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l.· INTROOUCCION 

fil prop6sito del presente trabajo os proscntnr un cn­
so Llcl poco rrccucntc stn.lromc 11 nluo rubbcr blcb ncvus 11

1 nso·· 
cJ11Jo t.•n cstu oc11si6n con ploquotoponin y nnormnlJJmJos do la· 
conguJución lntcgranJo a su vc:t un s1ndromc lle Knsnbach-f.lc· •• 

rrltt. 

l!n la prúctlcu ml!tlicu Jlnrln el dingn6stlco Jo ostn • 
c11tld11d no rcsultn fdcil y en ocasiones puso dcsapcrCibidn ya· 
que.tus finic1i-s 1·csionos evidentes son lns localizadas en piel­
)' no se tiene el cuidado do rcullzor estudios complcmontnrlos• 
dol ·uparuto d lgcstivo (rnd iogrnf1n simple do abdomen, sor lo •• 
gustrD..luodcn:iJ, onJoscopin, etc.) pues pocas voces so pienso· 
t.•11 ust1i ontldud. Un otras ocusiono~ el dlugndstlco os nccido.!!. 
tlll ni rcullzar pruebas de lnboratorio ante ln presencia de 
l!cmorruglu c..liuustivn mnnifostodn por mclenus y hematemesis, 

11 ,- ANTllClilllitfl'liS lllllLIOGRAP ICOS: 

l!n 1958 Wil11om Bcnn dcscrihi6 un raro s1ndromo al ... 
que llumó "HJue rubber blob nevus 11 por el aspecto do los lcsi,2 

. nos e.le In ¡iicl'. lin lo c..lcscrlpci6n original de Uo11n el .strulro· 
me 'estaba constituido por: o) hcmongiomns cutl\ncos que o lo -­
vistu •i.o ,In palpaci6n tcntnn el 11spccto y lo consistcn:ia do­
cuucho, bJ hcmangiomas en el aparato digestivo y e) anemia por 
dcflclerti.:lta'de hierro como consccuenciu de hemorrogio dlgcsti• 
va (lj, Si! debo nnotur que antes ya huhfa sido dc'scrlto un·· 
s1nJromc que estaba constituido por lo presencia de hcnnngio·-
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nus en piel y tracto digestivo. Fue Gnscoyon en 1860 quien­
rcport6 el primer coso y posteriormente nlgÚnos autores hi-­
cicron 11ubl.lcm:ioncs Je casos aislados (2). En 1930 McCl_uro 
y_ Hllis describieron el caso de una mujer adulto con hcma5'-·· 
giomls cuvcrnosos en piel y tracto digestivo, maniCcstnrJoso 

en forma do mclcnns recurrentes y hcrorrngin rcctnl (3). L.!! 
z.nru~ y Mur"ks on 1947 de ser iblcron el cnso de un hombre de -
Sil uf\os con nncmin, hcmorrngin digestiva y hcmunglomos en -­
¡1icl. A esto pnc icntc se le proctic6 colostom1n Je urgen: in 
c1..:011tru1Uosc grave compromiso Je trncto digestivo (4). En-
1948, llolrrun rcport'b el cuso Je una nif\n de 9 un.os Je cJod -
que tcnlu hcmangiomns cavernosos en palmas Je lns manos, ro· 
gion suprncscnpulur )' lengua, Hilo pndccta de anemia como -
cons1:cue1....:iu Je sungruJo Je hem.'lngiom.'lS locniiznJos en colon 
sigrooh.lcs (S), llickhnm (1952) Jescribc el coso Je un nifto • 
Jo 10 1u,os que prosontubo melenos recurrentes y he11nngiom11s· 
~n·palmus 1lc los mnnos. Dcs¡1u6s Je lupurut.om1o se encontr!!_ 
ron hcmnngiomus en intestino delgado (6), lleycock y Dickson 
(1951) describieron un cuso similor en una nina de 6 anos·· 
(7), l'ostcr tormento Smort )' Newton (197 S) reportaron un co­
so dc

0
"Utuc rubhcr bleb ncvus11

1• con un hemnngiomo iocolizndo 
en pene. (8) 

lllt in1umcnlo se han rcportudo cosos aislados de 11 8luc 
1uhher bleh nevus" usocioJos notros stndromcs nngiomutosOs· 
(como el s1n.lromc do Mo[Cucci) acOmpnftndos de oncmin. scVcrn· 

. (9). 

111. nTt 01.001A· Y· uT1orÁTOOP.N1~' 
. __ .,,.,,. 

