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Hemangiomatosis hepatica de inicio neonatal
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El hemangioma infantil es el tumor benigno mas frecuente de la infancia. La afectacion suele ser cutanea,
pero también puede ser visceral. Algunas presentaciones suponen un reto diagnéstico y pueden resultar una
amenaza para la vida. Presentamos dos casos que consultaron en nuestro centro. La primera es una recién
nacida de 13 dias de vida, que consulta por aumento del ndmero y tamano de micromaculo-papulas eritema-
tosas, que ya presentaba previamente. Se orienta como hemangiomatosis infantil. En el estudio de extension,
la ecografia abdominal muestra hemangiomas hepaticos multiples. La evolucién es favorable sin tratamiento,
con desaparicion de casi todos los hemangiomas al afio de vida. El segundo caso es una lactante de 37 dias,
que consulta por vémitos propulsivos y distension abdominal. En la exploracion, destaca ictericia cutdnea y
hepatomegalia de 4 cm. La analitica muestra hepatitis colestatica, sin insuficiencia hepética e hipotiroidismo.
La ecografia abdominal muestra hemangiomatosis hepatica difusa, que se confirma por resonancia magné-
tica (RM). Se inician propanolol y levotiroxina orales, presentando una evolucion favorable.

Resumen

Los hemangiomas suelen ser cutdneos. Pero, ante la presencia de mas de 5 hemangiomas cutaneos o si estos

Palabras clave: son grandes, es necesario descartar afectacion visceral, siendo la hepatica mas frecuente. Los hemangiomas

® Hemangioma hepaticos pueden ser congénitos (focales), que suelen involucionar espontaneamente, o infantiles (multifo-
hepatico cales o difusos), que pueden producir sintomas (colestasis, hepatomegalia, insuficiencia cardiaca, hipotiroi-

* Hemangioma infantil dismo...). El tratamiento dg eleccién es e[ propranolol y, si hay hipotiroidi;mo, Ig I}evotiroxi(na Para coqcluir,
remarcamos la importancia del diagnéstico precoz de la hemangiomatosis hepatica, que tiene tratamiento

* Hepatomegalia especifico y efectivo.

* Hipotiroidismo

Hepatic hemangiomatosis of neonatal onset

Infantile hemangioma is the most frequent pediatric benign tumor. The involvement is usually cutaneous,
but it can be visceral too. Some presentations pose a diagnostic challenge and can even be life-threatening.
We present two cases that consulted to our center. The first is a 13-day-old female newborn, who presents
with an increase in the number and size of erythematous micromacules-papules, which she already had.
She is diagnosed with infantile hemangiomatosis. In the extension study, the abdominal ultrasound shows
multiple hepatic hemangiomas. The evolution is favorable without treatment, disappearing almost all
hemangiomas within the first year. The second case is a 37-day-old infant, who presents with propulsive
vomiting and abdominal distention. The physical exam is remarkable for cutaneous jaundice and 4cm
hepatomegaly. Blood tests show cholestatic hepatitis without liver failure and hypothyroidism. Abdominal
ultrasound shows diffuse hepatic hemangiomatosis, which is confirmed by MRI. Oral Propanolol and
Levothyroxine are started. The evolution is favorable, with resolution of the hemangiomatosis.

Abstract

Key words: Hemangiomas are usually cutaneous but visceral involvement must be studied in the presence of more than

® Hypothyroidisme 5 cutaneous hemangiomas or if they are large. Hepatic hemangiomas are the most common. They can be

* Hepatic hemangioma congenital (focal), which can involute spontaneously, or infantile (multifocal or diffuse), which can produce

o Hepatomegaly symptoms (cholestasis, hepatomegaly, heart failure, hypothyroidism..). The treatment is Propranolol and,

o Infantile in case of hypothyroidism, Levothyroxine. To conclude, we emphasize the importance of early diagnosis of
hemangioma hepatic hemangiomatosis because it has the possibility of specific and effective treatment.

