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Palabras-clave: Resumen

coagulacion Los autores describen un caso de hemangioendotelioma kaposiforme en paladar, asociado al sindrome de Kasabach
intravascular Merritt en paciente preescolar. Durante corticoterapia presenté recidiva, siendo asociado interferén alfa. Desde
diseminada, entonces, no tuvo nuevas internaciones con remision casi completa del tumor.
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Keywarde: Abstract

disseminated The authors describe a case of Kaposiform Hemangioendothelioma on the palate, associated Kasabach Merrit Syndrome
intravascular in childhood. During corticosteroid therapy presented recurrence, being associated interferon alfa . Since then, it had
coagulation, no new admissions with almost complete remission of the tumor.
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INTRODUCCION

El hemangioendotelioma kaposiforme (HK) es un
tumor vascular raro, pudiendo ser cutaneo y/o visceral. El
posee caracteristicas histoldgicas benignas, sin embargo con
alta mortalidad en la ausencia de tratamiento. Hay pocos
relatos de caso en la literatura, desde a su descripcidn. Puede
estar asociado al sindrome de Kasabach-Merritt (SKM),
que se caracteriza por una coagulopatia de consumo con
plaquetopenia grave y anemia hemolitica microangiopatica®.

El tratamiento del HK es controvertido, debiendo ser
individualizado®®. Cuando no estd asociado a SKM, tiene la
costumbre de cursar con buen pronéstico. Este se trata de un
relato de caso sobre un paciente masculino, preescolar con HK
en paladar, asociado a SKM haciendo uso de corticoterapia e
interferdén alfa con buena respuesta terapéutica.

RELATO DEL CASO

Paciente masculino, 2 afios, natural y procedente de
Campo Florido, MG, ingresé en el hospital de urgencias infantil,
con cuadro de tos productiva y precordialgia importante, hace
1 semana. En el examen fisico habia disnea, hemangioma
1x 1,5 cm en paladar y hepatoesplenomegalia. Visto, al
ecocardiograma, derrame pericardico importante, y después,
se realizd pericardiocentesis, que evidencid apenas linfocitosis.

Se excluyeron enfermedades infecciosas, autoinmunes
y neoplasias, realizd ultrasonido de abdomen, el que reveld
hepatomegalia homogéneay esplenomegalia heterogénea. Fue
iniciado, entonces, empiricamente, corticoterapia (prednisona
1 mg/kg/dia) con mejora, sin definicion diagndstica. Fue
realizado acompafamiento en ambulatorio, sin embargo
después de algunos meses se perdio el seguimiento.

Después de 1 afio, tuvo nueva internacién con el mismo
cuadro. Evoluciond con coagulacion intravascular diseminada
(plaquetas = 6000/mm?, TAP = 41,4 seg, relacion P/T=1,16y
fibrindgeno = 105 mg/dl), anemia hemolitica microangiopética
(hemoglobina = 6,2, presencia de ezquizocitos en el frotis de
la ldmina de sangre periférica, DHL = 469 (VR).

Recibié nuevamente tratamiento con corticoterapia
(metilprednisolona 1 mg/kg/dia, que posteriormente se
cambid por prednisona 20 mg/dia), evolucionando con
estabilizacion hemodinamica y discreta remision del tumor.
Realizé resonancia magnética de abdomen, la que evidencié
hepatomegalia discreta y homogénea asociada a multiples
micronddulos esplénicos vascularizados (estos hallazgos se
pueden encontrar en los casos de hemangioendotelioma,
siendo su diagndstico diferencial relacionado a enfermedades
infecciosas asociadas a inmunosupresion).

No obstante, fueron excluidas enfermedades infecciosas
por medio de examenes de laboratorio. Evoluciond con
sindrome de Cushing, intentandose destete del corticoide,
después de aproximadamente 3 afos de uso, sin éxito.

En diciembre de 2012, fue internado con cuadro de
neumonia grave, que evoluciond con nueva SKM, siendo
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asociado a corticoterapia el interferdn alfa. Paciente
tuvo buena respuesta al tratamiento, recibiendo alta con
prednisona 20 mg/dia y interferén alfa 3.000.000 Ul, tres
veces por semana, en uso durante unos 3 afios, sin que sufra
nuevas internaciones hasta entonces, y con remision gradual
del hemangioma en paladar (hoy mide 0,5 X0,5 cm) (Figura 1).

Figura 1. Hemangioma en paladar, midiendo actualmente 0,5 x 0,5 cm.
Fuente: autoria propia.

