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Tumores vasculares atipicos del tracto gastrointestinal:
cuatro casos poco frecuentes
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RESUMEN

Objetivo. Un pequeilo pero significante porcentaje de tumores vas-
culares puede presentarse en localizaciones extracutineas poco frecuen-
tes y precisar intervencion inmediata. El cirujano pediatra debe tener
conocimiento de sus implicaciones diagndsticas y terapéuticas.

Pacientes y resultados. Presentamos 4 pacientes de estas caracte-
risticas. El paciente 1 presentd en la segunda semana de vida severas
hemorragias digestivas recurrentes, trombocitopenia y anemia siendo
diagnosticado de linfangioendoteliomatosis multifocal.

El paciente 2 tenfa diagnéstico prenatal de ascitis y al nacimiento
presento sepsis, anemia, trombocitopenia e hipoproteinemia. Durante
la laparotomia encontramos ascitis hemorrdgica y engrosamiento de
la pared de recto-sigma y su mesenterio. El diagndstico anatomopato-
légico fue de hemangioendotelioma Kaposiforme.

El paciente 3 present6 al nacimiento una hemangiomatosis hepati-
ca multifocal GLUT-1 negativo, con insuficiencia cardiaca y coagulo-
patia, que no se correspondia con ninguno de los patrones clinicos e his-
tolégicos reconocidos. Falleci6 en lista de espera de trasplante hepdti-
co. La paciente 4 fue remitida en el periodo neonatal por vomitos y
hematoquecia. Los estudios de imagen y biopsia endoscépica mostra-
ron un gran tumor vascular que infiltraba duodeno, yeyuno y mesen-
terio. Los resultados histoldgicos de la biopsia llevaron al diagnéstico
de hemangioma juvenil GLUT-1 positivo.

Conclusiones. Los tumores vasculares del tracto digestivo pueden
presentar un dificil diagndstico y su clasificacién estd atin incompleta.
El cirujano pediatra debe conocer estas variedades de tumores pues
siempre estdn implicados en su diagndstico y decision terapetitica.

PALABRAS CLAVE: Tumor vascular; Hemangioendotelioma; Extracuta-
neo; Trombocitopenia.

ATYPICAL VASCULAR TUMORS OF THE GASTROINTESTINAL TRACT:
FOUR UNCOMMON CASES

ABSTRACT
Aim. A small but significant percentage of vascular tumors may
develop at extracutaneous location. They are difficult to detect on the

Correspondencia: Laura Burgos Lucena. Dpto. de Cirugia Pedidtrica.
Hospital Universitario La Paz. Paseo de la Castellana, 261. 28046 Madrid.
E-mail: lauraburgos33 @hotmail.com

Trabajo presentado en el IV Congreso Nacional de Cirugia Pedidtrica.

Recibido: Junio 2008 Aceptado: Mayo 2009

VOL. 22,N° 3, 2009

physical exam and usually they require immediate intervention. Pedi-
atric surgeons must have acknowledge of its prognostic and therapeu-
tic implications.

Patients and results. We report 4 of these patients. Patient 1 was
a healthy newborn who presented in the second week of life, recurrent
severe gastrointestinal bleeding, thrombocytopenia and anemia. Diag-
nosis of multifocal linfangioendoteliomatosis with thrombocytopenia
was established.

Patient 2 had prenatal diagnosis of ascites and presented at birth
sepsis, anemia, thrombocytopenia and hypoproteinemia. Upon laparo-
tomy hemorrhagic ascites and thickening of rectum-sigmoid wall and
mesentery were found. Pathologic diagnosis was Kaposiform heman-
gioendothelioma and the clinical course was consistent with Kassabach-
Merrit phenomenon.

Patient 3 had at birth, multifocal hepatic GLUT1- hemangiomato-
sis with severe cardiac insufficiency and coagulopathy. She died while
waiting for a liver transplantation.

Patient 4 is a girl who presented in the newborn period with vom-
iting and hematochezia. She required several transfusions and endo-
scopic biopsies showed a vascular tumor that infiltrated duodenum,
jejunum and mesentery. Imaging studies and histologic findings on biop-
sy led to the diagnostic of juvenile hemangioma GLUT-1+.

