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1.- INTRODUCCION

R prbpbsito del presente trabajo ¢s presentar un ca-
s0 del poco frocuente sinﬂromé "RBlue rubber bleb nevus", nso--
cindo on esta ocusibn con pl uquetopnnin y anormalidades de la-
coagulaeidn intogrando a su vez un sindrome de Kasabach-Me- --
rritt, '

] En 1o prictico mddica Jdiaris ol dingnbstice de osta -
ontidad no resultn fdcil y en ocasiones pasa desapercibida ya-
que tos finfens lesiones evidentes son las localizadas en piel-
y no s¢ tlene el culdado de realizor estudios complementar ios-
del aparuato digestivo (radiografin simple de aldomen, serie --
gustroluodena ), emndoscopin, etc.)} pu€s pocus veces se plonsa -
en osta entidid . En otras acasiones ol dlugndstlco os nccidon
tal al reallzar pruecbas de laboratorio ante la presencin de --
hemorrag in digestiva manifostada por mel enas y hematemesis,

I ! v= ANTECEDENTES IlIIlLIOGRAF 1CO5:

i’n 1958 I\rilllmn Benn deseribif un raro sindrome al --
que . llmnn "Bine rubber bleb nevus® por el aspecto de lus lesio
~nes de la piel. lin la descripcibn original de Bean el sindro-
. me ‘estaba constituide por: a) hemangiomas cutlfincos que 2 1la -- ]
vista y o al'n_palp:u:iﬁn tenfan el aspecto y lo consistemcia do-
cauche, b) hemsingiomas en el aparato digestivo y c) anemia por
deficiom fu de hierro como consecucnciu de lemorragin digesti-
va (1}, 8¢ debe nnotar que antes ys hahfa sido descrito un --
simlrome que estnba const ituido por la prescncin de hemnpgio--
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ms cn plel y tracto digestive, TFue Gnscbyen en 1860 quien-
reportb ¢l primer caso y poster iormente nlgunos autores. hi--
cicron publicm: jones de casos aislados {2). En 1930 McClure
'y Lllis deseribicron ¢l caso de upa mujer adulta con hemag--
gioms_éuvcrnosos en plel y troacto digestivo, mnifestandose
en forma do melenas recurrontes y hemorragia rectal (3), La
zarus y Marks on 1947 describicron el caso de un hombre de -
58 ufios con anemin, hemorvagia digestiva y hemungiomas en --
plel. A este pacicente se lc practicd colostomin de urgencia
contrundose grove compromiso de tracto digestive (4)., En-
1948, Dolmin reportd el caso de una nifin de 9 afios de edod -
que tonfa hemangiomas vavernosos en palmas de las manos, ro-
gion supracscapular y lengus, Ellao padecfa de anemio comp -
consecuencin de sangrado de hemangiomas localizados en colon
sigmeides (5). Wickham (1952) describe el coso de un nifio -
.dc 10 alos gue prosentaba melenas recurrentes y homangiomns-
en'mimas de lus manos. Despubs de lapsrotomia se encontra
ron hemangiomas en intestino delgndo (6). lleycock y Dickson
{1951) describieron un caso similar en una nifn de 6 afios --
(7). losterjormente Smart y Nowton {1975) reportaron un ca-
so de "Blue rubbor bleb nevus™, con un hemangioma localizado
en pene. (8) '

Ult inumente se han repertado casos aislados de "Bluc . ‘
tubber bleb nevus” asociodos a otros sindromes angiomitosos-
{como ¢l siulrnmc de Mu[l‘ucci] ncumpnnndos dc uncmln scvcra- e
[9)- '

111, BTIOLOGIA Y KTIOPATOGENIA

o la utiulogm do las an--
utores crcun quo cstn mnlformnc ién se-

i Mucho b1 3
giomatosis. - Al;,unos\
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truansmite siguiondo las leyes de la herencia ya que han obser
vido Ia presencia de homang iomns en parientes de sus pacien--
tes, Otros son partidarios de algumn causa exbgena (toxiin--
fecejosu, alteraciones metabblicas, cnusas traumiticas y mecd
nicas), que cjerciora su accitn durante la embriogénesis. - Se
‘plenso. también que- existen cousas externas que actuan despuds
Jdel m:::h'nicnto (traumas, desdrdenes vasomotores ¢ inflamncidn)

