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CASO CLINICO
Anamnesis

La paceme consulta en diciembra da 2006 por
un cusdro onico de aproximadamants tras gems-
nas de evalucdn de dolor en el hipotondrio derg-
cho irmediado hacia |a espalda. sorda, confirus, de
intensidad moderada {EVA 5-7), ¥ mal comnalado
Gon analgiscos no apidcens.

Refiara asmisma la aparicidn an &l diimo mas
de diznea que ha ido aumentando progresivamsn-
16 hasta hacerse de moderados-pequenos estuer-
zos. Mo 58 asocia & fiebr ni dinica infeccicsa res-
piratoria,

La smiomaloiogia anberor se acompaha de nu-
mansas apisodics en al amoe mas de epislaxis y
hemopiizis eutnlimitada, hamaturia ccasional y epa-
riciin de lesiones purplncas v equmesis en las ex-
framidades en ausenda da iraumatismos.

Antecedentes oncoldgicos

Mujer gue en & mamento dal diagrdstico con-
faka con 65 afios de edad, sin antecedentes perso-
naless da merds,

Su histona oncoldgica comeenza en sepliem-
bre de 1598, cuando en una radiografia de 16mx
raalizada an al preaparatono de una cirugia de ca-
tarales =2 objstiven varios nddulos pulmanares.
Se realiza una Tomografia computarizads de 16mx
qua evidancia miltples nddules de pequedio ta-

madfo én ambas bases pulmonares compatibles
con metdstasis pulmonares. B 21-10-98 ag inbar-
wenida quirirgicementa. Se realza una toracosco-
pia deracha, en la que s visualizan mitples no-
dules subplourales an o Kbule infenor derechs,
Sa resecan cinco nddulas, tres de los cuales can
biopsia negafiva de malignidad, siendo k3 bicpsia
de ks obros dog positiva pare hemangoendotelic-
ra epilebome de pulmbn,

Continda revisianes por o Sendcio da Crugia
Torécica mediante conroles mdioldgicas en los que
ne se pprecian cambics sigrficativas, hasta que
una tomogralia compularzada toracoabdomingl de
anert de 2005 objefiva la progresian de los nddu:
Ices pulmonarss y la aparncicn de mealgstases hapd-
ficas, e mayar de 59 1 3.9 cm, an & Bbulo haps-
Bco derecho,

Mo e valoraca en s consullas de Oncologin
Madica hasta enara da 2006, momenio an el qua
=& abjetiva en |a tomogralis computarizeda boreco-
abdominal de control |2 prograson de las lesones
hepticas, midiends la oa mayor amao 8 cm. recla
@n esa momena ralamionka qumslaripice con do-
xorubicing en dosis die 75 mg'm” cada 21 dias, re-
cibiendo un totel da seis cicios, el Uitima en junio de
2006 con acepiable Iolerancia, objelivindose ras-
puista parcial lanio hepdlica coma pulmonar Iras o
farcar cidio, que 58 mantiena fras ef sexio.

Coniinuae revisianes con |esionas estables en la
tomogralia computarizada de oclubee de 2006 y
permanece asinlomdlica hasta dicembee de dicho
afie.
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Exploracion fisica

La peciente sa encuantra alebil y hemodinam-
cementa astable, presemando en el momeanto dal
ingrean un ECOG de 1, Se obiethva una leve icter-
Cli mgconutanes ¥ clero Fabaje resrelong ras
esfuarags levas-modargdos. En la ausculacidn pul-
marar e conslata una disminucion genaralizada
dal murmulio vasicular, da predominio bibasal. Enla
exploeRCion abdoming! desleca una hepatomegalia
dura, de superficle lisa, dolorosa, a apromimacds-
manta 10 em del reborde costal denscho, as! Goma
la présencin do ascis kvie, Presant, asimisma, lo-
ves adamas pretib@les bilataralas. La esploracion
raurologea &5 normal. salvo por |3 prasencia da
fluctuaciones del nivel de consciencia y epsodios
puntuales de desonentackin tempanespacial,

