Extractos

MECANISMO HEMORRAGICO EN LA ANGIOMATOSIS MULTIPLE. SINDRO-
ME DE KASABACH-MERRITT. — VOLTAS, J.; LOPEZ BORRASCA, A.;
ARTIEDA, P.; MEDARDE, A. «Revista de Medicina de la Universidad de
Navarra», vol. 9, n” 4, pag. 255; diciembre 1965.

La asociacion de hemangioma y sindrome hemorragico, descrita por
KASABACH-MERRITT (1940), es rarisima: so6lo se han publicado alrededor
de unos 30 casos. En elios, junto al angioma se ha visto trombopenia, dis-
minucion del fibrindgeno plasmatico, anomalias funcionales de las plaque-
tas, fibrinolisis aumentada, pero la esencia del mecanismo hemorragico no
esta atn clara. Es por ello que presentamos este caso, para contribuir al
estudio de este mecanismo.

OBSERVACION. Enferma de 17 anos de edad. En noviembre 1964, ingresa de urgen-
cia por hemorragias digestivas (hematemesis y melenas) y sindrome de anemia aguda
(hematies: 2.000.000; Hb 4.6 g; hematocrito 15%). A la exploraciéon se obseiva un an-
gioma difuso por toda extremidad inferior izquierda, desde regién glutea hasta dedos del
pie. Considerando las hemorragias como un sindrome hemorrdgico general nos abstuvi-
mos de toda intervencion y procedimos a una transfusion de sangre total de 600 c.c.

Completada la exploracion, la extremidad cra 14 cm. mas corta y en el muslo 8.5 cm.
mala'_‘s ”ancha que la contralateral; tenia la temperatura local aumentada. No soplos ni
athrill».

Explican quc a los veinte dias de nacer apreciaron una mancha rojovinosa de unos 5
cm. de didmetro en regién glitea izquierda, que con los anos se fue extendiendo y ha-
ciéndose prominente hasta alcanzar la extension actual. Ha sufrido dos intervenciones
de poca importancia pero muy sangrantes y otra diagnosticada de abdomen agudo donde
se observo rotura de un foliculo de Graff con intensa hemorragia peritoneal. Desde hace
dos anos palidez y astenia.

A rayos X se ohservan en la extremidad claras lesiones de usura sin fenémenos
de neoformacién dsea, localizadas en pierna y pie, calcificaciones iniratumorales por po-
sible mutacion calcica lccal.

Laboratorio: Plaquetas 50.000/mm’; tiemgo de cefalina 130 seg.; tiempo de protrom-
bina 19 seg. (actividad 58 %); tiempo de trombina 45 seg.; «test» de Howell 140 seg.;
coagulo hiporetractil; tiempo de sangria (lvy 12 minutos: Fi-tes (Warner-Chilcott) +; ti-
tulo de fibrinégeno (Sharp) fibrina 1/2, no coagulacion; determinacion semicuantitativa
del fibrinégeno (Stefanini) precipitado de 0.25 mm; determinacion quimica del fibring-
geno 76 mg %; «test» de Hicks-Pitney, generacion tromboplastinica retardada. Trom-
boelastograma: R = 14 mm, K = 16 mm, Ma = 16 mm, destacada alteracion del trazado.

Un estudio mas detenido cenirado en la tercera fase dio: un tromboelastograma con
plasma de la enferma obtenido por sedimentacion espontdnea con un R =2 mm y un
Ma = 9 mm. La centrifugacion de este plasma para hacerlo pobre en plaquetas (PPP),
dio un trazado con un R = 16 mm y un Ma que no pasé de 6 mm. Al anadir plaguetas
normales el tromboelastograma se normalizé bastante, pero aparecié una clara imagen de
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hiperretractilidad, con un R = 6 mm., K = 14 mm y Ma = 22 mm., produciéndose imagen
en escalera a partir de este instante. La hiperretractilidad se debié a una discordancia
entre el nimero de plaquetas en exceso y la hipofibrinogenemia.

La mezcla a partes iguales de plasma de la enferma y plasma normal absorbido con
sulfato de bario, como fuente de fibrindgeno, mas la adicién de plaquetas normales mejo-
r6 fuertemente el trazado: R = 55 mm., K = 20 mm y Ma = 30 mm.

Un «test» de Von Kauila dio una lisis de las euglobulinas de 45 minutos. Con técni-
cas de inmunodifusién en acetato de celulosa, empleando suero antifibrinégeno y suero
antifibrina, se pusieron en evidencia productos de lisis de fibrina en el suero de la
paciente. Esto demuestra cierto grado de protedlisis en la sangre de la enferma, que ya
comentaremos.

En vista de todo esto se practicaron transfusiones de fibrinégeno (un gramo diario
durante ocho dias) y sangre totali (600 c. c. tres dias), se dieron por via endovenosa
2 gramos diarios de &cido z-aminocaproico, diez dias.

Alta, con anemia (3,500.000 hematies) pero sin hemorragias. Tratamiento de la
anemia.

DISCUSION. La existencia del hemangioma era evidente. La explica-
cién del mecanismo de la hemorragia es todavia un problema.

La trombopenia juega un papel capital como causa de la hemorragia,
teoria que refuerza el hecho de la correlacién entre el nimero de plaque-
tas y el tamano del hemangioma; disminucion de plaquetas coincidiendo
con la hemorragia; cifras de plaquetas mas altas en el tumor que en la
sangre circulante (exceso de consumo en el hemangioma); aumento de
radioactividad en el tumor cuando se han inyectado plaquetas marcadas.
GILON vy colaboradores hallaron un consumo de protrombina anormal. Exis-
tiria ademéas un defecto cualitativo de las plaquetas que podria influir en
la hemorragia.

La disminuciéon de fibrindgeno circulante y factor V permite incluir el
hemangioma gigante entre las causas de desfibrinacién. En estos heman-
giomas el catabolismo del fibrindgeno estd dos veces méas acelerado.

Un accidente agudo fibrinolitico puede ser causa de hemorragia. Los
productos de lisis del fibrinégeno o fibrina provocan alteraciones en la he-
mostasia de diversos tipos.

De todo lo anterior deducimos que en nuestro caso —y en todos los
enfermos de hemangioma— las hemorragias pueden ser secundarias a la
formacién de trombos muiltiples localizados en pleno tumor, originados por
el exceso de agrupamientos plaquetarios en la pared vascular mas o me-
nos alterada. Esto motiva un consumo excesivo de plaquetas con la trom-
bopenia periférica consiguiente. Estos agregados plaquetarios, no impedi-
dos localmente por los productos de lisis del fibrindgeno, dan lugar por
predominar condiciones «in situ» que favorecen la agregacion (lesién vas-
cular) a la formacién de indicios de trombina que favorecen la metamorfo-
sis viscosa plaquetaria. Esta trombina provocaria, sobre un terreno abona-
ble (hipercoagulabilidad por estancamiento sanguineo), la génesis de trom-
bos, con gastos de fibrinégeno V y Vill (generaciéon de tromboplastina re-
tardada en nuestra enferma). Una fibrinolisis posterior destruiréd parte de
estos trombos locales, liberando productos de desintegracién de la fibrina,
los cuales al circular por la sangre afectan la hemostasia.



