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ha llegado al consenso durante el pasado año de que no hay

diferencia alguna entre las características inmunohistoquímicas

de los hemangiomas cutáneos y hepáticos, por lo que ambos

deben denominarse de la misma manera2.

El término “hemangioendotelioma” (en vías de desaparición y

sustitución por el de “angioma congénito hepático”) se reserva

para tumores vasculares hepáticos que a diferencia del heman-

gioma proliferativo son solitarios, nunca proliferan manteniendo

siempre el mismo tamaño, presentan diferencias angiográficas

muy significativas y no responden al tratamiento antiangiogéni-

co, por lo que el tratamiento quirúrgico es el de elección y son

sistemáticamente Glut-1 negativos3. 

Hemos revisado nuestra experiencia de los últimos 11 pa-

cientes y contrariamente a lo que podría esperarse, la mortalidad

en los tumores vasculares hepáticos es mayor en el grupo de los

hemangiomas debido a la frecuente imposibilidad de extirparlos

quirúrgicamente cuando no hay respuesta al tratamiento farma-

cológico, por lo que la positividad para el marcador Glut-1 debe

considerarse signo de mal pronóstico.

En definitiva creemos que el diagnóstico correcto del caso clí-

nico presentado es el de hemangioma hepático, tumor clara-

mente diferenciado en la actualidad del hemangioendotelioma o

angioma congénito hepático.
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Trombosis venosa renal
en recién nacida portadora
de la mutación G20210A
del gen de la protrombina

Sr. Editor:

La incidencia global de tromboembolismo en el período neo-

natal es de 5 por 100.000 nacimientos. La trombosis venosa renal

(TVR) es, con diferencia, la manifestación tromboembólica más

frecuente en esta edad, representando más del 40 % de todas

las trombosis venosas1.

Existen factores predisponentes (genéticos y adquiridos) del

estado protrombótico. La trombofilia hereditaria se ha asociado

a diferentes anomalías genéticas. La mayoría de los niños porta-

dores de la mutación G20210A en el gen de la protrombina no

desarrollan trombosis2. 

El tratamiento de la TVR neonatal es controvertido y la res-

puesta a las terapias anticoagulante y fibrinolítica es diferente a

la observada en niños mayores.

Presentamos una niña de 2 días de vida con una TVR dere-

cha, portadora heterozigota de la mutación G20210A en el gen

de la protrombina y su evolución tras tratamiento con hepari-

na de bajo peso molecular (HBPM).

Niña nacida a término sin incidencias perinatales salvo fiebre

materna intraparto (la madre recibió ampicilina intravenosa). Peso al

nacimiento 3.775 g, test de Apgar al minuto, 9 y a los 5 min, 10.

Presentaba ligera hipotonía e irritabilidad al estímulo.

En la analítica destacaba hemoglobina 20,4 g/dl; hematocrito,

63 %; neutrófilos inmaduros/neutrófilos totales, 0,7; creatinina,

96 �mol/l,; AST 159 U/l; creatinfosfocinasa, 3.505 U/l; proteína C

reactiva, 25,4 mg/dl. Recibió ampicilina y gentamicina. A las pocas

horas presentó hipertensión arterial que necesitó tratamiento farma-

cológico, con buena respuesta. A las 48 h de vida se detectó una

masa en flanco derecho y hematuria isomórfica. La ecografía abdo-

minal mostró un riñón derecho patológico (fig. 1) y el Doppler del

riñón derecho era indicativo de TVR (fig. 2). La gammagrafía renal

evidenció ausencia de riñón derecho. La tomografía computarizada

(TC) abdominal mostró calcificación en la cava infrarrenal (fig. 3). El

dímero D fue 4.756 �g/l. La tabla 1 muestra el resultado del estudio

biológico de trombosis. Analíticas sucesivas constataron trombo-

penia (80 × 109/l), incremento de la creatinina (116 �mol/l) y pro-

teinuria (95 mg/h/m2) con normalización posterior. Diuresis conser-

vada. La actividad renina plasmática: 21,5 �g/h/l. No precisó

cateterismo umbilical.