Pruebas complameantarias

* En las prugbas de laboratono destaca una
ANBIEE NOrmOGilca ROMoCH M, con vakors te
hamoglabing da -9 oM, asi como plaquetopena
parsisterta, con vakiras qua osclzban antre 8000
y 25.000 plaquedasid. Liema 2 atencidn [ alera-
cidn de 2 bioguimica hepatica, destacando los si-
puiantes vakires: GOT 327 UK, GPT 423 UIY, GGT
1234 LI, Fa 456 LI, BT 9.3 mg/dl, BO 6.4 mgidl,
LITIH 1,753 UIA
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# Tomogratia compuladzeda foeacoabdoming-
pitlvica, donde so abjefvan maliples nddulos pul
monares biiaterales, el mayor an el kKbl inferice
iquierdo, de 2.6 cm. Dastaca e angrosamiania da
g seplos meslcbullanes Dilaterales en probatie
refacidn can Bmlangitis cescinomatosa, metasiasis
plovralies v desrame peunsd Bilaberal, odos 304
hallazgas aran de nueva eparickin. Quizd b mas
lamakivo del estudio fuara la aparician de ruevas
lesiones de gran tamafa en el pargnquima he-
patico en pracficamants todes los segmantas, &
quras de los Cuales S0 ancuBMEn panialmants
calcficadas, exisliendo tembién un impomania cre-
cimiani de fa lesdn mayar de ellas que mide 15
x 12 cm, y ocupa la préctca tolefidad ded lGbulg
hapalico darecha (fig. 1)

& El Irotis de sangre penfiédca confirma |a pla-
quetapenia, sin qua sa chjative cuadro leucoaritno-
bdstion Se solcila lambién un aspirads de médula
deeg. encontrindose une médula dsea reactiva, sin
prasancia da micromolisiass

= |3 determinacitn de los autcanticuerpas ar-
fiplaquedarios as, asmismo, negativa.

* En &l eshudio de coaguiacion deslaca una ac-
fhided da protrombing ded 56% dal valor normal, hi-
polibrinoganemia (198 rghdl) y elevacon de o pro-
ductos de degradaciin da k& fioring (640 pg'ml),
compatisle con ura coaguiagatia de consumo

Foum |, Maldsiass hepdtcas
o estvoe vascular da
hemanpiandofekoma optoiode
o oo
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Tratamiento y evolucidn

Le pacienta ingrasa en & planta de Oncologia
Médica y sa inlcla fratamianto analpésico con mor-
ling por via ofal on dosis inbermedss, consiguikn-
desa un adacuads conbrol analgesico.

Lo mas llamativa dal casa clinico, fundamen-
telmanga par las repercusiones clinicas y las limita-
cianes @ & hara da plantesr un Irakamierio quime-
lerdpico para un lumor Bn progresiin, sea la
plaguetapenia ssvaa parsistente. Durarme al ingre-
50 |8 pAcients presantd vanos episodias de hemop-
lisk v epistaxis franca en relackin oon las kesones
pulmenares vasculsnes, con repercusan hamodi-
ndmica y anamizecién imporiania, asi como lkesio-
nes purplricas y equimasis penerslizadas, par o
que fue precso transfunde hemalies, plaquetas ¥
plasma e Vanas ooeRones, Con estasa rentalkli-
dad v =in mejoria clireca ni analitica,

Se realze una estansién de sangre panfénca y
un agpirado de médula dsan con ko resuRados des-
cribs, descartandose que ta trombachopenia sea
dedida a ura disminucidn de la produccian plagua-
taria, par la presencia de micrametdsiasis en la mé-
dula dsag, |e utlizeciin de quimicierapia (el Giimo
ciclo oe doxormublcing se adminisind cinco meses
ardas) u obas causas de supresion o dafio medu-
lar, comp infacciones visles, aplasia da la madula
f5ea u ofras erfermedadas hematoltoicas coma al
sindome mislodbpiasicn