·, . ..::º" ·.:' .. ': 

· MuchD :se: hu:~~ ~-~t~·~---~~: ~)~-~:~b~~· :lU '~ tioÍ"Óg tu do los an· • 

giomnt os is •. AIC~nOS_.·n.u.t.~r·c·~.: ~~.;.:;·~~-·que' esta- mal f ormoc i 6n SO· 

, . 
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transmite slguionJo las leyes de lo hcrcn:ia ya que hnn obscr. 
vuJo In presencia de hcmangiomns en parientes de sus pacicn-· 
tes,· Otros son parthlarlos de algunn causa cx6gcna (toxiin-­
fccclosu, nltcrucloncs mctnb61icns¡ causas truum.1ticas y mee§. 
nlcusJ 1 1¡uc cjcrciora su acci6n durante la embriog6ncsis. ·Se 

·piensa tumhl~n que· existen causas externas que actuan dcspubs 
Jet naci'!'lcnto (traumas, dcscSrdcncs vnsomotorcs e inflnmncidn) 

En lo que se refiero a la pntogC!ncsis, uun hay muchos 
¡iuntos divcr~cntcs. llnsta la nctuulhJnd este Jlrohlcma no sc­
h~ ucluruJo d.ol toJo, sin cmbnrgo existen varias tc'?rlas que• 
cubc nicncionar·: vascular (activa y pasiva), cndocriua, facto­
ras· n~urolDgJcos·~ cmbriogi5ncsis etc. (10) .. 
TllOJUA VASCUJ.AR 

se rcricrc ll la existencia de mulformncioncs vascula­
res conultcrucion_cs hcmodintlmlcus llUC ¡1uccJon ser uctiv11s - -
cuun.lo comprometen el sistema arterial y posivos cuando so h!, 
11:1 com¡1ranctido el 'sistom venoso. nn esto caso el dano VD.! 
culur·osturla tludo por un:& ultcrncilln "prlmorio" en Ju nngio­
génusls lo cu11l repercute on otros 6rg1111os y sistemas. l!sto­
ns11t.>eto os muy controvertido y muchos piensan que existo al-­
gCin fnctor tcrntog15nico. (10) 

'fUOlt JA HNUOCR lNA 

Se refiere o _lu posibilidad do que las cdlulas onlot.2. 
llalcs Jo los vasos, rcspo11Jcn o est1mulos hormonales, princ.! 
palmcr,to Je glnnJulus suprorronalos, hip6íisis y .dioncéCn --
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lo llU). lln cstuJ.los rcclcntos se hn demostrado que en las· 
células nngiomatosns inmaduros (cmbrionnrins) existen rcccptg, 
res cspcc1í le.os pnrn ostr6gcnos lo que hace. que la onglog6nc· 
sis contirn1c aCin en lo viJ.n adulto. l!stc tipo do tumores pr!!, 
scntnn un::& buena respuesta al trntnmlcnto con cort icoidcs. P.! 
ro no to.los los hcmungiomns tlonon este comportnmicnto y se -
creo que esto es Jcbido u que cstltn const ltuldos por cl!lu­
lus· mmlurns (no embrionarias) l10 1 11). 

'l'l!Olll/I. NUUIUJLOGIC/\ 

llstn tcoriu so refiero 11 que lo nltcrnci6n primario • 
ost11r1u .én tu mcJulu ~Slllnnl y m11s corcrctnmcntc en lo colum· 
JJ.'1 do Clnrkc, Ustu nltornci6n dn como resultado unn pGrdldn• 
Jo· tu íunci6n slmpl\ttcn, ospcclulmontc Je lo llCtivldud vnso·· 
co1;st'riCtoro. Usto n· lo largo <lnrtn como consccuen:iu uno h! 
¡,cre~io locul l:.oJa. (10) 

"r1. ruvor' Je ostu 'teor1n ·est.or1nn los hechos Je quo - -
e iertos 'h.cmungiomns siguen unn d istr iluc ibn mctum6r len ·y 1 n -
ohscr.v11cibn dircCtn do íibrns do mielina en biopsins do estas 
'lesionoii. hlcm.is se Jo;hc mollcionnr lo ohsi.;orvru:Ibn cxpcrimcn· 
tul Je que lu simput.cct.oi:i1a cervicnl en el conejo pro.luce hi· 
¡1crtr6fin de la oreja. (10) 

THOll.IA ll>lllll IONf\I\ IA 

lll'lncio1\.1. t~n ln onícrml'dud u un JesOrdon que ocurro 
en el emhr i'ón poco dcspu'6s de la ·fccundoc ibn. Speu"nn invos· 
tlgan.lo en huevos rccl6n Cecundtll.los do uníibios y ptl'jnros, º!!. 
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contr6 lu prcscn:iu de llrcns Cuncionnntcs a lns quo llnm6 -­
"centros de orgnni:.nci6n11 , on:urgudns Je cst11blcccr el desa­
rrollo armónico Je talo el organismo. Estos centros or1igi-­
nan um1 cudcn::t ele acciones que regulan ln c.lifcrcnclnci6n dc­
vurios 6rgunos, una nltcract6n de este proc_cso de in..lucci6n 
pu~·dc ser responsable de algunas nnl!ormacioncs. (10) 