A los 17 días de vida se tuvo conocimiento de la mutación del gen

de la protrombina G20210A (tabla 1) y se inició HBPM: bemipari-

na, 115 U/kg/día por vía subcutánea durante 2 meses y luego

50 U/kg/día, 10 meses más. No constaban antecedentes familiares

de tromboembolismo. El estudio genético familiar demostró la mu-

tación PTG20210A en el padre, abuelo paterno y una tía paterna. 

En la actualidad (a los 30 meses de edad) la niña no presenta he-

maturia, proteinuria ni hipertensión arterial (retirado tratamiento). La

función renal es normal.
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Figura 1. Ecografía: corte longitudinal riñón derecho con
un aumento global de tamaño, medulares au-
mentadas de tamaño, disminuidas de ecogeni-
cidad y seno renal disminuido de tamaño.
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La ecografía abdominal muestra atrofia renal derecha e hipertrofia

compensadora del riñón izquierdo. El Doppler del riñón izquierdo

es normal. 

La mutación de la protrombina G20210A3 tiene una preva-

lencia en la población adulta española sana del 6,5%4 y en pa-

cientes con tromboembolismo alcanza el 17,2%, siendo el fac-

tor genético más prevalente4, aunque el riesgo de trombosis en

los portadores es moderado, existiendo homozigotos adultos

asintomáticos5. Existen pocos datos sobre la relación entre esta

mutación y eventos trombóticos en el período perinatal. Sin

embargo, su prevalencia parece bastante inferior a la del adul-

to1,6.

El manejo de la trombosis neonatal es controvertido y debe-

ría individualizarse. Sin embargo, el presente caso plantea la ne-

cesidad de un tratamiento anticoagulante sin dilación, sobre

todo cuando existe compromiso de un órgano. Los anticoagu-

lantes y fibrinolíticos apenas se han valorado en estudios clíni-

cos de recién nacidos y generalmente la dosis y duración de

tratamiento se extrapola a partir de datos en adultos7. La HBPM

ofrece ventajas en comparación con la heparina estándar: ad-

ministración subcutánea, biodisponibilidad próxima al 100 %,

farmacocinética más predecible, así como menor frecuencia de

complicaciones2 y eficacia similar. Nuestra paciente recibió

HBPM probablemente en dosis subterapéutica, según investiga-

ciones realizadas con otras HBPM en neonatos8. A pesar de

ello, la evolución posterior fue favorable en la medida en que la

HBPM probablemente frenó la afectación del riñón contralate-

ral. Sin embargo, la evolución del riñón afectado hacia la atro-

fia permite sugerir la indicación de un tratamiento anticoagu-

lante más precoz con independencia del resultado del estudio

biológico de trombofilia.

La respuesta de las trombosis neonatales a la fibrinólisis es

menor que en adultos puesto que los recién nacidos tienen

concentraciones inferiores de plasminógeno. Se ha utilizado el

activador tisular del plasminógeno con éxito9 aunque en la po-

blación pediátrica existe un mayor riesgo de hemorragia (espe-

cialmente hemorragia intracraneal) de alrededor del 1,5% y pue-

de alcanzar hasta el 13% en niños pretérmino10.

A pesar de la falta de consenso en la literatura médica con

respecto al tratamiento de la trombosis venosa neonatal con-

sideramos indicado el inicio precoz de tratamiento anticoagu-

lante. 
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Figura 2. Estudio eco-Doppler de arteria renal derecha
con inversión del flujo diastólico.

Figura 3. TC abdominal: calcificación de la vena cava
inferior infrarrenal compatible con trombosis.

*Valores normales en neonatos.

