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HEMANGIOMA HEPATICO DIFUSO EN PREMATURO CON FETOPATIA DIABETICA

Caso clinico

Hemangioma hepatico difuso en prematuro

con fetopatia diabética.
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Los hemangiomas son los tumores hepaticos benignos mas frecuentes en
los primeros anos de vida. Suelen ser asintomaticos, aunque un pequeno
porcentaje evolucionan de manera fatal.

Presentamos el caso de un recién nacido pretérmino (35+5 semanas), ma-
crosoma e hijo de madre diabética afecto de un hemangioma hepatico in-
fantil difuso. Su singularidad radica en la inusual presentacion de este tipo
de tumores y en el dificil manejo que suponen. Nuestro paciente presentd
complicaciones propias de hijo de madre diabética unidas a las causadas
por el tumor, principalmente problemas compresivos (a nivel biliar y pulmo-
nar). Fue necesario el tratamiento con propanolol y corticoides para reducir
el tamafo tumoral.

Hemangioma hepatico, pretérmino, diabetes, propranolol

Diffused liver hemangioma in preterm newborn with diabetic fetopa-
thy.

Hemangiomas are the most common benign liver tumors in the first years
of life. They are usually asymptomatic, although a small percentage evolves
in a fatal way.

We show a preterm newborn (35 + 5 weeks), macrosoma and son of a
diabetic mother affected by a diffuse infantile hepatic hemangioma. Its sin-
gularity is the unusual presentation of this type of tumors and the difficult
management they involve. Our patient developed the usual complications
of a diabetic mother’s son, together with those caused by the liver tumor,
mainly compressive problems (biliary and pulmonary). He required propra-
nolol and systemic corticosteroids treatment to reduce tumor size.

hepatic hemangioma, preterm, diabetic, propranolol.
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Introduccion

El hemangioma hepatico (HH) es el tumor he-
patico benigno mas frecuente en la infancia,
diagnosticandose en el primer mes de vida en la
mayoria de casos'. Se distinguen 3 tipos: focal,
multifocal y difuso. El HH focal es una lesioén uni-
cay asintomatica. El HH multifocal se manifies-
ta como multiples lesiones esféricas que pue-
den ser asintomaticas u ocasionar insuficiencia
cardiaca. El HH difuso reemplaza casi totalmen-
te el parénquima hepatico y puede ocasionar un
sindrome compartimental abdominal ademas
de hipotiroidismo?.

Caso clinico

Presentamos un caso de HH infantil difuso en un
recién nacido hijo de madre diabética e hidrops
fetal.

Recién nacido pretérmino (35+5 semanas), ma-
crosoma (3190 gramos, P75-90), hijo de madre
con diabetes mellitus tipo |. Diagnéstico prena-
tal de polihidramnios, hidrops fetal, sospecha
de anemia fetal y malformacion intestinal.

Figura 1. Radiografia de tdrax y abdomen al ingreso. Des-
taca cardiomegalia y gran masa (que parece depender de
higado) que ocupa casi la totalidad del abdomen y desplaza
estructuras vasculares (visualizadas por medio de los catéte-
res umbilicales)

|14 [DEEG!

Nace tras cesarea urgente por registro cardio-
tocografico poco tranquilizador y presentacién
podalica. Test de Apgar 4/7 precisando intuba-
cién orotraqueal, conexidn a ventilacion meca-
nica y canalizacion de vasos umbilicales.

En la exploracion fisica destaca hidrops fetal,
edema subcutaneo, hidrotorax leve, perimetro
abdominal muy aumentado de tamafio a ex-
pensas de gran masa de consistencia dura que
ocupa casi la totalidad del abdomen. Tensién
arterial 72/43 mmHg, frecuencia cardiaca 128
latidos por minuto.

Se realizan las siguientes pruebas complemen-
tarias:

- Radiografia de térax y abdomen donde se
aprecia cardiomegalia moderada. Gran masa
que ocupa casi la totalidad del abdomen y
desplaza estructuras vasculares (visualiza-
das por medio de los catéteres umbilicales).
Figura 1.

- Hemograma al ingreso: 21.700 leucocitos/
mm? (neutrdfilos 40,7% vy linfocitos 41,9%),
hemoglobina 10,3 gr/dL, hematocrito 30,9%,
plaquetas 66.000/ mm?*

- Bioquimica al ingreso: proteina C reactiva:
180,5 mg/L, Interleucina 6: > 100 pg/mL (po-
sitiva > 100), urea: 26 mg/dL, creatinina: 0,6
mg/dL, glucosa: <5 mg/dL.

- Coagulacién al ingreso: TP 17,4 s, indice de
Quick 48,3%; TTPa: 56,2 s.

- Transaminasas al ingreso: AST/ALT: 138/23
U/L.

- El ecocardiograma muestra miocardiopatia
hipertrofica, disfuncién ventricular grave y
signos de hipertensiéon pulmonar. No derra-
me pericardico

- La ecografia cerebral fue normal.

- Ecografia abdominal se aprecia una masa
heterogénea en I6bulo hepatico derecho con
diametro de 10,1 x 7,2 cm, que con la apli-
cacion del doppler presenta sefal muy ele-
vada, mal delimitada, con desplazamiento de
estructuras.