IV. MANIJ!llSTAC IONHS CLINICAS 

l!n cstu cnCcrmcJnd tos homanglomas cutlincos con fro-­
cucn.: in cstd'n presentes en ol nacºimicnto en namoras do uno ª" 
vurios cientos, aunque pueden np..'lrccor u cunlquicr cJnd (12). 
Tienen 111 upnricn:iu do vejigas do caucho fncllmonto dcprosl­
blcs, que 11rcscntnn llonrulo y vuelven o su tnnnf\o natural - .. 
cuutüo so c.lcjn de ejercer prosi6n sobre ellos, El tamnno de­
Ju lesión vnr1u desdo unos pocos millmctros hnsto 10 ccnt1me­
tros o m.1s, l.n topogrnfto es muy diversa y pueden estor· )OC!!, 
Ji:ni.Jqs en muchus pnrtes i.lel organismo y cuán.lo comprometen'." 
cxtremldni.lcs muc:hus veces prOOu.cen hipcrtr6fln de estos es- -
triicturus (13), Se h:1n r~portndo Jocnliznclones do lo mlis d.!. 
versas Incluyen.lo un coso reportado en el pone (8). Algunas­
lesiones son muy dolorosas, cspccinlmcnto cuando so los pnl-­
p:i, otr:1s en cambio presentan solomonto hiperhidrosis y_ huy 
lesiones ungiomatosos que comparten ambos cnructer1sticns -· -
(12). 

Hn lo que respecta nl tubo digestivo, hay que nnotnr-
11uc el lnte$tlno delcudo cstl'I 1n:fs comunmontc involucrlido que­
cl colon. Hn estos órgnnos las lesiones pueden ser Onlcns o­
mnltl11lCs, nlgun:1s nsintoudticas mientras que otrps presentan 

.sintomntolog1u digestiva de acuerdo n ln locnli:nci6n do lns­
mnlíormocloncs, Si se encuentran en tubo digestivo alto cur-

------------ -- -~-~~~----..._.. ___ _ 
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~un con Jolor abdominal, hematemesis_ y molerlo; mientras que si 
os C?n tubo digestivo bojo, los síntomas Sortin: dolor abdominal 
en marco c6lico y roctorragio principalmente. Las malformocl!!, 
nos ci tadus est4n con frocuoncio acompoftodos do trastornos he-
1nutoldgicos que dependen del sangrado di[!OStivo, ast' como do -
tu mlsmu enfermedad. Se presentan oltorncionos do lo coagulo­
cl6n, snngrudo de diversos calibres y morcado palidez on piol­
Y conjuntlvaM (14). 

l!n ocusiones la loculizncifln do los homangiomus puedo 
ostnr lntcrfl riendo coh funciones vi tules (bocu 1 roglOn por lo­
na 1, plantas do los ples. etc.) por lo que se hace noceSorio -
ln Jntorvcnc16n quirllrgico como tratamiento paliativo. Ultim!, 

.mente se han descrito casos que compromoton otros drgnnos y --· 
sistemas como: pulmones, htgado, bazo, tejido subcut4noo, cap­
sulas urticulUrcs y sistema nervioso contraJ. (13). En cada -
uno de los casos lus muni rostacionos cltnicns sorlin do acucrdo­
ul 6rgano o sistcmn afectado y de_ acuerdo u la magnitud del.~· 
1nlsmo. 

V. l!XA~UiNl!S COMPLEMl!NTARIOS• 

llAVOS X, 

Los estudios radioldgicos m4s importuntcs ¡>ara el ---
. dl111'.n6stico de "Bluo rubbcr blob nevus" son sin duda el examen 

del transito 1tnstro.:duodcnal con contrasto do bario y el enema 
barltndo 1 ya que a trnvtis do estos exlmcncs so detectan cam--­
bios en la mucosa digestiva, Estas alteraciones so observan -
como lmti1tcn1cs pol !posas y so Interpretan como computlblos o no 
con lesiones vasculares del tipo del angioma. Las radiogru--­
ffus simples son un buen auxilinr cuando hay lesiones en par­
tes 6scus 1 especialmente cuando existo destrucci6n de estas º.!. 
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tructurns. Lns angiograítas sirven para determinar cunlos son­
los prlnclpulcs vasos que ostan dundo ori(lon al. tumor (15) .·-

En ocasiones so puoclc utlliz.ar lo ondo!'l_copin, n_u!"Quo-· 
'su yntor dlngn6stico os secundarlo ya que la radlologta con -­
medio de contrasto os muy coníinblo y la ondoscopiu puOdo ·to·· 
ncr fuctoros al~os do riesgo que muchas veces pu.oda _compromo~~ 
tor ln vida del paclonto. ,. , .. 

Ol'ltOS EXAMUNUS Dll LABORATORIO. 