En lo que sc reficre a la patogdnesis, aun hay muchos
puntos divofgunt'cs. Itasta la actunljdu! este prohlema no se-
ha aclorudo del todo, sin embirgo existen varias teorias que-
u:ihc que;u:iomr»i vaoscular (activa y pasiva), endocrina, focto-
ros néurolaglc'os‘," cembr iog8nesis ete. (10)

Y

TEQRIA VASCULAR

) Se refiore n la oxistencia de mulformaciones vascula-
res con ulterag iones hemodinfmlcas dque pucden ser activas - -
cuanlo compromoten ¢l sistema arterisl y posivas cuando so ha -
11a comprometido el ‘sistema venoso. [n este caso el dafio vag
cular estarin dado. por una alteracibn "primaria" on o angio-
gGnesis lo cunl repercute en otyos Organos y sistemas. lste-
aspecto es muy controvertilo y muchos piensan quo existe al--
ghn factor teratogbnico, (10)

TIOR IA ENDOCR INA

Se reflere a ,lu. posibilidad de.que las células enlote
llu_lcs' de los vasos, responden a estimulos hormonales, princi
pitlmente de glandulas suprarremales, hipéfisis ¥ ,diencéfa --



10 (107, lin estud los recientes se hp demostrado que en las: -
células angiomitosas inmaduras (embrionar ias) existen recepto
rc:} nspcc‘lflc‘os‘paru'csf.rbgenns lo que hace que la anglogBnoe-
_ sls continde adn en la vida adulta, Este tipo de tumores preg
sentan. um buepa respuesta al tratamiento con corticoides, pe
ro no talos los hemengiomas tienon este comportamiento y se <
cree  que esto es debido o que estfin constituidos por célu-
l.ls mad uras {no embrionarias) (10, 1),

TEORTA NEURULOG ICA

. Hsta teorin se refiere n que In alteracién primaria -
ostnr-‘i_n _éll 1o meduly ésplnul y mis concreotamente ¢n la colum-
m de Clarke. lista-olterncibn da como resultado una pérd ida-
deila fupc ibn simpftica, ospecislmente de 1p netividod vaso--
constrictora, * listo a la larga daria como consecuencin una hi

_pcrnmln locul 1zadn. (10)

A ruvnr de estu tcorin ‘estarian los hechos de que - - -
'I:icrt.os hemangiomas siguun una distribucidpn metamérica y la -
. ohsorvue 16y directa de fibras do micling on biopsins de ostas
'lcqiohuq. Mc.mﬁq se daohe moenciopar la ohservac idn cxperimen-
tal de quc la simpatecctomia cervical en ol t.onejo produce hi-
pcrtrﬁl‘iu de la oreja. (10)

TEOIR'IA LEMIN TONAR TA

Relocioma todo 1o enfermedad a un desGrden que ocurre
en ¢l embrion poco desputs de la-fecundacidn, Speminn inves-
tigande et huevos recién fecundmios de anfibios y pfjuros, en



contrd la presencia de dreas funcionantes a las que llamd -~
"gentros de orgn'niznciﬁn", ocargodas de estoblecer el desa-
rrollo armdnico de tole el orgnnismo, Lstos centros origi--
min una cadena de acciones que regulan la diferenciacién de-
varios &rgancs, una alteracifn de este proceso de  induccibn
puvede ser responsable de algunss mlformaciones, (10)

1v. M:‘ftNll’liS’[’AC I10NES CLINICAS

I'n csta enfermednd 10os homangiomas cutfincos con fre--
cucncia estfn presentes on ol Wcimiento en nmoros de uno a-
vorios ¢lentos, aunque puedeh sparecer a cunlquier edad {12),
Tienen ln apariencin de vejigns de caucho facilmente depresl-
bles, que presentan llenado y vuclven a su tamafio natural -
cunsnlo so dejan de ejercer presibn sobre ellos, El tamafio do-
la lesién varia desde unos pocas milimetros hasta 10 centime- -
tros o mis, lLa tapografia es muy diversa y pueden estar” Joca’
fizamdns en muehns partes del organismo y cuanlo comprometon -
extremidades nuchas veces producen hipertrsfia de estus es- - .
tructuras (13), Se han reportado localizaciones de lo mfis di
versas imcluyendo un cnso.rcnortndo en e} pene (B). ‘Algunas- . .
lesiones son my dolorosas, ospeeinlmente cunndo se las pal-- "
pa, otras cn camblo presentan solamente hiperhldrosis y hay -
fesiones unglomitosas que comparten ambas carscteristicps < -
az), ‘