Conclusions. Vascular tumors of the digestive tract may be diffi-
cult to diagnosis and their classification is still incomplete. Pediatric
surgeons must be acquainted with these varieties of tumors because they
are always involved in diagnosis and therapeutic decision making.

KEY WORDS: Vascular tumor; Extracutaneous; Hemangioendothelio-
ma; Thrombocytopenia.

INTRODUCCION

Las lesiones vasculares aparecen con relativa frecuencia
en la piel y tejidos blandos, particularmente en la regién cér-
vico-facial y extremidades. Sin embargo, un porcentaje sig-
nificativo de éstas aparece en localizacién extracutdnea, sien-
do mas dificil su diagnéstico y tratamiento y precisando, con
mayor frecuencia, intervencion inmediata.

El diagnéstico preciso de los tumores vasculares continua
siendo un reto para el cirujano. La terminologia ain confusa,
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la falta de conocimiento sobre el comportamiento de estas
lesiones y la escasez de criterios diagndsticos hacen dificil su
clasificacién y abordaje.

En este trabajo revisamos las caracteristicas y el trata-
miento de los tumores vasculares del tracto gastrointestinal.

PACIENTES Y RESULTADOS

Presentamos 4 pacientes de estas caracteristicas tratados
en nuestro centro en los tltimos 5 afios.

El paciente 1 es un recién nacido vardn, sano, que presen-
ta en la segunda semana de vida severas hemorragias diges-
tivas recurrentes, trombocitopenia y anemia. Tras 5 endosco-
pias y varias biopsias de lesiones duodeno-yeyunales fue diag-
nosticado de linfangioendoteliomatosis multifocal con trom-
bocitopenia. Respondi al tratamiento con Vincristina con
buena respuesta y remision completa.

El paciente 2 tenia diagndstico prenatal de ascitis y al
nacimiento presentd sepsis, anemia, trombocitopenia e hipo-
proteinemia. Durante la laparotomia encontramos ascitis
hemorrdgica y engrosamiento de la pared de recto-sigma y
su mesenterio. El diagndstico anatomopatoldgico fue de
hemangioendotelioma Kaposiforme y el su comportamien-
to clinico compatible con un fenémeno de Kasabach-Merritt.
El tratamiento con interfer6n alfa 2b, Ticlopidina y aspiri-
na resolvieron la trombocitopenia y el hemoperitoneo en 3
semanas.

El paciente 3 present6 al nacimiento una hemangiomato-
sis hepdtica multifocal con insuficiencia cardiaca y coagu-
lopatia. Falleci6 en lista de espera de trasplante hepatico. La
necropsia no confimé el diagndstico y la inmnohistoquimica
fue GLUT-1 negativa, siendo incompatible con dicha etio-
logfa.

La paciente 4, una nifia sana, fue remitida a nuestro cen-
tro en el periodo neonatal por vomitos y hematoquecia. Pre-
cis6 varias trasfusiones y los estudios de imagen y biopsia
endoscdpica mostraron un gran tumor vascular que infiltra-
ba duodeno, yeyuno y mesenterio. Los resultados histolgi-
cos de la biopsia llevaron al diagndstico de hemangioma juve-
nil GLUT-1 positivo. Presenté buena respuesta al tratamien-
to con corticosteroides.

DISCUSION

Las anomalias vasculares son una causa poco frecuente
de sangrado digestivo. Teniendo en cuenta las dificultades
diagndsticas y terapéuticas que implican la localizacién vis-
ceral de éstas, es importante la correcta nomenclatura y cla-
sificacion de las mismas para su adecuado manejo terapéu-
tico. Actualmente, la clasificacién de Mulliken y Glowac-
ki, aceptada por la Sociedad Internacional de Anomalias
Vasculares y desarrollada inicialmente para las lesiones de
tejidos blandos, también es aplicable a las anomalias de loca-
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lizacién visceral o gastrointestinal®. Esta clasificacion dis-
tingue entre tumores vasculares o hemangiomas y malfor-
maciones vasculares. Los tumores vasculares se caracterizan
por una proliferacién de células endoteliales y generalmen-
te no estdn presentes al nacimiento, apareciendo en las pri-
meras semanas de vida y mostrando una fase proliferativa,
seguida de una fase estable y una involutiva. Por el contra-
rio, las malformaciones vasculares no son lesiones neoplé-
sicas sino anomalias debidas a errores en la morfogénesis
vascular que segtin el tipo de vaso que afecten pueden ser de
alto o bajo flujo. Habitualmente estdn presentes desde el naci-
miento pudiendo manifestarse en cualquier momento hasta
la adolescencia.