La blometrln homlltica on a_lgunos casos puedo.sor nor­
mn_l pero lu muy,or _, paito __ :~it,.-._ l_a-s :voces._ ¡ifosonta- anemia íorropri­
vu secundarla· u( sangradO'..(J1ge·stlvo· Constante. Las plaquotas­
so oncuontrun:dlsinlnUtdas··'y·.loS tlompOs do con8utaci6n alargo-

.' ' ' . ! . 

dos. listo ·.qui z.11' So. do bu, o lo· cooguloci6n introvasculnr loco-
liz.udo quO so _dosor_r~lia'~n Cndu tumor y que postcriormonto -­
llo"u n ulcunz.11r_·Í~ magnitud do un stndromo do Koi:uaboch•Mo···· 
rrltt. ·· ·.· __ :;_ 

;! Con mu-ch·a· ·rrocuohc:io so encuentro sangro oculto en h2, 
cos, CSpoc:_iD.lm~~·.t~:On pilcientos' que se pienso puedan tenor son. 
groJ~ Jigostlvo-(16), 

Se ha utilizado tombi6n lo gommogrofto puro dotoc:tnr­
lu Prc.sonciá' d~! tumores ongiomntosos en 6rgunos internos. 

VI, lllSTOl'ATOl.OGIA 

Un los estudios roolizodos en biopsias de homongiomos 
Jo "llluo ruhbor blcb nevus 0 , so onc:ontruron combips c¡uc en su­
mnyor[u c:orresponJon o hcmagiomos cavernosos. lloy ciertas Pº!. 
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tlculurlJndcs .en cStos estudios que so detallan a continunc16n: 
·por lo Rcnorul la cj1idcrmis no presenta ningan cambio, pero -­
puedo o~scrvarsc ucantosls, rcocci6n de hlpcrplasia 'I pnroque­
rutosls. Esto ocurro sobro todo cuando la locnlizncl6n.del t!!,. 
mor es superficial (16). Los principales cambios ~s~an on 10-
Jcrmls y en ocusioncs cstli involucrado la hipodormis. Dl ho-­
mnnglomn cstli formado por musas de tejido fibroso, entro los·­
cu:1lcs se cncuontrnn lo luz de los vasos snngu[noos de 41rorc!!. 
tes formus y tamanos y que cston recubiertos de una copa sim­
ple Je c61ulus cndotclinlcs. En otras ocasiones son .varios C!, 
pns de c6 lulus (cuboides u ovaladas) las que recubran la luz rl 

do los V USOS e 17). 

A voces hay cambios inaspoctficos soglin la locali:a-­
cl6n tlol tumor en rolacidn n la supOi-rlcio -do la piel, puedo -
hahur nlturncionos en ol tojido colulnr subcut4noo mnntoniend2_ 
se ln epidermis indemne y n la lnvorsn, lo epidermis presentar 
Jos cambios yn sennlndos si la locnll:acldn del tumor os super. 
flclnl (10), 

\'I t, COAGULAClON lNTHAVASCULAfl· l>ISllMINAUA ASOCIADA CON llL!MA!i 

moMAS (SlNDRO~m DB KASABAOl->lllRRlTTJ. 

Ln coagulucldn lntravusculnr dlsomlnuda "no es una -
cntltlud pntol6g1cu sino un mecanismo intermedio e.lo enfermedad" 
(IB,19). L!stli asociada frecuentemente con hemorragia mnslvu-
11ostorlor a lo extlrpucldn do grandes hcmnngiomns. La cong!!. 
lncl6n lntruvusculnr produce mlcrotrombos en tos pequel\os va­
sos sungufncos. J.os microtrombos producen moviml~ntos do pl2_ 
quctns )' fibrin6geno desde ln circulación hasta el sitio don­
t.lc se encuentran los trombos. Tambi6n los factores II, V, -· 
VIII, X y XII son consumidos. Como resultado do esto so pro 
duccn homorrnglns masivas muchas voces fatales (18, 19), 
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J,os congulos do fibrina produ.con ln -libornci6n do -
· nct lvnJor de plnsmin6gono· del ontlotolio en 5 n 10 tiOmpos so­
bro lo normal, listo.cnusn uno fibrinilisis socundnrin quaº!. 
cedo 1.n cnpncidnll dol .pncionto pnrn sintoil%ar iniis fibrin6go­
no. (18) 

1.11 congulnci6n lntrnvnsculnr nfoctn al rifton produ-­
clcnllo ol lguri~--y·hCmOtuTia·, nsf--·COlno' la formoci6n do micro- -
trorÍibos on.-los copi1nros·~g1otñorulnros. Tnmbldn se puedo obsor 
vn r; homopt Js i::; ,- 't'nsuficioncin _-·Sup_rnrronnt -,-· pnncro~ti t is. o ha: 
morrng in -gnstro liit.Ost i nnt'~ :_J~o-m61-t"sis, '._.ombol lo groso, tromboom-
bol 111 pulmonar· Y. CbO-<i"ua '(1&:;··.-19.)_. ·- . 

VII!.· TllATAMlllNTO: · ··:,·· 

111 trntomlontoL~'l·~:~;nto s~ divido on clinlco y •• 
qutrC.rglco, 11unquo- on ln mnyor··pOrto dC .. 10.s casos 

nmhos trntumlon,tos __ on 'uR 'iílisnic{iti~"ínP~:~:P-Un mismo 
so utilizan· 
pocionto. 

