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HEMANGIOENDOTELIOMA HEPATICO
MULTIFOCAL EN EL LACTANTE: UN DESAFIO
EN IMAGENES PEDIATRICAS.
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente varén de 3 meses de edad,
sin antecedentes perinatales,
derivado para realizar ecografia
abdominal y transfontanelar por
presentar hemangiomas cutdneos
multiples.
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HEMANGIOENDOTELIOMA
HEPATICO MULTIFOCAL

* El hemangioendotelioma infantil o hemangioma hepatico
infantil (HHI), es un tumor vascular benigno compuesto
de endotelio en proliferacidn, aunque raro, representa la
causa mas frecuente de tumor hepatico benigno en la
infancia, con una prevalencia del 5 a 10%. Mayor
frecuencia en mujeres y menores de 6 meses (85%) Se
relaciona en un 50% con hemangiomas homaélogos
cutaneos y la presencia de estos ultimos apoyan el
diagndstico.

* La inmunotincién positiva GLUT- 1 es patognomonica y
ayuda a distinguir de otras anomalias vasculares.

* EI 90% se diagnostican en los primeros 6 meses de vida.
* Se clasifican en tres subtipos: focal, multifocal y difuso.

* Con frecuencia son clinicamente asintomaticos pudiendo
presentar signos de Insuficiencia cardiaca congestiva por
sobrecarga circulatoria, hepatomegalia, debutar con
hemoperitoneo o hipotiroidismo adquirido ( estos
tumores expresan desyodasa tipo 3, que convierte la
hormona tiroxina en triyodotironina reversa, una
molécula inactiva que resulta en hipotiroidismo).

* Suelen presentar niveles de alfafetoproteina normales o
ligeramente elevados.

* La historia natural es una fase de crecimiento rapidoy
proliferativo en los primeros seis meses de vida, seguida
de regresion e involucién aproximadamente en el primer
afno.

* Deben distinguirse de los "hemangiomas hepaticos"
observados en la edad adulta porque estos ultimos son
en realidad desordenes de la angiogénesis compuestos
por canales vasculares.

* Tipicamente presentan alto flujo que se ve reflejado en
aumento del calibre de arteria y venas hepaticas y
disminucion del calibre de Aorta por debajo de Ia
emergencia del tronco celiaco.

* Demuestran alta vascularizacion, Pudiendo presentar
shunt arteriovenosos.

* El diagnostico se realiza por los hallazgos tipicos en la
imagen y la involucion en el seguimiento, estando
contraindicada la biopsia debido al riesgo del sangrado.




DESCRIPCION DE HALLAZGOS
CLINICOS, RADIOLOGICOS Y
TRATAMIENTO RECOMENDADO,
EN LOS DIFERENTES SUBTIPOS.

HHI FOCAL MULTIFOCAL DIFUSO
DESARROLLO PRENATAL POSTNATAL POSTNATAL
(POCAS SEMANAS (POCAS
DESPUES DEL SEMANAS
NACIMIENTO DESPUES DEL
NACIMIENTO)
ASOCIACION A RARO FRECUENTE FRECUENTE

HEMANGIOMAS

CUTANEOS
RMN TUMOR SOLITARIO, HIPOINTENSO EN REEMPLAZO DEL
MARCADO REALCE T1. PARENQUIMA
ANTE HIPERINTENSO HEPATICO POR
ADMINISTRACION DE EN T2.. RAPIDO LAS LESIONES.
GADOLINIO. REALCE ANTE MARCADO
ADMINISTRACION REALCE ANTE EL
DE GADOLINIO. MEDIO DE
CONTRASTE.
TC TUMOR SOLITARIO, REALCE INNUMERABLES
RAPIDO REALCE ANTE HOMOGENEO Y LESIONES QUE
EL MEDIO DE CENTRIPETO REALZAN
CONTRASTE. CENTRIPETA-
CALCIO ES MENTE ANTE EL
FRECUENTE. CONTRASTE
CAMBIOS QUISTICOS
CENTRALES
GLUT-1 NEGATIVO POSITIVO POSITIVO
TRATAMIENTO OBSERVACION. OBSERVACION, PROPANOLOL,

EMBOLIZACION EN
CASO DE SHUNT.

PROPANOLOL
EMBOLIZACION
EN CASOS DE
SHUNT

TRATAMIENTO
DEL
HIPOTIROIDISMO
EMBOLIZACION
EN CASO DE
SHUNT
TRANSPLANTE
EN CASOS
EXTREMOS.




TRATAMIENTO Y EVOLUCION

* La historia natural de los hemangiomas/
hemangioendoteliomas hepaticos, al igual que la de los
angiomas cutaneos, suele ser la involucién espontdnea
en un periodo de 8-12 meses, después de una fase
proliferativa en los primeros 6 meses aproximadamente.

* En algunos casos de enfermedad difusa se pueden
presentar complicaciones (Insuficiencia cardiaca
congestiva, distrés respiratorio).

* Su tratamiento de primera linea es propanolol pudiendo
realizarse embolizacidon en casos de falla de tratamiento
médico.

* El diagnostico diferencial se debe realizar con entidades
como el hepatoblastoma (raro en recién nacidos y con
niveles altos de alfafetoproteina), hamartoma
mesenquimal (de apariencia multiquistica) ,
neuroblastoma metastasico y angiosarcoma (raros).

* Es necesaria la busqueda de hemangiomas viscerales
ante la presencia de cinco o mas hemangiomas cutaneos
en el lactante., siendo la localizacidn hepatica la mas
frecuente.

* En nuestro paciente Se realizé tratamiento con
propanolol y seguimiento ecografico observando una
marcada disminucion del tamafio y niumero de las
lesiones como también disminucion de su
vascularizacion.

* Ademas se observé un notable aumento del tamafio de
las lesiones durante periodos de suspension del
tratamiento, asi como su rapida mejoria clinica una vez
reintroducida la medicacion.






CONCLUSION

Es importante conocer las caracteristicas imagenoldgicas y
evolucién habitual de esta entidad como asi también su
manejo terapéutico.

Es una solicitud frecuente en pediatria la evaluacién
abdominal y transfontanelar en la busqueda de
hemangiomas en otras localizaciénes por el significativo
compromiso hemodindmico que pudieran ocasionar en el
lactante con hemangiomas cutaneos multiples.

Debemos tener en cuenta entonces sus posibles
localizaciones, sus diagnosticos diferenciales y su
evolucion natural en el tiempo para ofrecer un manejo
terapéutico correcto ante un lactante con lesiones
hepaticas multiples.
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