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RESUMEN

El hemangioma hepatico es el tumor benigno mas frecuente
del higado. La gran mayoria de ellos son de pequefio tamario,
asintomaticos y con un prondstico excelente. En raras ocasiones
son de mayor tamafio y pueden estar asociados a una coagulopa-
tia de consumo denominada sindrome de Kasabach-Merrit. Pre-
sentamos el caso de un paciente varén joven con un hemangioma
hepatico gigante y hemangiomatosis multiple asociado al sindro-
me de Kasabach-Merrit.

Palabras clave: Hemangioma cavernoso. Hemangioma hepati-
co gigante. Sindrome de Kasabach-Merrit.

ABSTRACT

Hepatic hemangioma is the most frequent liver’s tumor. The
majority are small, asymptomatic and have an excellent progno-
sis. Those larger than 5 c¢cm can be associated to a consumptive
coagulopathy called Kasabach-Merrit syndrome. We present a pa-
tient with a giant hepatic hemangioma with multiple hemangi-
matosis associated to Kasabach-Merrit syndrome.

Key words: Cavernous hemangioma. Giant hepatic heman-
gioma. Kasabach-Merrit syndrome.
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INTRODUCCION

El hemangioma cavernoso es el tumor mesenquimal be-
nigno mas frecuente del higado (1). Puede presentarse
como muiltiples lesiones, aunque lo mds frecuente es que
se trate de una lesién tinica. Son poco frecuentes, llegdndo-
se a presentar entre un 1,2 y un 5% de las autopsias (1,2).

La mayoria son menores de 5 cm. Cuando miden mds
de 5 cm se consideran gigantes y pueden estar asociados
a coagulacién intravascular diseminada. Generalmente
son asintomdticos y tienen un prondstico excelente (1,3).

Aqui describimos el caso de un hemangioma gigante
hepético con hemangiomatosis multiple asociado a sindro-
me de Kasabach-Merrit en un paciente inmigrante joven.
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CASO CLINICO

Paciente varon de 32 afios que acude al servicio de ur-
gencias por hepatomegalia gigante dolorosa tras trauma-
tismo lumbar, acompafiado de distensién abdominal. En-
tre sus antecedentes destaca una intervencion quirdrgica
en Marruecos de un hemangioma hepdtico hace afo y
medio, del cual no tenemos mas informacién (Fig. 1). Sin
otros antecedentes médicos ni familiares de interés. El
paciente tiene una situacion basal normal para su edad. A
la exploracion fisica presenta una tension arterial de
140/70 con una frecuencia cardiaca de 72 Ipm y una tem-
peratura de 36,5 °C. Presenta un soplo sistélico en foco
mitral, auscultacién pulmonar con murmullo vesicular
normal y un abdomen distendido con gran hepatomegalia
dolorosa que llega hasta ambas fosas iliacas sin espleno-
megalia palpable y con peristaltismo normal.

En los datos analiticos destaca una hemoglobina de
10,4 g/dl, hematocrito 32,5%; VCM 82 fl; HCM 26,3 pg;
plaquetas 144 x 10°/ul; leucocitos 3.700 /ul (N: 83,6%);
haptoglobina sérica 77 mg/dl. Bioquimica: GOT 33 U/;
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Fig. 1. Fotografia del paciente. Gran distension abdominal y cicatriz de
cirugia previa.

GPT 21 U/1; FA 143 U/l; GGT 217 U/1. Bilirrubina total
1,5 mg/dl; bilirrubina directa: 1 mg/dl. Creatinina 0,93
mg/dl. Iones y amilasa normales. Serologia de virus de la
hepatitis B, C, VIH y LUES negativos.

En el estudio de coagulacion presentaba una actividad
de protrombina del 52%, un dimero D que excede los
2.500 ng/ml, TTPA de 38 segundos, fibrinégeno de 53
mg/dl, plasminégeno funcional del 48% e inhibidor de la
plasmina del 57%, todo ello siendo compatible con sin-
drome de Kasabach-Merrit.

La radiograffa de térax mostré una elevacién de am-
bos hemidiafragmas secundaria a la hepatomegalia, sin
cardiomegalia ni infiltrados pulmonares (Fig. 2). En la
simple de abdomen se aprecia gran hepatomegalia que
desplaza asas intestinales a fosa iliaca izquierda (Fig.
2). Ecocardiografia con un corazén estructural y funcio-
nalmente normal, salvo por compresion extrinseca de
cavidades derechas por hepatomegalia que no origina
compromiso hemodindmico.