- : ' . :::. :" :·. : ~--- - :. . . . 

nost~o ,-hnco -n lg~n-. t ~~mpo ln oxt i rpncl6n quirórg len do · 
lns tumornclonos so ha ·utlflziido on ol "Bluo rubber blcb novus". 
s In omhnrgo · on· algunos· .cas

1
os ~sto mcStodo no "puedo ser utl 1 iza­

do debido nl gran nómoro do lesionos quo presentan algunos pn· 
cientes, ns1 como Por lo locnllznci6n Je ]os mismos. Allemás -
se llcbc inlllcnr.que esto tipo Jo procedimientos, cuando so lo· 
prncrlcn 011 ciertos zonns del cuerpo como ln cnrn, resultan P5!. 
co cstéticas.(lR) 

J.n terapia por irrndinc16n gamm11 a lleta no debe sor­
ut 11 linda en el tratnmionto de los hcmnnglomns, cspocinlmento­
cn ninos yn que so ha roportnllo dnfto en epífisis do los huesos. 
senos, g6nudns, ple], crlstnlino y tiroides. P.n otros casos -
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los resultados obtenidos tUoroºn malos on compnraci6n ·con un -­
grupo control. Por lo dom&s hoy numerosos Toportos do corcin~ 
g6nosls do ln l'iol y ostructuros profundas inducidas por ln r!!. 
dinc i6n. (18) 

Otros m6todos como lo oloctrocongulnci6n; la crioto­
rnpin y ol uso do sustancias osclorosnntcs, nunquo pueden uti­
lizarse en olgunos cosos, no hnn ton.ido gran ocogidn. Algunos 
voces so· uiltizo trntnmionta a baso do ombolizocionos con frn&. 
montos pcquo·n.Os'· do m6~culo o sllicona, ns1 como ln simple lig!!. 

durn do vasos suporílcialos. Estos procedimientos so rocomio!!. 
c.ln· rcnl Izarlos untes do ln clnigto. (ZO) 

En ln octunl ic.lod so ha pro con izado el uso de royos -
t6sor para el tratamiento do nultiplos lesiones do piel y sc­
g6n ol reporto do algunos nutoros so obtionoñ moKnificos rosul 
todos tonto médicos como ostdticos. lll problema. más importan­
te tlo esto procodimlonto os lo coro dol mismo 1 nsf como el ho· 
cho do. quo la disponibilidad do esto recurso está limitado o • 
unos pocos putsos dcsnrrollndos (U.S.A.,Europn, y lo U,R.S.S,: 
(Z 1) 

Oosdo hnco algún tiempo so hn venido utilizando un • 
trntomionto 11 bnso do corticoides sistémicos. Con estos so •• 
consigue bloc¡ucnr ln nng iog6ncsis que do como rosultodo lo CD.!!. 

siguiente l'emlsi6n do lns tumornciono_s. l!sto trntomionto os -
6t l 1 cunni.lo existen muchos lesiones en 6rgnnos internos y pOr· 
lo tonto .111 cin1c1u resulta prncticamonto imposible. En los • 
61 timos unos se hn pod 1 Jo comprobar que no todos los hcmang lo· 
nias responden por igual n esto tratamiento y parece que los •• 
buenos rcsultudos se obtienen en homangiomns ~do· copilares inm!, 
duros (compuestos por c6lulns embrionarios) pues posiblemonto· 
estos t lcnen unn influencia hormonal directa (ostr6gono-dopon· 
llicntc). lln ellos, los corticoides actuon compltlondo con los-. 
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cstrdgcnos on los rccoptoros do lus c6Julns dol tumor. (11) 

r.n coso do utilizar asto trotomlcnto sobro todo en 
nlnos so rocomiondn dar altos dosis do prodnisonn o_ su oquivo­
lonto por periodos cort~s do t-iompó-pnro no into~-Íorir co·n 01-
dosorrollo y crecimiento normn_tOs (por Jo Conornl so do do 30-
u PO mAS. por dfn_ do prodnisonn:duronto ·3Ó a 90 d{os). Algu-­
nos autores rocOmiondon lo_.ndmini~tl".~·ci6n de O.!ltoroldos codo 
torcer día· p~rn-'Ovitñr·;·los OrOctos ''é:O'toiOr~los do los mismos 
(IR, 22). 

Dxlsto_n :algunos-· estudios que softolon lo gran orecti­
vidnll do Jn clclofosfnmittn en ol troiamlcnto do Jos homongio-­
mni;. dol 11 ntua···_rubbO'r." b1ób novUS1_1 1 sin embargo debo tonarse· nU­
ch11 precnuc_ldri 'on .. Oi_- U.so - dC este :modlcnmento ya quo intorfioro 
can ul .c.roclmlonto y. dosnl'rollo normnlos cuando so usa on nf .. -
nos. (Z3J __ . ___ ---:-.'.:-_:- ~ 