) in lo que respecta al tubo digestive, hay que anotar-
Sque el intestino delpade esth mfs comunmonte involucrado que-
¢l ¢olon. It estos érganos las lesiones pueden ser Gnicns o-
wlltipleés, algunas asintowfticas miontras que otrps prescntan
.sintomatologia digestiva de acuerdo a la localizacibn do las-
mial{ormoc lones, Si se encuentran en tubo digestivo alto cur-

~




sun con Jolor sbdominal, hematemesis y melena, mientras que si
os en tubo digestive bajo, los sfntomas serfin: dolor abdominal
en marco c8lico y rectorragia principalmente., Las malformacio
nes citadas estfin con frecuencia acompafiadas de trastornos he-
matolégicos que dependen del sangrado dipestive, as{ como de -
1o mismi enfermedad. Sc presentan alteraciones de 1la coagula-
clén, sangrodo de diversos culibres y marcoda palidez en piel-
y conjuntivas (14).

En ocusiones la locnlizacitn de los hemangiomas puede
estar interfiriendo coh funcioncs vitales (boca, Tegifn peria-
-nal, plantas de los pies, etc.) por lo que se hace necesario -
Ia intervencitn quirtrgico como tratamiento paliativo. Ultimn.
mente s¢ han doscrito cases que comprometen otros drgancs y ---.
- sistemns como: pulmones, higodo, bazo, tejido subcutfineo, cap- i
sulas oarticulures y sistema nervioso central (13)., En cada - .
uno de los casos las mani festaciones clfnlcas serfin do ucuerdoh, 
al ﬁrhano o sistema afectado ¥y de acuerdo a la magnitud del --
mismo, : ’

V. EXAMENES COMPLEMENTARIOS;
RAYOS X.

N Los cstudios radiolfgices mAs importantes para el ---
~diopgnéstico de "Blue rubber blob nevus'" son sin duda ¢l examen.
. del tronsito gastro-ducdenal con contraste do barie y el enoma
baritado, ya que a través de estos exidmenos sc¢ detectan cam---
bios en la mucosa digestiva, Estas alteraciones so obsorvan -
camo imiigencs pelipesas y se Interprotan como compatibles o no
con lesiones vasculores del tipo del angioma. Las radiogra---
ffaz  simples son un buen anuxiliar cuando hay lesiones en par-
tes Bscons, especialmente cuando existe destruccibn de estas os



tructuras. Lnsnngiogrnrinﬁ sirven poara determinar cuulbs son-
los prtnclpnlcs vasos que estan dundo nrlgnn ul tumof (IS);-__

En ocasiones seo punde utiliznr 18 enduqcopln, uunquo-
‘su valor dingn6stico es secundario ya que 1o .radiologla con'-~‘
medio de contraste os muy confiable y la undoscupiu puedo te--
“her fuctores’ nltos de riespo que’ muchns vecos' puode compromo--f
tor 1n vidu del pncluntc. s :

oTROS nxntmuus,nu LABonATontu.:l;:, o

La hiomctrln humﬂticn un nlgunos cnsos puedn ser nor-
mal pero lu muyor pnrto do 1as: veces prnsnntn nnomin ferropri-:
vu sccundarlu al’ snngrndn digestlvo constante. - Las plaquotas-
so. oncuentrun disminuidas ‘y:los, tiompos de conguluciﬁn alarga-

"dos,  Esto fqulzn so dobu aila. cnngulnclbn intravascular loca-
lizuda que s¢: desnrrolln an’ cadn tumor y que posteriormentoe --

_Hlegn.a ulcunznr 1a mugnltud do ut sfndreme de Kosabach-Mee---
rritt.'- : -

‘Cun muchu frecuehcin sc cncuontrn sangre ncultn en ho
cos, espcclnlmonte on pacientes que se plensa puedsn tener san'
grndn digcstlvo (16).

Se ha utilizado tambifén la gammagrafian para detectnr-
la prcscncin du turcres angiomatosos en Grgonos internos.