TABLA 1. Estudio biológico de trombofilia: resultados
en nuestra paciente y valores de normalidad

Tiempo de tromboplastina 1,03 ratio (0,75-1,30)

Tiempo de protrombina 0,92 ratio (0,75-1,20)

Tiempo de trombina 24,4 s

Fibrinógeno coagulante 4,35 g/l (1,50-4,00)

Anticoagulante lúpico Negativo

Antitrombina funcional 82%

Proteína C (PC) amidásica 55%* (70-130)

Proteína S total 89% (63-103)

Proteína S libre 57%* (54-107)

Proteína S funcional 50%* (62-111)

Resistencia a la PC activada 2,08 ratio (2,00-3,60)

a�2GPI IgG 1,88 U/ml (< 10)

a�2 IgM 1,20 U/ml (< 5)

�-cardiolipina IgG 0,25 (< 2,80)

�-cardiolipina IgM 0,38 (< 3,10)

�-fosfatidilserina IgG 0,33 (< 2,80)

�-fosfatidilserina IgM 0,46 (< 3,70)

Factor V Leiden G/G (G/G)

Mutación FII: 20210 A G/A (G/G)
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Sordera súbita bilateral 
tras vacunación
del sarampión, rubéola
y parotiditis

Sr. Editor:

La eficacia e inmunogenicidad de los componentes de la va-

cuna triple vírica (VTP) es similar a la obtenida con los prepara-

dos monovalentes aislados: el 95% para el sarampión y el 99%

para la rubéola y parotiditis. Su tolerancia resulta excelente y

sólo son esperables reacciones adversas debidas a cada una de

las vacunas por separado, habitualmente poco importantes.

Se presenta el caso de un niño sano de 7 años, que a los 4 días de

la segunda dosis de la VTP (vacuna triple MSD, Pasteur Mérieux

MSD) se manifestó con una hipoacusia neurosensorial binaural de

grado profundo, con umbrales aéreos entre 85 y 110 dB HL, de ins-

tauración en 8 h, a la que se asociaba acufeno bilateral sin compo-

nente vestibular. Se efectuó registro mediante audiometría tonal li-

minar y pruebas supraliminares. Un estudio de imagen de la vía

acústica mediante resonancia magnética (RM) resultó normal. Las

determinaciones en sangre periférica, incluido western-blot para de-

tectar anticuerpos anticocleares, no encontraron alteraciones. El cua-

dro se clasificó de síndrome de sordera brusca idiopática (SBI).

Se inició corticoterapia local con metilprednisolona intratimpáni-

ca en dosis de 15 mg/día 10 días consecutivos, existiendo sólo dis-

creta recuperación y desapareciendo el acufeno. Posteriormente se

administró deflazacort oral en dosis de 1 mg/kg/día 14 días y dismi-

nución progresiva 10 días más, sin que existiera modificación en el

perfil audiométrico, inalterable hasta hoy (fig. 1).

La SBI se define como aquella hipoacusia perceptiva, ma-

yormente coclear, de instauración en un período de tiempo es-

pecialmente reducido, sin poderse filiar etiología alguna, lo cual

condiciona su diagnóstico por exclusión de otras causas1. Exis-

te además potencialidad para asociar deterioro en el equilibrio,

así como eventuales episodios de reversibilidad y/o recurren-

cia. Lo inespecífico de esta definición hace que se hable de una

entidad nosológica sindrómica plurietiológica y por lo tanto

susceptible de múltiples protocolos terapéuticos: inmunosupre-

sores, vasodilatadores, agentes reactivos, hemodilución nor-

movolémica, oxígeno hiperbárico, etc. Con todo, son los corti-

coides la base de la mayor parte de estrategias empleadas.

La causa última de la hipoacusia es oscura. Entre los efectos

adversos neurológicos posvacunales figuran la encefalopatía en

menos de una por cada millón de dosis a causa del componen-

te antisarampionoso, la neuritis periférica mixta transitoria por el

componente antirrubeólico, y el riesgo de meningitis y/o ence-

falitis por la fracción antiparotiditis, mención aparte de su po-

tencial daño laberíntico.

Sin embargo, la dosis de revacunación no suele desencadenar

efectos secundarios, sólo si la inicial no resultó inmunógena. En

particular, la vacuna administrada se prepara en embrión de

pollo, debiendo extremarse las precauciones en niños con aler-

gia de tipo anafiláctico al ingerir huevo. La presencia de alte-
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Figura 1. Audiometría tonal liminar del niño vacunado
tras corticoterapia. La pérdida auditiva regis-
trada resulta bilateral, simétrica, neurosenso-
rial y es cuantificable con una pérdida binau-
ral del 84,4 %.