-,-: _:. - ,'-::· 
~~~ ni~ch;,:·, írecuoncia so combinan los tratamientos ª!! 

tos lndicad~s ·y·_~!'. manojo casi slompro os cltnico y pnrcialmon 
to lJU i'r(irg 1 ca·: 

IX. TllA1'AMll!NT.O on Al.GUNAS COMPLICACIONDS. 

Adomfis'do los tl'ntnmlontos antes indicados so dobon .. 
tener en cuenta lns compl icacioncs que se prcscntnn on cada P! 
ciento. Por lo tanto o1los ameritan control médico pcrmanonto. 
l.ns compl lcacionos m6s frecuentes son: nncmln ferroprivn por -
hon1orrngin que nlaunns vacos son cr.Snicn!'I y dobon sor tratadas 
con ternpin do hierro suplementaria por vía oral. Otrns voces 
se observa ht'morr11gia 11gudn, por lo que deben recibir transfu .. 
slonL•s de snngrc total, 

l!n loio cnsos que ol paciente cursn con coagulnci6n 
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vnscuJ11r Jiscmlntuln ol tratamiento so l'Onllzn a·_boso do hopar!, 
nu y licJdo-ncctil snlicílico. Cuando ln.activ.fdild fihÍ-inolit!. 
ca. os cxccslvn so· puado utilizar ácido ~_Pstlon nm~nó_ cnproico,: 
r 1s¡ 

l.ns infoccionos son corwnos pues existo un torrono' -
proplcJo pur11 el desarrollo do las ·mismas, tanto' por la' onfor­
modud do bn:co como por o'l trntamlonto el tnlco cunnclo os a bnso 
de lnmunosuprosoros. J.n infocci6n qu~ prc.sontnn ·estos p~cion'· 
tos puedo sor por bnctorlns Rrnm positivos o grnm negativas, • 
virus y hongos y puedo asentar on Jos lesiones de piel o bion­
on otros drgnnos y sistcmn:1. l!l trntnmlonto do estas debo hn­
corso Je ncuorllo nl gdrmon quo ln produce y a Jo suscoptibili­
d111J do esto n los nntibi6tlcos. 

llHPORTI! J)Jf UN CASO 

lil paciente que reportnmos prescnt6 un hcmnngiomn on 
hcmi t6rnx e.Joro cho do se.Jo el nacimiento, que so trnt6 qulrtirgic.!!. 
monto. l,n postorlor recidiva c.lé ln losl6n y ln prcsoncin. do -
otrns JesJonos do piel hicieron que so ponsnrn en lo posibili­
duJ ~10 un "Uluo rubbor hlcb novus... Por ello, so sollcJtnron-
111111 serlo gnstroc..luodonnl y un onomn con contrasto do bnrJo, en 
Jondo so pui;loron en ovlc.Joncla 'm6ltlplos lesiones pollposas s~ 
gcstivns do hcmnnglom:is en tubo digestivo. l!sto conflrm6 ln -
sospcchn c11nicn. Un un momento t1ndo, so tomaron pruobns do • 
eonguJncldn :;nngu1nen qua demostraron plnquctopenin y tlcmpos­
dc congulnci6n muy nltcrndos lo qu:o in!.llcnh:1 la prcsoncin do -
un síndrome do Knsnbnch-Morritt concomitante •. 
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·• 
rncionto de sexo Ccmonino: N.V.n. 
1:ochn de n1iclmlcnto: <22 ~~'- Oncr~. do· 1979 .'---
Antecedentes lloredo_ -Pomi_l inro~_:_,--Abuolo's __ pntornos muort~s, 
Ahuo los_ matarnos Vivas· ·s:i:n-'pn~toi'ogtn'~~:_: .. Í'n_dr,Os nporo~tomonto -

::::::dantes pors~n:ú~;j~~-~~.'~~:«~:,~.; };~~~r ~~bnrn~o, --
pnrto outdclcO_-:,-a_tO_~df·do;.'P~r\C'~-píriC~~:-:_-'·:--N~ hnY. __ iln~--º-~odontds -
do cxp~s t ci dQ~_ ñ: tOrOtdg;-no'S':\1ü~'tiñtO'~:¡~-" g~-Stá.cidn: -Innuniza­
c Jonos: comp lotits .'-'.;.~,.-i· "°·: 2))\4:_:· .. : .... -.-.'.:\-; 

' •. : _._;:,~::.:: • ;-: . :'·.,·>. 
- -- ·.·-.':;: ,- .·· ;_,_: __ ;/ ':·,_~; 

CUADllO Cl~INJCO':.-,\ -<~--; '·.::·,-,_;:~, -:'.~(; 
•:•1 

' 

Lo lnlci6 dosclo el nm:trnlcnto ca1 uno tUIOOrucl6n locull zn--
1ln en cnro Untoro·lntcrol do homltdrox Jarocho n lo nlturo de· 
Jn c¡uintn y sextn- costillas, que oumont6 do tomnfto on Cormo .... 
progrosivn hnstn llagar o modtr Sx7 cm. do di6fll(!tro. J.n turno· 
rncltSn oru Je consistencia blnndn, Cijo o plnnos profundos, r.2. 