Como citar este articulo: Roman Denia P, Lépez Lifidn MJ, Guevara Caviedes LN, Quilis Esquerra J, Sanchez Garre MC, Campos-Martorell A,
et al. Hemangiomatosis hepatica de inicio neonatal. Rev Pediatr Aten Primaria. 2024;26:173-6. https://doi.org/10.60147/04c32d4d

Rev Pediatr Aten Primaria. 2024;26:26:173-6
ISSN:1139-7632 - www.pap.es

173



174

Pilar Roman Denia, et al. Hemangiomatosis hepatica de inicio neonatal

INTRODUCCION

El hemangioma infantil es el tumor benigno mas
frecuente de la infancia. Presenta una incidencia
global del 1-3% y del 4-10% en menores de 1 afo’.
La afectacion suele ser cutanea, aunque en algu-
nos casos hay afectacion visceral. El diagndéstico es
habitualmente clinicoy su curso suele ser benigno,
involucionando la mayoria?. Algunas presentacio-
nes suponen un reto diagnostico®*y sus implica-
ciones clinicas pueden llegar a suponer una ame-
naza para la vida del paciente®>.

CASOS CLINICOS

Presentamos dos casos atendidos en nuestro cen-
tro, con distinta presentacion.

Caso 1. El primer caso es una neonata de 13 dias de
vida, sin antecedentes perinatologicos de interés,
que consulta por aumento del niumero y tamafo
de micromaculo-papulas eritematosas, de distri-
bucién generalizada (Figura 1), de 48 horas de evo-
lucién. Se realiza ecografia abdominal, que mues-
trahemangiomas hepaticos multiples. La analitica
sanguinea con funcion tiroidea y hepatica, la eco-
grafia craneal y la ecocardiografia son normales.
Ante el diagndstico de hemangiomatosis infantil
con afectacién cutdnea y hepatica multifocal, en
ausencia de criterios para inicio de tratamiento, se
decide conducta expectante. La paciente presenta
buena evolucion, con resolucion espontanea de la
practica totalidad los hemangiomas al afio de vida.

Caso 2. Lactante de 37 dias, con antecedentes ma-
ternos de tiroiditis de Hashimoto, sin otros antece-
dentes perinatolégicos de interés. Consulta por
vomitos propulsivos y distension abdominal. Au-
sencia de coluria, acolia, fiebre u otra clinica. A la
exploracion fisica, destaca ictericia cutanea gene-
ralizaday hepatomegalia de 4 cm. A nivel analitico
se aprecia hepatitis colestasica sin insuficiencia
hepatica (bilirrubina total 6,8 mg/dl; bilirrubina
directa 1,5 mg/dl; gamma-glutamil transferasa
[GGT] 503 U/I; aspartato aminotransferasa [AST]
115 Ul/I; alanina aminotransferasa [ALT] 45,6 U/I;
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Figura 1. Hemangiomatosis infantil cutanea
multifocal

tiempo de protrombina [TP] 84%; tiempo de trom-
boplastina parcial activada [TTPA] 42 s) e hipotiroi-
dismo (TSH o tirotropina 107,2 mUI/I, T4 o tiroxina
1,67 ng/dl). La ecografia abdominal muestra ha-
llazgos compatibles con hemangiomatosis hepatica
difusa. Se traslada a centro de referencia, donde es-
tos datos se confirman en RM, destacando hepato-
megalia secundaria a la practica sustitucion del pa-
rénquima hepatico por multiples e incontables
lesiones focales ovaladas, algunas confluentes, hiper-
intensas en T2, hipointensas en T1y que, en el estu-
dio dinamico, presentan captacion periférica precoz,
con relleno centripeto en fase tardia (Figura 2). Eco-
grafia craneal y ecocardiografia anodinas. Cateco-
laminas en orina negativas. Se orienta como he-
mangiomatosis infantil con hemangiomatosis
hepatica difusa. Se amplia analitica (TSH 149
muU/l; T4L 1,47 ng/dl; T3L 2,9 pg/ml; T3 reversa
2,01 ng/ml) con valores dentro de la normalidad
(0,1-0,44), orientando como hipotiroidismo por
consumo. Se inicia tratamiento con propanolol
oral a 1 mg/kg/dia, que es bien tolerado, por lo
que se aumenta a 3 mg/kg/diay levotiroxina oral
a 13 pg/kg/dia. Presenta evolucion favorable, con
desaparicion de los hemangiomas y de la hepato-
megalia a los 7 meses y normalizacion de los pa-
rametros analiticos, pudiendo retirar la levotiroxi-
na a los 3 meses. Aun esta en tratamiento con
propanolol.



