandose Corazén Sano. Se inicia tratamiento con
prednisona 3mg/kg/dia, observandose evolucion satisfacto-
ria con disminucion de los hemangiomas cutaneos y hepati-
cos posterior a 1 afio de tratamiento.

DISCUSION

Los hemangiomas hepaticos a pesar de constituir los tumores
del higado mas frecuentes en la infancia principalmente en
menores de 2 anos, tienen una forma de presentacién vari-
able. En la mayoria su diagnoéstico es incidental, otros se aso-
cian a la presencia de hemangiomas cutaneos y/o en otras
formas extracutaneas, o en su forma mas grave debutan con
clinica de insuficiencia cardiaca. En este trabajo observamos
diferentes formas clinicas de presentacion, 3 como hallazgo
incidental durante su evaluacién, uno con hepatomegalia y
otro con aumento progresivo del abdomen; en 3 de ellos se
observdé hemangiomas cutaneos. Valverde y colaboradores
describen en su estudio hemnagiomatosis hepatica con afec-
tacion visceral, que los hemangiomas extracutaneos pueden
conferir un mal pronéstico en los nifios afectos, sin embar-
go presentan un paciente con hemangiomatosis hepaticas
multiples y hemangiomas en piel asociados a otras patologias
insuficiencia cardiaca y hernia inguinal donde la involucién
fue tal que no presenté complicaciones®”. Murillo Fernandez,
describe que en la edad pediatrica el hemngiendotelioma in-
cluye aumento del abdomen referido por los padres frecuente-
mente, al igual que se present6 en uno de nuestros pacientes,
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pero ademas refiere que 10 — 15 % se presentan con signos de
insuficiencia cardiaca congestiva y menos frecuente ictericia,
fiebre, insuficiencia hepatica o ruptura del tumor®.

Con respecto a la edad de presentacion estos tumores son
frecuentes en menores de 2 aflos, en nuestro estudio se repor-
tan 5 casos en lactantes menores con edades comprendidas
entre 1 y 4 meses. Woltering y colaboradores refieren que los
hemangiomas hepaticos se convierten en sintomaticos a los
2 meses de edad en el 85% de los pacientes!!?, hecho que no
coincide con nuestros pacientes donde la mayoria iniciaron
clinica al mes de edad. Asi como en el estudio de Spitz, de
los 16 ninos con hemangioendotelioma infantil hepatica, 14
(88%) se presentaron antes de los 3 meses’?. Con respecto al
sexo 4 de nuestro pacientes fueron femeninos, resultados que
corresponden a los descritos en la mayoria de la bibliografia;
Valverde y colaboradores refieren que son mas frecuente en
el sexo femenino con una relacion de 3:1 a 5:1%; y Stocker
describe una relacion de 1,7: 1 en niflas con respecto a los
ninos.

Los hemangiomas hepaticos pueden aparecer como lesiones
Unicas o multiples que abarcan ambos 16bulos, pero de afec-
tacion mas frecuente el 16bulo hepatico izquierdo. En nuestro
estudio todos los pacientes cursaron con lesiones multiples
descritas de forma redondeadas, de diferentes tamanos, hipo-
ecoicas, distribuidas en ambos l6bulos. Esto se corresponde
con lo descrito por Valverde quien refiere que los hemangi-
omas hepaticos son a menudo multiples y comprometen a
ambos lobulos hepaticos®. A diferencia de los hemangiomas
hepaticos en adultos como lo reporta Benavides y colabora-
dores, en su trabajo donde cinco pacientes presentaron hem-
angiomas hepaticos tnicos, uno tuvo una lesion doble y otro
tenia tres lesiones, la localizacion mas frecuente de los hem-
angiomas unicos fue el 16bulo izquierdo. El tamafno de las
lesiones vari6 entre 6 y 25 cm de diametrod.

Actualmente el diagnéstico de hemangiomas hepaticos con-
stituye un hecho frecuente en la practica clinica lo cual ha
sido generado por el amplio uso de la ecografia abdominal
y la tomografia axial computarizada (TAC) en la evaluacion
de pacientes con variados sintomas gastrointestinales®.
En nuestro estudio el diagnéstico en todos los pacientes se
basoé principalmente en la clinica, en la ecografia abdominal
y la TAC de abdomen con contraste. En métodos radiologi-
cos se tomaran ademas, los relacionados a medicina nuclear
donde se utiliza el tecnecio99m, el cual ofrece ayuda para
diferenciar hemangiomas cavernosos de otras lesiones ocu-
pantes del higado o del bazo, la gammagrafia con eritrocitos
o plaquetas radiomarcadas son también de gran utilidad, y
la angiografia como método invasivo tiene sus indicaciones
y también ciertos riesgos a considerar, debe reservarse para
los nifios que puedan necesitar una intervencion para la in-
suficiencia cardiaca congestiva»%. La biopsia hepatica es util
para determinar la naturaleza o potencial maligno de la en-
fermedad. Lloret no la recomiendan por el riesgo grave que
conlleva. En nuestro estudio s6lo en uno se realizé de forma
quirargica®.