- Angio-TAC abdominal confirma una hepato-
megalia difusa y masiva. Lébulo hepatico de-
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recho muy aumentado de tamafio con intensa
captacién de contraste de morfologia nodular,
de distribucion periférica con areas centrales
hipoatenuantes. Compatible con hemangio-
ma hepatico infantil difuso. Figura 2.

Figura 2. Angio-TAC abdominal. Corte coronal en el que se aprecia gran
masa hepadtica con intensa captacion periférica de contraste y con areas
centrales hipoatenuantes

Se inicia tratamiento antibiético empirico (previa
extraccion de cultivos), inotropico y diurético por
insuficiencia cardiaca. Presenta hipoglucemia
precoz a las 2 horas de vida, requiriendo aportes
de glucosa intravenosa de hasta 10 mg/kg/mi-
nuto para mantenimiento de glucemias, ademas
de transfusion de concentrado de hematies por
anemia. Precisé ventilacion mecanica con picos
de presion inspiratoria elevados por dificultad
para la ventilacion por compresion del tumor.

Es valorado por Oncologia Pediatrica, a los dos
dias de vida, e inicia tratamiento con proprano-
lol hasta 3 mg/kg/dia, sufriendo empeoramiento
aumento de la hipertransamminasemia (AST/ALT
maximas 350/ 257 U/L) y colestasis (bilirrubina
maxima 16,5 mg/dL a expensas de bilirrubina
directa) sin alteracién de la coagulacion, y eleva-
cién de alfa feto proteina (AFP) hasta 72558 ng/
ml, por compresién de la via biliar junto con un
sindrome de vena cava superior. Debido a ello,
se realiza ecografia abdominal que no presenta
cambios en el tamafo del tumor por lo que,
tras 12 dias de tratamiento con propranolol se
asocia prednisolona a 5 mg/kg/dia durante un
mes observando mejoria clinica del paciente,
disminucién de la masa tumoral (diametro 55 x
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40 mm), normalizacion de las transaminasas y
desaparicion de la colestasis. Se pudo retirar la
ventilacion mecanica a los 15 dias de tratamien-
to corticoideo apreciandose una disminucién de
AFP hasta 195 ng/ml. Posteriormente se inicia el
descenso progresivo de los corticoi-
des hasta su retirada a los dos meses
de vida quedando uUnicamente con
propranolol.

Durante su ingreso, se realizaron con-
troles de hormonas tiroideas sema-
nales que se mantuvieron en valores
normales para su edad.

Discusion

Los tumores hepaticos representan
el 5% de todas las neoplasias en el
feto y en el recién nacido. La forma de
presentaciéon mas frecuente es como
una masa abdominal palpable. Los
tres tipos de tumores hepéticos de

presentacion neonatal mas frecuen-
tes son:

- Hemangiomas (60%): la mayoria de los HH son
asintomaticos al nacer. La ecografia muestra le-
siones tabicadas heterogéneas con areas iso o
hipoecogénicas con aumento del flujo sangui-
neo. HH se clasifican en: focal, multifocal y di-
fuso.

- Hamartomas mesenquimatosos (HM) (23%):
son tumores heterogéneos compuestos por ele-
mentos quisticos y sélidos. La ecografia mues-
tra quistes multiloculados y diversos elementos
solidos. No suelen presentar calcificaciones.

- Hepatoblastomas (16%): son los tumores he-
paticos malignos mas frecuentes en la infancia.
La ecografia muestra una masa heterogénea
con margenes indistintos. Suele presentar cal-
cificaciones'?.

Dentro del grupo de los HH, los HH difusos
son los que presentan un peor prondstico, per-
sistiendo una alta mortalidad (70-90%) en los
casos agresivos y la presencia de numerosas
complicaciones:

- Insuficiencia cardiaca congestiva

- Trombocitopenia
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- Anemia

- Hipotiroidismo debido a la expresién de la
deodinasa de yodotironina tipo 3 que degra-
da la hormona tiroidea causando hipotiroidis-
mo?Z.

- Problemas pulmonares de tipo restrictivos

- Sindrome compartimental por hepatomegalia
masiva

- Fallo hepatico
- Dano renal por compresion de la vena renal®.

La singularidad de nuestro caso radica en el
complejo manejo del paciente al presentar com-
plicaciones propias de hijo de madre diabética
(hipoglucemia y miocardiopatia hipertréfica), hi-
drops fetal junto a compresion de la via biliar y
alteracion restrictiva de la ventilacidén producida
por el gran tumor hepatico. Ademas, todos los
controles de hormonas tiroideas fueron norma-
les, algo bastante inusual, ya que el HH difuso
suele expresar iodotironina deiodinasa tipo 3
que degrada la hormona tiroidea provocando
hipotiroidismo?.

Respecto al tratamiento, en la actualidad, el pro-
pranolol por via oral se considera el tratamien-
to de eleccion de los hemangiomas infantiles®.
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El propranolol actua deteniendo el crecimiento
en la fase proliferativa e induciendo una rapida
involucién de la lesién. Sin embargo, en casos
complicados como el nuestro, el tratamien-
to con propranolol puede ser insuficiente, por
lo que es necesario asociar tratamientos mas
agresivos como corticoides e incluso quimiote-
rapicos (vincristina)*.
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