V1. . NISTOPATOLOGIA

_ Bn los estudios realizados en biopsins de homangiomas
do *Blue rubber bleb nevus', se encontraron cambios que on su-
mayorfa corrosﬁqnden o hemagiomas cavernosos. lay clertas pay



ticuluridades en ostos estudios que se detallan o continuacifn:
‘por lo peneral la chldermis no presenta ningdn cambio, pero --
puede observarse ucantosis, resccibn de hiperplasia y paraque-
ratosls. Esto ocurre sobre todo cuando la localizacifn del tu
mor es superficlol (16). Los principales cambios estan en 1n-
dermls y en ocasiones esth involucrada la hipodermis, El he--.
mangioma estfi formudo por masos de tejido Eibreuso, entre las ‘-
cuales se encuentran 1a luz de los vasos sanguincos de diferen
tes formas y tamafios y que estan recublertos de. una capa sim-
ple de cflulas cndotelinles. En otras ocasiones son varias ca
pas de células (cuboides u ovaladas) las que recubron la luz d
de los vasos (17), :

A vecos hay cumbios inespocfficos segln la loecalia--
cifn del tumor en relacién a la supdfricio:de la piel, puede -
haber ntternciones en el tojido celular subcutfneo manteniendo
sc 1o epidermls indewne y a la invorsa, la epidermis presentar
los cambios ya sehalodos si 1o localizacifn del tumor es super
ficlal (10).

VII., COAGULACLON INTRAVASCULAR. DISEMINADA ASOGIADA CON BEMAN -
GIOMAS (SINDROME DE KASABACH-MERRITT).

~ La coogulacibn intravascular diseminada "ne es unu -
entidud patolbgica sino un mecoanismo intermedio de enfermedad"
{18,19), Esth asociada frecuentemente con hemorragin masiva-
posterior a In extirpacién de grandes hemangiomas. Lu coogu
lacibén intravascular produce microtrombos en los pequefios va-
sos sunpuinces. Los microtrombos producen movimientos de pla
quetas y fibrinbgeno desde luo circuloacién hasta el sitio don-
de se encuentran los trombos. También los factores II, V, --
VIiLl, X y X1l son consumidos, Como resultado de esto se pro
ducen hemorragias masivas muchas veces fatates (18, 10).
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105 cosgulos do fibrina producen 1a liberacién do -
‘activador de plasminégono del endotelio. en'5.a.10 tidmpos so-
bre 1o normal, . Esto. cpusa unn fibrinilfsis secundarin que ex
cede 1a capacidad del pnciunte pnrn sintotlznr mfis fibrinégc-
no. (18) . SR EHRI ;

) Lu cungulnciﬂn intrnvnsculnr n[ectn nl rifion produ--
ciendo oliguriu ¥y homnturia, ‘nsis como ln formuci&n de micro- -
trombos on. lus capilnrcs glnmurulnrns. =Tamblén se puede obser
. var; homoptisiq, lnauficinncin suprnrrnnul, puncrontitis o ho-
morragia qutrointestinnl. humélisis, embuliu grusn, tromboom-
hullu pu]monnr y choque (18

VIIT.- TRATAMIENTO:

sc'divido'dn clinico y --
urtc dc los nnsns so utilizan-
iompn on ‘un mismo pnciontn.

nl trntnmiunto bnslcumont
yuirfirgico, uunquu an 1a mayn
amhos trntumientos nn un mism

nusdu hnce nlgﬁn tiompo la cxtirpncién quirﬁrglca de -
las tumoruclonas so hao utilizado en el "Blue rubber bleb nevus®,

sin umbnrgo on- nlgunns cnsus oste método no ‘puede ser utlliza-
do debido al gran nﬁmoro ‘de toslones que presentan algunos po-
cientes, as? como por 1a locallzacién de los mismos, Ademfs -
se debe indicor. gue esto tipo do procedimicntos, cuande so lo-
prncticn on clortis zonas del cuerpe como la cara, resultan pa
co cstéticos.(18)

La terapia por irradincién gomma o beto no debe ser-
utilizada en el tratomiente de los hemangiomus, especialmento-
on nifios ya que se ha roportado daflo en epifisis de los huesos,
senos, gbnpdas, piel, cristaline y tiroides. Iin otros casos -
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los resultados obtonidos fueron males en comporacién con un --
grupo control, Por lo demis hay numercsos roportes de carcino .
.gbnesis do 1n piol Y ostructurns profundas inducidns por ln ra
-dincidn.(lﬂ) : -

Dtros métudns como 1n elé;trocongulncién; la criote-
rnpin y el uso do sustnncins dsclorosnntcs.'nunquc pucden uti-
lizarse en nlgunos cusos, no han tenids gran acogida. Algunas

