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Resumen
Los hemangiomas son las proliferaciones más frecuentes en la edad pediátrica, y el hemangioma hepático es 
de los más comunes entre los viscerales. El diagnóstico precoz es importante para orientar el tratamiento. Se 
presenta el caso de un neonato con compromiso ventilatorio secundario al efecto de una masa gigante, que 
ecográficamente correspondió a un hemangioma hepático. Se realizó resección quirúrgica y, ulteriormente, 
fue enviada a patología, que confirmó el diagnóstico.
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Abstract
Hemangiomas are the most frequent proliferations in children, and liver hemangiomas are the most common 
among those in the viscera. Early diagnosis to focus treatment is important. We present the case of a neonate 
with compromised breathing secondary to the effect of a giant mass that echographically appeared to be a 
hepatic hemangioma. Surgical resection and subsequent pathology confirmed the diagnosis.

Keywords
Hepatic hemangioma, Kasabach Merrit syndrome, giant hemangioma.

Reporte de casoDOI: http://dx.doi.org/10.22516/25007440.163

INTRODUCCIÓN

Los hemangiomas son las neoplasias hepáticas más 
frecuente en niños. Cerca del 70  % se presentan al nacer 
y representan el 10 % de los tumores pediátricos. Pueden 
comprometer cualquier órgano, aunque son más comunes 
en la piel, el hígado y el encéfalo (1). Su incidencia es mayor 
en mujeres, en una proporción de 3:1 (2).

Los hemangiomas se caracterizan por una proliferación 
de células endoteliales sin atipia y angiogénesis, lo que 
lleva a un rápido crecimiento de esta lesión. Por lo general, 
son de tamaño pequeño y asintomáticos; sin embargo, se 
han presentado casos de hemangiomas gigantes, definidos 
aquellos en los que su tamaño es mayor de 5 cm (3), que 

pueden generar una serie de complicaciones tales como: 
insuficiencia cardíaca, hipotiroidismo, síndrome de com-
partimento abdominal y síndrome de Kasabach-Merritt, 
que causa una alta mortalidad en neonatos.

Generalmente, su diagnóstico es incidental, mediante 
hallazgos ecográficos, aunque se puede confirmar histológi-
camente usando marcadores tipo transportador de glucosa 
1 (GLUT1) (2), factor VIII, CD31 y CD38, lo que ayuda a 
su distinción de otras patologías vasculares (4).

CASO CLÍNICO

Paciente producto de un embarazo pretérmino de 33,3 
semanas de gestación, de una mujer de 29 años con ante-
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cedentes de diabetes gestacional controlada y corioamnio-
nitis. Se observa un neonato de sexo femenino, de 2565 g y 
45 cm de talla, con bradicardia y compromiso ventilatorio 
secundario a restricción por masa. Ingresa a la unidad de 
cuidados intensivos (UCI), donde se le realiza intubación 
orotraqueal. Durante el examen físico se encuentra abdo-
men distendido y se palpa una masa de consistencia dura 
en el flanco y en el hipocondrio izquierdo sin dolor ni sig-
nos de irritación peritoneal. El perímetro abdominal es de 
35 cm, que para su edad cronológica está aumentado; pre-
senta petequias, piel y conjuntivas ictéricas.

Se solicita ecografía abdominal que muestra masa de 
ecogenicidad heterogénea dependiente del lóbulo hepático 
izquierdo, de difícil cuantificación por su tamaño, la cual se 
extiende hasta la pelvis desplazando estructuras vecinas. 
Se acompaña de patrón de vascularización en su interior 
y áreas quísticas sin calcificaciones, con posibilidades 
diagnósticas de hemangioma hepático versus hamartoma 
mesenquimal y, menos probable, de hepatoblastoma. Se 
reporta radiografía de tórax que sugiere cardiomegalia.

Al tercer día se realizan exámenes paraclínicos, que infor-
man una bilirrubina total de 8,9 mg/dL y una bilirrubina 
indirecta de 7,9 mg/dL; ALAT de 21 U/L; ASAT de 213 
U/L; tiempo de protrombina prolongado, plaquetas de 
56 000/mm3; hemoglobina (Hb) de 10,8 g/dL; y hemato-
crito (Hto) del 34,4 %. La evolución muestra la disminu-
ción progresiva de estos valores. Se cuantifican los niveles 
de alfafetoproteína (AFP), que informan 1000 UI/mL. 
Con la impresión diagnóstica por tomografía axial com-
putarizada (TAC) del hemangioma hepático congénito, se 
decide realizar lobectomía izquierda.

El día 14 del preoperatorio, la bilirrubina total es de 
0,7 mg/dL y la bilirrubina directa es de 0,56 mg/dL, con 
valores de las pruebas de función hepática y tiempo de 
protrombina dentro de los rangos normales. A los 10 días 
posquirúrgicos, presenta hemorragia pulmonar masiva de 
difícil manejo, con diagnóstico de coagulación intravas-
cular diseminada (CID), por lo que se inicia tratamiento 
de rescate con adrenalina, ácido tranexámico y transfusión 
de crioprecipitado y plaquetas, con evolución satisfactoria. 
Además, se encuentra una hiperbilirrubinemia a expen-
sas de la bilirrubina directa, con valores de bilirrubina 
total de 17 mg/dL y de bilirrubina directa de 12 mg/dL. 
Ulteriormente se remite a consulta de cardiología pediá-
trica por sospecha de conducto arterioso persistente. Se 
considera que no requiere tratamiento quirúrgico y se da 
salida a los 45 días, en condiciones óptimas.