En cuanle & las cousas do irombociiopania de
origan perildrice por aumanto da fa dastruccidn pla-
quetane, las maniestamonas clinicas y analiticas de
la paciente parmiten exclur razonablaments que su
plaguestopeni obedeica & und pirpum tombocilo-
périca idopatica o & un upus erfamaiasa sishamica,
va gue los enficusrpas endplagqualanos san negal-
w5, No presents oiras manfestacionas cuténaas o
sslémicas caracterisicas de eslas patalogias, v no
58 objaliva mejona a pesar del afamiento eshani-
deo durante dos semanes o ulliracion de gamma-
globusines. Tempooo parsce agiar relacionade con
destrucciin plaquetaria aloinmune (posirasplante,
pestranslusion._ ), coagulacian rmvasoular disami-
nada, plrpura Fombociopénica frombdica, sindro-
me antifosiolipida, inleccionas (mononuckoss, cilo-
megaknirug, VIH_), farmacos (no 58 encuanita en
iratamienio con hepasing, quining, SCda valprics...).

El mecanismo sliopalogénics da le trombope-
nia que pareca mas probabile an esle caso &5 |8
destruccibn plaguetaria en los vasos hepdtions des-
estructurades par la infilractn umaral

& ko larga del ingrese, s produce un empeon-
mianta prograsio dal aslada genaral da la pacian-
ta con aparicidn da signos y sintomas derivedos de
irsudiciencia y encedalopatia hepdticas, que impasi-
bilitan &l inicia del fratamiento guimicterdpica con
ifpsfamida, tal y como e fenda previsio ande & pro-
graskin de kB enfermedad, lallecienda Snalmenie
fras un mes de estancia.

Diagnastico

Los principales dagnisticos de & pacenle del
cas0 dinico que nos DoUpE Eon:

* Exifug lafals,

* Hemangicendolelioma epitefode de pulmdn
cof mesasiasls hepalicas,

* Plaguelopenia severn o8 onigen penbdnico an
probable relaciin con fendmana do Kasabach-
Marrtt.

* |nsuficencia hepdlca severa. Encafalopatia
hepéfica.

* Mgl conirod analgésico,

* Irsuficiencia respiratoria keve parclal de ongen
mullitaciorial {leskones pulmeranes, linfanghis carck
nomatosa, demame plaural.. ),

DISCUSION

El sindroma da Kasabath-Marnill 85 una coa-
qulopatia de consuma, dassila lundamantalmenta
an la poblaciin pedidtrica en asociacién con he-
mangimas gigantes ¢ hemangoendaleliomas ke
pasiarmes. Los pacentes presanian frombockope-
nia severa, hipofibrinoganemda, elevaciin de ks
productos de degradacon o la fibrina y anemia he-
malilica micraangiapifica. Es extremadaments rara
U asodacion con bamangicendolaliomas epbalic-
das viscaralkes en adulics, como sucedsd en e caso
cupriestn’”.

El hemangicandoislioma epitelicds es un tumoe
mesenquimsal muy rang, de lente crecimiensa, eon un
potencial maligno indermedio enire |os hemangio-
Mas ¥ o8 ANgIosaramas v una [y de mortaidad
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Turmores rangs

anual dal 20-30%, Se prasenta como sones foea-
las milplas an diversas localizaciones viscaraias,
lmdamentalmenta puimdn & higado, compuastas
por chlulas umorales con capacidad da formar va-
505, A nivel hepdlico, 58 caracteriza por infitrar los
snuspides y los vasos infrabepdlicos da dilaranbes
tamaras, obitaranda su luz. Las plaquetas san des-
fruidaz en astcs vascs da aroubactura tortuosa y eli-
minadas de la circulscin periférica’,

La tromboctopens y la coagulopalia asaciadss
al fendmano de Kasabach-Mer#t supanen una limi-
tacitn fundamantal pam &l tratamiento da aslos pa-
cintes can los cilostEticos habitualmanta wilizados
en kas sArcomas, que cuerfan enire SUE pfi ncipales
gfectas sacundarias can una foxicidad hamalaligi-
ca importante. Adesnds, con ciarla frecuenda estas
fumaras no responden a las baspias habitueles, y
praserian una tesa da mortalidad ded 50% an ks
no respondedores.

Sg han propuesto miliples opoiones {ferapauti-
cas en estos cesos, fundementalmente an la pabla-
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