‘veces- s0 utllizn trntnmicnto a base de cmbolizaciones con frag
mentos pcquoﬂos de mﬁsculo o silicona, nsf como 1a simple liga
" dura do vasos superflcinlns. Estos procedimientos se rocomicn
. da- rcalizarlos antcs de 1a cirugin. (20)

- En ln.nctunlidnd se ha prnconlzudo el uso de rayos -
liser para el tratamiento de multiples losiones de piel y se-
gfin o1 reporto de algunos autores so obtienon magnificos resul
tados tanto médicos como ostéticos. LI problema més importan-
te do este procedimionto e¢s 1o caro del mismo, ns{ como ol he-
cho de que 1a disponibilidad de este recurso estf limitado o -
‘unos pocos puises desarrollados (U.S.A,,Europa, y la U,R.S8.8.-
(z1). »

Dosde hnce alghn tiempo se ha venido utilizando un -
trotamiento & base de corticoldes sistémicos. Con cstos so --
consigue bloquear 1a nngiogénesis que da come resultado la con -
siguionte vemisién do 1as tumornciones. Hste tratamionto os -
‘Gtil cuando existen muchas lesiones on Srganos intornos y por-
lo tonto -la cirugin resulta practicamente imposible. En los -
Gltimos aflos se ha podido comprebar que no todos .los hemangio-
mas responden por igual a este tratamiento y parece que los --
buenos resultados se obtienen en hemangiomes de capilares inma
Juros (compuestos por células pmbrionarias) pues posiblemente-
estos tienen una influencia hormonal dirccta (estrégeno-depen-
diente), Llin ellos, los corticoldes actuan compitlendo con los-,
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citrdgenos on los receptores do las célulns del tumor, (11)

In caso de utilizar este tratamicnto sobre todo en +
nifios sc. recomicnda dor.altas dosis do prndnisonn o sb oquivn-
lcnte por poriodos cortos de tiompo para no inter[erir con el-
desarrollo Y crecimiento normnlos “(por 1o genernl so da deo 30-
a 00 mgs. por din do prndnisonn durante 30 -z 90 dfss). Algu--
nos autores rccomiondnn 1n_ ndministraclén de oatoroldus cndn -
tercer “dfa puru ovitnr los ofcctos colntnrnlcs da lcs mismos -
(18,22]" o :

. Bxlsten nlgunos cstudins quc sefiatan 1n gran ofecti-
vidad de 1a ciclofos famida en ol trntnmicnto de los hemnngin--
mas del- “hlue” rubbe”‘hlnb novus". sin embnrgo debo tonorsec nu-
chn nrecnuciﬁn en. o] usn de. este ! modlcnmcnto ya que interfiere
can el crccimlunto ¥ dosnrrulla normnlos cuundo sC usa on nl--
fios, [23) -

ton’ muchn frecunnciu so combinan los tratamicntos an
tos indicndos 'y, "al. mnnujo cnsi ‘siompro es clinico y parcinlmon
te quirﬁrglcn.,f“ L

IX. FRA1AMIFNTO DP ALGUNAS COMPLICACIONES.

. 'Adomﬁs'dd los tratamientos antes indicados so deben-
tener en cuontn los complicaciones que se presentan on cada pa
ciente. Por lo tanto ellos ameritan control médico permanonte,
Las complicaciones més frecucntes son: anemin ferropriva por -
homorrngih gue alpunns vecos son crénicas y debon ser tratadas
con teropia de hierro suplcmentaria por vfa oral, Otras veces
s¢ observa hemovragia aguda, por lo que deben recibir transfu-
" slones de sangre toral,

Iin los cuasos que o} paciente cursa con coagulacién -



. vascular diseminada el tratamiento sc rcallzn'd'ﬁnsn de. hepari
na y ficido ncetil salicflica, Cuando 1a uctividud fibrinnllti'_
ca o8 cxcesiva se puede utlliznr dcido 6psilon aminu cnproico.