Con respecto a las complicaciones, todos nuestros pacientes
evolucionaron de forma satisfactoria, no reportandose com-
plicaciones inherentes a la hemangiomatosis hepatica ni al
tratamiento, puede asociarse al hecho de que la mayoria no
cursé con otras patologias graves asociadas. Resultado que
se corresponde con el descrito por Valverde donde no se ob-
servé complicaciones propias de la hemangiomatosis, motivo
por lo que no se realizé reemplazo de factores de coagulacion
con plasma fresco congelado y crioprecipitados en casos de
hemorragia secundaria a la pérdida de plaquetas, asi como
el control de la insuficiencia cardiaca congestiva con uso de

diuréticos y digitalicos que se usa hasta la remisioén total de la
insuficiencia cardiaca®”. Benavides refiere que las complica-
ciones propias del hemangioma también son poco frecuentes
como la rotura espontanea. Sin embargo, aunque la frecuen-
cia de rotura es baja cuando esta ocurre constituye una com-
plicacién de alta letalidad con cifras de mortalidad reportadas
que oscilan entre el 36 y el 60%. El sindrome de Kasabach
Merritt es otra complicacién poco frecuente pero también
grave y que se traduce en trombocitopenias severas y coagu-
lopatias de consumo que ocurren por activacion plaquetaria
en el interior de grandes hemangiomas®. Con respecto al
potencial de malignidad aunque se conocen como entidad
benigna, se ha reportado la transformaciéon maligna, en el
estudio de Burtelow y colaboradores una paciente de 5 afios
con diagnéstico de hemangioendotelioma infantil diagnosti-
cado al mes de vida, evolucion6 a un angiosarcoma hepatico
metastatsico’.

Las opciones de tratamiento para la hemngiomatosis hep-
atica consiste principalmente en esteroides, alfa interferon,
embolizacion de la arteria hepatica, radioterapia, reseccion
quirargica y el trasplante hepatico ortotépico”. En nuestros
pacientes se utilizé6 principalmente esteroides (prednisona
oral a dosis de 3-4 mg/kg/dia) con resultados satisfactorios,
sélo en un paciente que no respondié adecuadamente se uti-
liz6 propanolol asociado a la prednisona. Resultado similar al
reportado por Jung Wan Seo y colaboradores, donde trataron
hemangioendotelioma gigante con dosis de metilprednisolona
con resultados satisfactorios!”. Otros como Araujo, describe
un caso de hemangiendotelioma hepatico infantil, multifo-
cal y bilobular, asintomatico, no sometido a ningun tipo de
terapia y con regresion de las lesiones antes de los 2 afos
de edad®™. Lusk recomienda en pacientes asintomaticos
seguimiento ecografico estricto y manejo médico con betablo-
queadores. Ante deterioro clinico progresivo se recomienda
embolizacién selectiva de la arteria hepatica o ligadura intra-
operatoria de la misma''®. Markiewicz-Kijewska en su estu-
dio sobre presentaciéon de insuficiencia hemodinamica aguda
como indicaciéon de trasplante hepatico en recién nacidos y
lactantes con hemangiomatosis hepatica reporté6 que todos
los pacientes requirieron dicho procedimiento”. Woltering,
recomienda el uso de interferéon a2a en lactantes con heman-
gioendoteliomas multiples del higado resistente a altas dosis
de corticosteroides?.

CONCLUSION

Los hemangiomas son los tumores hepaticos benignos mas fre-
cuentes. Casi siempre cursan asintomaticos. Aunque pueden
presentarse en diferentes formas clinicas, debemos considerar
para el diagnéstico la presencia de otras patologias asociadas
para determinar su tratamiento, evoluciéon y pronodstico. A
pesar de describirse como lesiones benignas, tienen potencial
maligno por lo que se recomienda el seguimiento a largo plazo
de pacientes por lo menos hasta la resoluciéon completa de la
lesion hepatica. El seguimiento debe hacerse con clinica y es-
tudios de imagenes principalmente ecografia y TAC.

Paciente N°1 Ecosograma
abdominal (control 2 meses)

Paciente N°1: Ecosograma
abdominal de ingreso

Paciente N° 2. Ecosograma Paciente N° 2. Ecosograma

abdominal abdominal (control 6 meses).
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