Tras su llegada a urgencias, teniendo en cuenta sus an-
tecedentes, se decide realizar TC abdominal para valorar
sangrado secundario a rotura traumdtica del hemangio-
ma, aprecidndose: higado muy aumentado de tamafio con
densidad heterogénea, con miiltiples imdgenes nodulares
hipodensas con captacion periférica de contraste. Presen-

Fig. 2. A: Radiografia de torax en la que se aprecia elevacién de ambos
hemidiafragmas; B: Radiografia simple de abdomen con gran hepato-
megalia y desplazamiento de asas intestinales.
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taba ademads gran masa hipodensa dependiente del cauda-
do, de aspecto lobulado, de un tamafio aproximado de 17
x 7 cm (T x AP), que presenta patrén de captacién de
contraste similar a las anteriores y que desplaza en senti-
do caudal asas intestinales, pancreas, bazo y rifiones, sin
observar alteraciones significativas en estas estructuras.
Pequefia cantidad de liquido libre en Douglas. Todo ello
es sugestivo de hemangioma cavernoso hepdtico. El pa-
rénquima hepético parece respetado a nivel del segmento
VII (Fig. 3B).

Estos hallazgos se correlacionaron con los ecograficos,
confirmando la sospecha diagndstica de hemangiomato-
sis multiple hepdtica con hemangioma gigante de 17 x 7
cm y ascitis (Fig. 3C).

Ante la sospecha de rotura traumadtica del mismo y de-
bido a la estabilidad hemodindmica y analitica del enfer-
mo, se decide realizar angio-TC para valorar la presencia
de sangrado activo que obligd a una arteriografia con em-
bolizacién selectiva, que descarta sangrado activo. Se
evidencia compresién de la vena renal izquierda, con for-
macion de colaterales a retroperitoneo (Fig. 3A).

Por todo ello, confirmamos el diagndstico de heman-
gioma hepdtico gigante con hemangiomatosis y sindrome
de Kasabach-Merritt asociado.

Fig. 3. A: Angio-TC abdominal en la que se aprecia estenosis de la vena
renal izquierda (flecha) con aparicion de colaterales (circulo); B: Re-
construccion de TC abdominal; y C: Ecografia abdominal con gran vas-
cularizacion periférica.

DISCUSION
El hemangioma hepético consiste en una malforma-

cién vascular hepdtica de etiologia no bien definida con
una prevalencia que va desde un 0,5 hasta un 20% (4).
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ASOCIADO A SINDROME DE KASABACH-MERRIT

Generalmente suelen ser solitarios, pero pueden presentar
multiples lesiones en ambos 16bulos hepéticos en mds del
40% de los pacientes (5). La mayoria de los hemangio-
mas tiene un tamaifio menor de 5 cm; aquellos cuyo tama-
flo es superior a 5 cm se denominan gigantes (6).

Generalmente son asintomadticos y tienen un prondsti-
co excelente. Los sintomas son mds frecuentes en lesio-
nes superiores a 4 cm. El sintoma que mds destaca es el
dolor abdominal en el 54% de estos pacientes (7). Se tra-
ta de un dolor localizado en hipocondrio derecho y que
probablemente es secundario a trombosis o sangrado del
tumor, asi como de la posible inflamacion de la cdpsula
de Glisson. Otros sintomas menos comunes son las nau-
seas, anorexia y saciedad precoz; todos ellos secundarios
a la compresion de los érganos circundantes (4.,6).

En el caso que presentamos nos encontramos que, a
pesar del tamafio del higado, el paciente se encuentra
asintomatico sin alteraciones del hébito intestinal. S{ en-
contramos, en cambio, signos de probable compresion de
la vena renal izquierda con colaterales que drenan a retro-
peritoneo.

En sindrome de Kasabach-Merritt es una coagulopatia
de consumo en nifios que ha sido descrita asociada a he-
mangiomas gigantes. Cursa con severa trombocitopenia,
hipofibrinogenemia, elevacién de los productos de degra-
dacidén del fibrinégeno y fragmentacion de los glébulos
rojos. El caso presenta a un paciente que ha permanecido
asintomadtico hasta la edad adulta y que presenta una coa-
gulopatia de consumo asociada.

La historia natural del hemangioma hepdtico no se co-
noce completamente. La mayoria de los pacientes perma-
nece estable a lo largo del tiempo (4.8.9). Unicamente se
aprecia un aumento de tamafio de forma ocasional, lle-
gando a requerir reseccidn quirdrgica (10-12). La ruptura
espontdnea es rara incluso en hemangiomas gigantes.

El manejo de estos pacientes va a depender del tamaifio
del hemangioma y de la sintomatologia. En pacientes
asintomaticos, la actitud es expectante mds incluso en he-
mangiomas menores de 1,5 cm (7). En pacientes con sin-
tomas sugestivos de compresion extrinseca se debe con-
siderar la intervencién quirtrgica, siendo mds indicada la
enucleacidén frente a la reseccion, debido a que presenta
menor sangrado en el postoperatorio (13,14). El trasplan-
te hepdtico se llevard a cabo en pacientes sintomaticos
con lesiones irresecables o en caso de un hemangioma gi-
gante con hemangiomatosis y asociados al sindrome de
Kasabach-Merrit (15-17). En determinados casos se ha
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probado la eficacia de la embolizacion transarterial de los
hemangiomas con mejoria rdpida de la coagulopatia de
consumo (18).

En nuestro caso, debido al importante tamafio que pre-
sentaba el higado asociado al sindrome de Kasabach-Me-
rrit, hemos planteado al paciente la posibilidad del tras-
plante hepético.
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