(18) - '

Llas infocciones seon comunes pues oxisto un terrenc -
propleio purn ¢1 desarrolle de las mismas, tunto'pér 1a enfor-
modad de base como por el tratamiento clinico cunndo cs a base
de inmunosupresores. La infeccién que presonton cstos pacion-'
tes puede ser por bneterians gram positivas o grom negativas, -
virus y hongos y pucde asontar con las losiones de piel o bien-
on otros drpanos y sistemns, . Bl tratamlonto do ostas debe ha-
corso de acuorde al gédrmen que 1n produce y a lu suscoptibili-
dad do este a los antibiétices, s

REPORTE DIY UN CASO

) 1 paciento que reportamos presentS un hemangioma en
hemltéyax derccho desde ol nacimiento, que so traté quirGrgicn
mente. Lo posterior recidiva d¢ 1a lesién y la presencia de -
otras lesionos de plel hicieron que se pensara en lan posibili-
dod de un "Btue rubber bleb nevus®., Por colle, se solicitaron-
tnik serie gastroduodenal ¥y un enemn con contraste do bario, en
donde s¢ pusioron en evidencia mfiltiples lesiones pollposas su
gest ivas de hemanglomas en tubo digestivo. Lsto confirmd 1la -
sospocha clinica. [n un momento dade, sc tamaron prucbhas de -
coagulacidén sanguinea que demostraron plaquetopenia y tiempos-
de coagulacidn muy alterados lo que indicaba la presencia de -
un sfndrome e Kasabach-Merritt concomitante..
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-‘Fnciunte dc sexo femenino: N V B._J:T SRR
- Fecha de nacimicnto: 22 do encro do ' 1979: Fan :
- Antecadentes Heredo- Fumilinr03° Abunlos_patornns muortos.—_
Aluolos mntornos vivos sin a o os! Pudrqs'upqreptomentc-
sanos, S

sfncisn.__ﬁnmuni;n- 

'ciones cnmplutns
CUADRO CLINIC

l.u inlciG t.bsdu el nm:ilnlcnto conl una tummcldn locanliza--
dn ©on cara mntoro-lateral do homitérax dorecho a 1a altura de-
la quinta y sexta costillas, que aumontd do tamufio en forma --
progresiva hasta llegar a modir 5x? em. do difimetro. Ln tumo-
racién ern de consistencin blanda, fija o planos profundos, re
ductible por compresién manual, sin soplos ni pulsaciones. " Lo
cpidermis quo la recubria ora de aspecto normal,

Con los datos antes citados el servicio de cirugia - _
1legd al diapnéstico de hemolinfangloma. La paciente so intor :
vino por primera vez para rosecar lp masa tumoral. . X

DBurante ol afio que s0 hizo ¢l hollazgo clinico ¥y 1a-
deseripeién do 1a tumoracidn torfcica sc encontraron tnmbidn -
numerosas leslones pequeflas, hlperplgmontndas en tonos divcr--
s05  desde el azul hastn el rojo vino, de supnrfiqic ‘casi siem-
pre verrucosa y disominadas n antebrazos y rogiones cervicales
Jaterales, aulatinamente 1ans lesiones npnrecieron en piornns.
abdomen, palmas y plantas. So afiadié o cllas una nuevas carace-
reristien: sangrado rhcil, )
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Dos nfios dcspuﬁs de 1la cirugia, 12 masa tumoral de
hemitdrnx derecho reocidivd nlcanzando el tamafio de la lesidn
original por lo que se solicitn interconsulth al servicio de
Dermutologin podiftrica donds sc hace ol diagnéstico de » ==
"jilue rubber bleb nevus", Esta entidad tienc un nombro diff
cil ‘do traducirs por cllo soguiremos usando su nembre on in-
#16s. V1 diagnéstico se confirmé por estudic histopatolégi-
co, Ln descripcién microscédplen fue; hemangloma caverneso--
(nngiodisplasio mixtn), que pucde formar pnrie dol sindrome
de “Hlue rubbor bleb novus®,

Sc tomaron diversas radiograffas. En lo que co- -
rresponde o téroax sc roportd tumoracién oxtonsa que causabna-
destruceibén Jde cuarto, quinto y sexto arcos costales. Fn co
lon se obscrvaron manlformaciones pbliposus muy sugestivas de
lumanglomas., En ostdmago defectos poliposos en cuerpo, an--
tro y fondo, sobre todo hacia la curvatura mayor. Un yeyuno
imfigenes poliposus. No se hizo endoscopia,

La ¢volucidn de la pacionte fue tdrpida presentan-
do prihcipalmente complicnclones hematolégicas. Cronoléglca
mento los cambios mAs importantds fuoron los siguiontes:

- 5 do murzo do 1982: Aparecicron lesionos heman--
giomatosas on paladar blande, cavidad oral y labio Inferior,
hiometrfn hemftica y plaquotas dentro de limltes normales,