Se envía pieza de resección a patología. En los hallazgos 
histopatológicos se encuentra masa ovoide, firme, que 
pesa 268 g, mide 10,5 x 6,5 x 5 cm, presenta una superficie 
externa lisa y brillante; la base de implantación es cruenta, 
y alcanza 4 x 3 cm; al seccionarla, está compuesta por un 

tejido rojo central rodeado por una banda pálida de espesor 
variable, que alcanza los 0,3 cm (Figura 1).

Figura 1. Hemangioma hepático con superficie externa lisa, compuesto 
por un tejido rojo central.

Microscópicamente predominan los espacios vasculares 
de diferente tamaño, algunos capilares y otros quísticos, tapi-
zados por un endotelio monomórfico. La luz contiene glóbu-
los rojos e histiocitos con pigmento. En la parte periférica se 
observa una cápsula fibrosa, de espesor variable, con conduc-
tos biliares en algunos campos o con hepatocitos y capilares 
en otros. Se formula el diagnóstico de hemangioma hepático 
mixto capilar y cavernoso (Figura 2).

DISCUSIÓN

Los hemangiomas hepáticos son neoplasias benignas de 
origen mesenquimal y suelen ser solitarios. Según diver-
sos estudios de dermatología y cirugía, se considera que 
el hemangioma presenta dos alteraciones: malformacio-
nes vasculares y neoplasias vasculares (5). Estas crecen 
rápidamente en los primeros años de vida y se estabilizan 
aproximadamente a la edad de 1 año. Un 75 % de los casos 
tiende a involucionar por completo hacia la edad de 5 a 7 
años, por lo que su manejo se basa en el control de la evo-
lución (6). En cuanto a la localización, se ha descrito con 
mayor frecuencia en el lóbulo hepático izquierdo (3), lo 
que concuerda con el presente caso.

Su etiología todavía sigue siendo desconocida, aunque 
existe una asociación entre el tamaño y los niveles de 
estrógeno/progesterona, con el crecimiento de la lesión 
observado durante el embarazo y el uso de anticoncepti-
vos orales y de terapias de reemplazo hormonal (7) que, 
a su vez, pueden generar peliosis hepática (8). Esto expli-
caría la mayor prevalencia en el sexo femenino. En nuestro 
caso no se encontraron antecedentes familiares o de uso 
de estos fármacos; tampoco se halló relación con la diabe-
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tes gestacional y la corioamnionitis que padeció la madre 
durante el embarazo.

Teniendo en cuenta que entre los diagnósticos diferen-
ciales se encuentran los tumores abdominales propios de 
la infancia, se cuantificó la AFP con valores normales para 
la edad, por lo que la posibilidad de un hepatoblastoma es 
mínima. Este marcador debe interpretarse de acuerdo con 
el grupo etario y en los recién nacidos es muy elevado con-
siderando este resultado normal para la edad.

En cuanto a las complicaciones, están la trombosis 
intratumoral, la ruptura, el diagnóstico incierto, la disfun-
ción hepática o de órganos abdominales relacionada con 
el efecto de masa, el síndrome de coagulopatía, conocido 
como síndrome de Kasabach-Merritt, y la muerte, que en la 
mayoría de los casos se debe a insuficiencia cardíaca que se 
produce aproximadamente en el 50 % de los pacientes con 
hemangioma hepático y es secundaria a la derivación arte-
riovenosa de lesiones de gran tamaño (6). En la paciente 
hubo hallazgos clínicos y de laboratorio sugestivos de ane-
mia hemolítica y trombocitopenia severa acompañada de 
coagulopatía de consumo, hallazgos propios del síndrome 
de Kasabach-Merritt, que ocurre por activación plaquetaria 
en el interior de los grandes hemangiomas (3). Se observó, 
además, una ictericia preoperatoria con características 
hemolíticas, la cual se encuentra hasta en un 35 % de los 
casos de hemangiomas hepáticos en niños (6).

Como alternativas en su tratamiento se incluye el uso 
de corticosteroides o agentes con un marcado efecto anti-
angiogénico (interferón alfa, ciclofosfamida, vincristina o 
actinomicina D) (9). Se ha descrito la terapia con bevacizu-
mab, un anticuerpo monoclonal capaz de inhibir el factor 
de crecimiento endotelial; sin embargo, su eficacia no ha 

sido confirmada. Hay un pequeño número de casos en los 
que se considera la intervención quirúrgica por riesgo de 
complicaciones, que suelen ocurrir alrededor de la sexta 
semana de vida. El manejo quirúrgico incluye resecciones 
segmentarias, lobectomía o enucleación del hemangioma, 
mediante cirugía abierta o laparoscopia (10). Si se plantea 
la necesidad de cirugía, el procedimiento de elección es la 
enucleación (3). En este caso, la intervención quirúrgica 
fue la elección prioritaria, debido al compromiso ventila-
torio secundario al efecto mecánico de la masa, que fue el 
doble del peso del hígado (250 g vs. 110 g).

Es importante considerar como complicaciones durante 
el período postoperatorio a las hemorragias, las coagu-
lopatías, las infecciones, las fístulas biliares, la ascitis y la 
falla hepática. A esta última se le atribuyó la presencia de 
la hiperbilirrubinemia directa de la paciente. Por otro lado, 
la CID podría considerarse como una complicación pos-
quirúrgica debido a que, en el preoperatorio, la paciente 
no presentaba esta anomalía, lo que descarta que esta sea 
producto del síndrome de Kasabach-Merritt, que también 
suele presentarla. Las principales consecuencias de la CID 
son el consumo o la pérdida de las proteínas hemostáticas 
y de las plaquetas en el perioperatorio, que origina fenó-
menos hemorrágicos y obstrucciones trombóticas en la 
microcirculación, con compromiso de la función de diver-
sos órganos. Específicamente, en este caso, una hemorragia 
pulmonar masiva.
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