Figura 2. Resonancia magnética. Hemangiomatosis
infantil hepatica difusa

DISCUSION

El hemangioma infantil es un tumor vascular cau-
sado por la proliferacion de las células endoteliales
de los vasos sanguineos. Diversos factores se han
relacionado con su etiopatogenia, como el sexo fe-
menino, el nacimiento pretérmino o el bajo peso al
nacer, entre otros. En su desarrollo se distinguen
tres fases evolutivas: proliferativa, de estabilidad e
involutiva. Suelen ser cutaneos, pero, ante la pre-
sencia de mas de 5 hemangiomas cutaneos o si
estos son grandes o segmentarios, se debe descar-
tar la afectacion visceral, siendo la hepatica la mas
habitual*®. Los hemangiomas hepéaticos pueden
ser congénitos (formas focales presentes al naci-
miento) o infantiles (se desarrollan después del
nacimiento, clasificandose en funcion de su afec-
tacion en multifocales o difusos)®. Los hemangio-
mas focales pueden involucionar espontaneamen-
te tras el nacimiento, siendo generalmente
asintomaticos, aunque en ocasiones pueden pro-
ducir fallo cardiaco por shunts vasculares de alto
flujo. La afectacion multifocal y difusa seran sinto-
maticas con mayor frecuencia, produciendo coles-
tasis, hepatomegalia, ictericia, insuficiencia cardia-
ca o hipotiroidismo, entre otros. El hipotiroidismo
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por consumo es caracteristico de los hemangio-
mas hepaticos multifocales y, sobre todo, de los
difusos>®. Se produce por los niveles elevados de
desyodasa tiroidea en el tumor, la cual convierte
las formas activas de las hormonas tiroideas
en inactivas.

El perfil analitico es el de un hipotirodismo, con
TSH elevada, T4 normal, T3 que suele estar baja y,
ademas, con una RT3 elevada, que es la que da el
diagndstico.

El diagndstico de la hemangiomatosis hepatica
suele hacerse mediante ecografia o, en determina-
dos casos, mediante RM. La biopsia puede ser 0til
en los casos que supongan un reto, siendo el mar-
cador Glut-1 especifico de los hemangiomas infan-
tiles (multifocales y difusos) y negativo en los con-
génitos®>®. El tratamiento de elecciéon en las
formas multifocales y difusas es el propranolol (las
formas congénitas/focales no responden a este
medicamento). Algunos casos involucionan sin
tratamiento®>®. En caso de hipotiroidismo seré ne-
cesario tratamiento con levotiroxina, para prevenir
efectos nocivos en el desarrollo®. En determinados
casos con afectacién cardiaca puede ser necesaria
la embolizacion de las lesiones.

Concluimos que, a pesar de la benignidad habitual
de la hemangiomatosis infantil, en ocasiones, tal y
como plasmamos en uno de los casos expuestos
anteriormente, puede conllevar una morbilidad
importante. Destacamos la importancia del diag-
nostico precoz de la hemangiomatosis hepatica, al
ser esta una patologia con posibilidad de trata-
miento especifico y efectivo.
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Este trabajo ha sido presentado en el XXIX Curso de Excelencia
de Formacion Continuada para Residentes (Espafa). Online.
10y 11 de marzo de 2022. En este manuscrito se amplia la
informacion sobre los casos, tanto a nivel de manifestacio-
nes clinicas, como de diagndstico y tratamiento.
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