- 18 de marzo do 1582; Plaquetas bajas y prucbas -
do congulacién muy altoradas (84,000 plaquotas, fibrinégeno-
do 62 0 B7 mgs.l, con nlargnmiento de TP, TTF, Tt y hemoglo-
bina de 6 RIZINE Con estos Jatos so diagnosticé do sindrome -
de Knsabnch- lbrritt ¥y fun.trntndo en consecuencia como tal,

] - 27 dec marzo de 1982: Gammagrafia de higado: nor-
mal, Plaquetas 73,000, DPrucbas de coagulncién anormnles, -
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terferfan’ cnn ]u dcfocnclﬁ
rosnntcs unns, y ‘otras’ por.

hay 90 en los sitie
npnriclén'un 1onguh

Sei 24 du nnviembro dn
siones en rogion poriannl.u_rj. -

' Mel 2 do diciembru de 1982 al 14 de febrero do 1985,
so renlizaron varias reseccionos de hemangiomns on lugdrcs -
donde alteraban las funciones normales del orpanismo como son -
1as plantas Jde los ples.

La paclonte ha cursado con cuadros hematolégicos --
frocuentes (on una ocaslén Ilegd o tenor, hemoglobina de 1.8-
grs, ¥y plaquetopenia de 60.000) Ha Ingresade muchas veces al-
servicio de hematologia para controlar estos trastornos.

Entre los Jdatos negativos de importancio se menclo-
nan los sipientes: nunca ha tenido trastornos dol sistemn --

nervioso central, ni hematuria ni hemoptists,

Iurante 1a reallzacién de este trabajo y practica-
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monte al terminar ei mismo, ln'pnciuntu ingrosn:nueQﬁmonte at-
servicio de homatolog[n on dondo fnllocu pnr hnmnrrngln gnstro
lnthtinnl dlrusu.r' L

11SCUS 10N

Ll sfndromo dn “Bluo rubhor blcb novus" Y. en gencrnl-
todus las” nnkiomntosis, parece que tionen el mismo arigen y -~
quo 1a cnfurmndnd s¢ produce por nlgunos factores quo sucoden-
en ln'émbridgéncsis y que todavi{n no estan bien osclarecidos,

liste sfndrome no se prosconta solo con hemangiomas on
. tracto dlgéstlvo'y picl sino que, como se Indicé en 1n revi --
s$i6n de 1a lltoeratura, ostos so pucdon concontrir en cualquior-
6rgane o pucden afoctnr cunlnuler sistema. En otras ocnsionos
se hnlla nsociado o otros sfndromes nngiomatosos como ol repor
tudo por Snkurane en Japdn gque se asocinba con el sindrome do-
Maffucci y en el coso que estamos reportando en el que se obe--
servé 1a prosonclin de un sfndrome do Kasabach-Merritt. [Es por
esto que onte todo padecimiento ‘que presenta hemangiomus.a ni- °
vel de picl, debe buscarse tumoraciones localizodas on ostruc-
turns internas. Asf, el dermatéloge debe estar preparado pors.
realizar un trabanjo multidisciplinario con otros ospecinlistas
{ncurélogo, hematdlogo, angiélogo, cirujoano genernl cte.) yn -
que muchas veces cl pncicnte acude o 1a consultn por presentar
lesiones visibles o nivel de 1a piel, En este trabajo multi--
disciplinaric ¢l papel del dermantélogo os de ospocini impor--
tancin, pues cada dfa rosulta m&s claro que el tratamiento de-
este padecimicento en 1o nctuslidad ¥y mucho miis en el futuro --
tiende a ser clfnico, Us por esto quo ol cimjano es un auxi-
11ar del clinico, para renlizar clertos procedimiontos que por
falta de copocimiontos sobre la enfermedad, deben cjecutarse,

L em . Y P R S T T e e b e -
s g A
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" Las cnfnrmndndos nngiomntosns pnrccen tener un comfin

_ donominpdor y solo difioron 1as’ unnw de -1los otras por la loca-.
liznciédn de los tumores 'y’ por 1n mognitud del compromiso do --
clertos Grbnnos ¥y slstcmns. :Por psto no scr{n rare quc on un-

future no muy lojnno se 1as clnsiflcnrn como dirernntoq varie-
dades de un mismo pndccimiunto.:%~: : L
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