DISCUSION

El HK es un tumor raro y agresivo!, poseyendo
caracteristicas histolégicas benignas, sin embargo presenta
comportamiento maligno con proliferacién local v,
frecuentemente, agresion vascular®. Su primera descripcién
en nifios fue en 1993 por Zukerberg et al.°.

Ocurre con mayor frecuencia en nifios con menos de 2
afios de edad, a pesar de que haya algunos relatos en adultos’
y tiene incidencia levemente aumentado en el sexo femenino.
En los Estados Unidos, los hemangiomas ocurren en alrededor
del 2,5% de los neonatos*.

Su presentacion clinica mas caracteristica es una
placa mal delimitada, de coloracion violacea, dura y que se
expande centrifugamente, como una equimosis*2. El paciente
puede presentar hepatoesplenomegalia debido secuestro de
plaguetas o lesiones intracavitarias y puede haber derrame



pericardico secundario a la anemia, como presentado por el
paciente antedicho. Es mas comun en tronco o extremidades.

Unoen cada 300 hemangiomas presenta coagulopatiacomo
complicacidn, siendo frecuente la asociacidn con linfangiomatosis
0 SKM, ulceracién y sangria del hemangioma®. La SKM consiste
en la presencia de un tumor vascular que desencadena una
coagulopatia de consumo con plaguetopenia por aprisionamiento
de plaquetas y anemia hemolitica microangiopatica.

El diagndstico del HK es histopatoldgico y se caracteriza
como varios nédulos no definidos, separados por tejido
conjuntivo que infiltran la dermis y el tejido subcutaneo. Estos
nédulos se constituyen por pequeios capilares cubiertos
por células endoteliales fusiformes y aglomerados de células
epiteliales de aspecto epitelioide.

Como hallazgos particulares se ve hemosiderina, cuerpos
hialinos intracitoplasmaticos en las células fusiformes y vacuolos
en el citoplasma eosindfilo de las células epitelioides (Figura 2).
Las células fusiformes y la presencia frecuente de células de fibrina
simulan el Sarcoma de Kaposi. No obstante, la presencia de células
epitelioides es lo que ayuda a descartar dicha enfermedad®.

Figura 2. Ldmina histoldgica - En la microscopia, vista gran cantidad de
hematies extravasados y depdsitos granulares de hemosiderina, con focos de
esclerosis y células formando pequefios espacios vasculares, ora redondeadas
y ora fusiformes.Fuente: autoria propia.

La instalacién del cuadro de coagulopatia puede ocurrir
durante el proceso de crecimiento del hemangioma o, mas
tardiamente, asociada a la contusion de la lesion. El tratamiento
consiste en cuidados de soporte y corticoterapia como tratamiento
de primera linea hasta la resolucién de los sintomas.

Cuando el corticoide no se muestra tan efectivo se
puede asociar el mismo a algunos quimioterapicos como la
vincristina, interferdn alfa y rapamicina. El interferdn alfa es
uninmunomodulador que limita la angiogénesis, basicamente
reduciendo el factor de crecimiento del fibroblasto e
inhibiendo el factor de crecimiento endotelial, siendo evitado
en lactantes con menos de 1 afio, debido a sus efectos adversos
en el sistema nervoso central®. Su mayor indicacién es en el
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caso de riesgo de vida y funcional para el paciente, que no tuvo
buena respuesta al uso de corticoide®. Es mas eficaz cuando
se inicia de pronto®.

Ala época del relato antedicho, no habia muchos estudios
con la rapamicina y la vincristina, siendo entonces, optado por
el uso del Interferdn alfa basado en los articulos leidos sobre el
asuntoy la gravedad del caso descripto. El paciente citado hizo uso
de corticoterapia en un primer momento en forma empirica, pues
mismo no completando criterio para enfermedades autoinmunes,
habia esa hipdtesis diagndstica.

En el momento en que perdid el seguimiento, el
paciente también ceso el uso del corticoide, presentando
remision de los sintomas y consecuente internacién, donde
fue descubierto el diagndstico de HK. Cuando se intentd el
destete de la prednisona, debido a sus efectos colaterales
a largo plazo, hubo remisidn del cuadro, siendo entonces,
asociado el interferdn alfa.

Desde su inicio, el paciente nunca mas presenté SKM
y hubo estabilizacién del hemangioma en paladar, y remision
gradual el ultimo afio. En el caso de HK restricto a la piel y sin
coagulopatia se puede hacer escisiéon quirurgica. Puede ser
fatal en el 20% de los casos, normalmente asociado a la SKM®.
No hay en la literatura estudios que muestren la sobrevida en
pacientes con HK asociado a SKM. Cuando reconocido y tratado
precozmente presenta buen prondstico.
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