Las anomalias vasculares con manifestaciones gastroin-
testinales son heterogéneas en su presentacion, siendo el san-
grado digestivo el sintoma mds frecuente. Pueden presentar-
se en asociacion sindrémica como en el Sindrome de Klip-
pel-Trenaunay, Blue Rubber bleb nevus sindrome o el sin-
drome de Proteus, por lo que tenemos que tener en cuenta
estas asociaciones al establecer un diagnéstico. Su visuali-
zacién mediante estudios endoscpicos y técnicas de imagen
continda siendo dificil. La esofagoduodenoscopia y colonos-
copia pueden ayudarnos al diagndstico de lesiones locali-
zadas en el tracto digestivo superior o colon, pero no en la
visualizacién de anomalias vasculares del intestino medio.
Los estudios baritados normalmente son normales o inespe-
cificos. La RMN es util para estimar la extension de la lesio-
nes en aquellas anomalfas localizadas en retroperitoneo, higa-
do o bazo y el TAC puede ayudarnos a evaluar anomalias
vasculares de localizacién abdominal, al igual que la angio-
grafia, aunque éstas no nos permiten diferenciar el tipo de
tumor vascular. En este sentido, la cdpsula endoscdpica tie-
ne un papel relevante. Se trata de una técnica diagndstica no
invasiva y exenta de radiaciones, en la que el paciente ingie-
re una pequefla cdmara de video. La ventaja que presenta
es que permite detectar anomalias en la mucosa del intesti-
no delgado y facilita el diagndstico en caso de sangrado intes-
tinal®. Thomson y col® publicaron que esta técnica es mds
sensible que las técnicas radioldgicas y endoscdpicas estan-
dar en el diagndstico de sangrado digestivo, poliposis y enfer-
medad de Crohn.

Por otra parte, la inmunohistoquimica se ha empleado en
el estudio de estas lesiones y propone una nueva clasificacion
de los hemangiomas basada en la expresion del GLUT-1. De
acuerdo a esto, la expresion positiva del GLUT-1 normalmen-
te estd presente en el hemangioma hepdtico infantil multifo-
cal y difuso, que comparte caracteristicas morfoldgicas con
el hemangioma cutdneo infantil. Los tumores vasculares hepé-
ticos GLUT-1 negativos se presentan en neonatos con carac-
teristicas clinicas especificas. Difiere del hemangioma en su
presentacion precoz como masa solitaria con necrosis central,
répida involucién y en la inmunoreaccion positiva al anticuer-
po monoclonal D2-400).

Son muchas las opciones terapéuticas en el tratamiento de
las anomalias vasculares viscerales sintomadticas. El correcto
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diagndstico es fundamental para establecer el tratamiento ade-
cuado. Aunque el sangrado digestivo es el sintoma mas comun
en anomalias y tumores vasculares, el abordaje terapéutico en
ambas patologias es totalmente diferente. El sangrado en el
caso de los hemangiomas va disminuyendo al entrar éste en
su fase involutiva, la cudl puede acelerarse mediante inhibi-
dores de la angiogénesis. Los corticoides orales y el interfe-
r6n alfa son efectivos en un tercio de los pacientes en dos sema-
nas y estabilizan el cuadro en otro tercio de los pacientes tra-
tados®. En cambio, las malformaciones vasculares, precisan
con frecuencia un tratamiento combinado. La inhibicién de la
angiogénesis es inefectiva y el dnico tratamiento farmacold-
gico con cierta eficacia es la Talidomida y el Celecoxib. La
escleroterapia endoscdpica o percutdnea y el Banding pueden
ser dtiles en lesiones vasculares de es6fago o colon. La resec-
cién mediante cirugia abierta puede ser curativa en aquellos
casos en los que se consigue la resecciéon completa.

Concluimos, por tanto, que el diagndstico adecuado es
fundamental en el abordaje de las lesiones vasculares para
adecuar el tratamiento en cada paciente de forma individua-
lizada y mediante un equipo multidisciplinar.
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