1luctlblo por comprosi6n mnnunl, sin soplos ni pulsncionos. Ln 
cplilcimis qua ln rccubr.ín oro d~ aspecto normal, 

r.on Jos dntos nntos citados al servicio Jo cirugio ·• 
JlcM6 oJ dlugn6stico dc-hc1notinConglomn. l.n pncionto so into.t. 
vl no por prlmcrn vez poro rosocnr ln mnsn tumornl. 

Durante ol nno que so hizo el hnlln:z.go clínico y lo· 
dcscr lpci6n Jo la tumorncldn tor6.cicn se oncontrnron tombi6n' • 
numcros.1s lesiones pcquonns, hlpo-rplgmontndns on tonoS diVer".'· 
sos, 1lcsJc el azul hnstn el rojo vino, do suporficlc casi siom·· 
t'rc vcri-ucosn y disominndns n ·nntcbrnzos y rogionos corvicnlos 
·Jutcrnlcs. Pnulntinnmcnto lns lesionas n¡mrcclorori on piornos, 
nb1lomcn, JJO)mns y plnntns. So nnadi6 a ollns uno 'nuevo carne· 
tu1'fi>tic11: snngrndo f6.ctl. 
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Dos nnos después do lo cirugtn, lo mnsn tumoral Jo 
hcndtdrnx derecho recidivó nlcnninndo el tomnno do lo losidn 
orlglnnl por lo que so so1iC1tn intorconsuJttl. nl servicio do 
UormutoJogtn podid.trlctÍ tiendo sO hoce el diogndstico do· ...... 
"llJuo rubbcr hlcb novus11

• Esto entidad tiene un nombro· dlf1 
cil Jo traducir; por olla seguiremos usando su nombro on in­
~lós. IH dJ:tgncSstlco so. conCirmcS por estudio histopntoldgi­
co. l.n doscripcidn microscdplcn fue; hcmonglomn cnvornoso·­
(nnglodisplnsla mlxtn), que puedo formar porto dol síndrome 
''º "llluo rubhor blob novtlsº. 

So tomaron diversos rndiogroffns. lln lo quo ca- -
i'rosponJo n tdrox so ro¡iortd tumoi:ncidn extensa que cnusnbn .. 
dostruccidn de cuarto, quinto y sexto orcos costo les. F.n co 
Ion so observaron mnlformacioncs pOliposns muy sugestivas d; 
h"mnnglomos. r:n ostdmogo llofcctos poliposos en cuerpo, nn·· 
tro y fonLlo 1 sobro todo hocin lo curvoturu mnyor. Un yoyuno 
1ml1gonos pollpos11s. No se hizo endoscopio. 

L11 ovoluci6n do lo pnclonto fue tdrpidn prosonton­
do prihci¡lnlmontc compllcnclonos homotol6gicns. Cronol6glc!!. 
monto Jos cambios ml1s lmportnntCs fueron los siguientes: 

- 5 llo marzo do 1982: J\pnrocioron loslonos homnn-­
glomntosas on polndnr blondo, cavidad arol y labio inferior. 
lliomctrfo hcmdtlcn y plaquetas dentro do ltmltos normales. 

- 18 do mnr:o do 1982: Plnquotns bajos y pruebas -
do conguloctd~ nuy nltorndos (84.000 ploquotos, fibrin6gcnn­
do 62 a 87 mgs. \ 1 con- olorgnmionto do TP 1 TI'J1 1 TT y homoglo­
hlnn Llo 6 _grih) c~n estos Jatos so dingnostlc6 Jo síndrome -
do l\nsnbnch·~lorrltt y tuo trntndo en consccuonclo como tal. 

- 27 Jo mnrzo do 1982: Gnmmngrnffn do hfgodo: nor­
mal. l'lnquctas 73.000, Pruobns de congulnci6n nnormnlos. • 
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Algunns Joslonos ·locollzados,.on rogi~n ano1.--Y porionol·'.!luo .i!l 
torfcríari con. -io _d_o foco_CI 6ñ ,'- Sé.:·_t~a-tiirori _c_Oii __ ·s_uS_tanéftis ·o sel~ . 
rosontos unas,, y _otras·' p·o;_,~·'::-~XtÍTpacÍdn'_•q~frór8ica·.: · 

·--,-.:_,,~.- '"' ... ,. '<·:O;',~_,,_·,·:/,~ 

- ·, z9 ;-¡¡~- ~~-y~?_d~-:,::ig_~·f/_:_:~~-:\~ti~o .. v:;s·:_·p-~~~én·~-1~·- 7do · ~01~~­
, no con s í-nt~mhs ;--g~s~ro'tti't~Sttn~lo~;: __ , c"~~~'_;·dó10r·,;'nbdOmíriai ¡.no~ 

son Y vdmlt"o;': ;;:,'.:f"tfilf~~{)\t~~(11~~Bt~Yct@'i~;f11'~:;i0':~lfE\; : 
22 ·do_ )_U1_1o __ d~T,~9s2:_:_,~¿sO .'. h i_z·_o_~~-r1C_1iOCf Ottit_'._do. _ lo m!_ 

sn tu lllO ro 1 ro_ c_ 1d1 vilitt.O}I o·s t'a b_tO í:'iO n·dÓ S_c'{q_·u_o_:~.su·;_, Vñ_S:Ctit 'ar i:a - .·:- .. C· 

~!~~º~::~::'.ª dó_.•·,~0~;1t~;i:,~;!f~~i~~i1i:~~;~~,~~t;;r·fª-,Y'./•~os ... ; ... 
- -_ 7 · lle· oc_tubro~ _tic_·_ 1982 t' ,Rocuont_o _.d_~.:- los;' lOsionos; 

hny un º" 1ni;- s 1t1nS~·: ~nt~_si ~oncJ~'h:i"dOS,\;Y·;:ntg·u·rius_·:·dri_:.rO.c:-1Crttó-
ªPªr 1 c16n un lengua_ .ofujnS'_'°Y'Pa'íO:.~s·~<~{, - '., ... /· ·· · · ·:-~- , 

·.' ,.,,,, >·, 

-- 24 do ~~~--f~~~r-~_.do~-,i~-~~t-~'.~o·~,~·~~-¡d-~ -~·o· nuevas lo•· 

sionos on·roglon poriannl •.. 

llol 2 -do diciembre do 1982 al 14 do íobroro do 1985• 

so ron Ll:i.orotl vnrias rcsoccionos do homnngiomos on Jugares -­
donde oltcrnbnn los funciones normales del organismo como son 
lns lllnntns Jo los ples. 

l.o 11nclontc ha cursado con cundros homntol.Sgicos 
írccucntos (en uno ocnsldn 11og6 n tenor, hemoglobina do 1.B­

grs, y plnquotoponlo do 60.000) lln ingresado muchas voces al• 
servicio de hcmntolog{a para controlar estos trastornos. 

l!ntrc los Jotas ncgotJvos do importnncta so mencio­
nan tos sl¡..,'ll tcntci>: nunca ha tonldo trastornos del sJstemn -­
nervioso ccntrnl, ni homaturJn ni hemoptisis. 

IJurnntc ln rcnllz.nci.Sn do este trnbnjo y prnctlcn-
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monto nl tormlnnr el mismo 1 ln pncionto lngroso nuovnmonto al· 
servicio dé homntolog{n ori dando Cnlloco por homorrn&in 

0

gnstr!:!_ 
lntcstlnnl dlíuSn. 

UlSCUSlON 

1!1 s(ndromo dO ~"Bfuo robbor blob nows 11 y_ on gonornl 
toJns los nngtomntosls, pnrocc que tienen el mismo origen y ... 
11110 ln onfcrmodnd se ¡1r0Juco por algunos factoras qua sucodon­
cn ln cmbrlogéncsis y que todnv{n no cstnn bien osclnrocidos. 

l!sto síndrome no so presento solo con homnnglomns on 
trncto digestivo y piel sino que, como so lndlc6 on ln rovl .... 
si6n Je ln lltornturn 1 estos so pueden encontrar en cunlquior· 
6rgnno o pueden nfoctnr cunlqulor slstomn. En otras ocasiones 
so hnlln nsoclndo notros síndl'omos ·anglomntosos como al ropo!, 
t,u\o por Snkurnno on Jnp6n quo so nsoclnbn con el sindromo do­
Mnffucci y en el coso quo ostnmos rcportnnllo en el que se oh·· 
sorv6 1n prosoncln do un sindromo do J\nsnbnch·Morr.itt. ns por 
esto quo onto todo pndcclmiento '<tuo presento hemnnclomus •U ni­
vel de plel, debe buscarse tumorncioncs locn1lzoJns on ostruc­
turns internns. As{, el dormnt6logo debe ost11r preparado pnro 
rcnl iznr un trnbnjo nultldisclpllnnrio con otros ospocinllstns 
(neur6togo, licmut61ogo, ongi61ogo, cirujano conernl etc.) yn -
que muchns veces el pncicnto acudo o to consultn por prosontor 
lcslonos vJstblcs n nlvol do ln piel. nn este trnbojo multi·· 
dlscJplinorio el pnpol del dormnt6logo os do cspocinl lmpor·· 
tnncln, puos coJn dín resulto. más claro que el trntomionto do· 
este pndcclmlcnto en ln nctuDlidnd y mucho mds en el futuro ... 
t tondo n ser el ínlco. Es por esto quo el clrojnno es un auxl· 
llnr Jol cltnlco, pnrn rcollznr ciertos proccdimlontos <\Ue por 
fnltn de conocimlontos sobre ln cn!ormednd 1 deben ejccutnrso, 
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1.ns 'cníOTmolln~os nngiomntosns pnrocon tenor un com6n 
donomlnndor y _s~lo ·..ilCiorofl. lns·unns de tas ótTns por lo icen·. 
llzncJdn Jo tos tumores ·y'por ln mngnltud_del compromiso do -­
ciertos 6rgnnos y slstcmnS •. Por esto no sor{n raro quO en un­
íuturo no muy lojano so las· _clnsificnrn ·como dlforontos vnrio­
dudcs de un mlsmo pndcclmionto. 
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