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CARTAS AL EDITOR

Angioma de células 
litorales y enfermedad 
de Von Willebrand

Sr. Editor:

Los tumores vasculares son la causa más frecuente de tumores

primarios del bazo1. El angioma de células litorales, es un tu-

mor vascular con origen en los sinusoides de la pulpa roja es-

plénica y que se caracteriza por la expresión de marcadores en-

doteliales e histiocitarios2,3. Generalmente, se manifiesta con

esplenomegalia e hiperesplenismo1. Aunque es aparentemente

benigno, se recomienda el seguimiento de los pacientes, ya que

un tercio de los casos descritos en adultos, se asocia a linfomas

y otras neoplasias malignas4.

Se presenta el caso de un niño de 12 años de edad que consulta

por epistaxis sin causa conocida. No antecedentes hemorrágicos

previos. A la exploración, sólo se detecta esplenomegalia de dos tra-

veses de dedo y pequeñas equimosis en regiones pretibiales. Exá-

menes complementarios: discreta anemia microcítica y trombocito-

penia con frotis sugestivo de hiperesplenismo. TTPA alargado con

factor Von Willebrand y cofactor de la ristocetina disminuidos, com-

patible con enfermedad de Von Willebrand. Ecografía abdominal:

bazo de 14 × 11 cm con ecoestructura heterogénea. En su interior

se visualiza masa hiperecogénica con respecto al parénquima cir-

cundante, aparentemente bien delimitada, de 9 × 9 cm y ecoestruc-

tura heterogénea. Tomografía computarizada (TC) y resonancia

magnética (RM): tumor esplénico bien delimitado, que aumenta re-

alce en fases tardías del estudio dinámico (fig. 1A y B).

Se realiza esplenectomía, con fines diagnósticos y terapéuticos.

Dos semanas antes de la intervención, se procede a vacunación con-

tra gérmenes encapsulados (Haemophilus influenzae, Streptococcus

pneumoniae, Neisseria meningitidis). Una hora antes de la cirugía,

se administra infusión de desmopresina (0,3 �g/kg en 100 ml de

suero salino fisiológico, a pasar en 30 min, intravenoso) para liberar

el factor Von Willebrand de los almacenes intracelulares de las célu-

las endoteliales, y así normalizar las alteraciones de la coagulación

de nuestro paciente.

El estudio anatomopatológico de la tumoración muestra una neo-

formación constituida por canales vasculares anastomosados, tapi-

zados por células columnares positivas para marcadores histiocita-

rios y endoteliales, compatible con angioma de células litorales

(CD-68, CD-34, CD-31, S-100).

La evolución es favorable, presentando en los controles analíti-

cos posteriores, una trombocitosis reactiva. Las plaquetas y las alte-

raciones de la coagulación detectadas antes de la intervención, son

normales al año.

El angioma de células litorales es una neoplasia vascular be-

nigna que afecta de forma típica al bazo2. Es excepcional su des-

cripción en niños5.

En 1991, Falk et al2 describieron por primera vez, sus característi-

cas morfológicas y fenotípicas, en base a una casuística de 17 pa-

cientes. Las células neoplásicas se caracterizan por presentar un fe-

notipo positivo tanto para marcadores endoteliales (CD-31, CD-34,

r-FVIII/FvW) como histiocitarios (CD-68, S-100)2,3-6. No presentan

atipias ni mitosis, a diferencia del tumor maligno de células litorales7.
El angioma de células litorales puede presentarse clínicamente

con síntomas constitucionales (astenia, anorexia, pérdida de peso)

e hiperesplenismo, anemia y trombocitopenia2,4-5, aunque su hallaz-

go también puede ser casual, ya que a veces cursa de forma asinto-

mática8.

Las técnicas de imagen (ecografía, TC, RM) pueden ser útiles

para valorar las características morfológicas y estructurales del

tumor. Generalmente, se trata de lesiones multinodulares que

afectan al bazo de forma difusa1,4-9; sin embargo, nuestro pa-

Figura 1. Resonancia magnética. A) Tumoración esplénica bien delimitada. B) Captación progresiva de contraste por
parte de la masa, conforme progresa el estudio dinámico, como corresponde a una lesión de tipo vascular.
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ciente presentaba en ecografía una masa hiperecogénica bien

delimitada que pudo caracterizarse como lesión de tipo vascular

en TC y RM (ya que aumentaba el realce del tumor en la fase

tardía del estudio dinámico). Su presentación en forma de lesión

única e hiperecogénica, sólo la hemos encontrado referida por

un autor9.

El diagnóstico diferencial debe realizarse con neoplasias pri-

marias esplénicas que afecten de forma difusa al bazo (heman-

giomas, linfangiomas, hamartomas, hemangioendoteliomas, an-

giosarcomas) y con enfermedades sistémicas (sarcoidosis), en

aquellos pacientes con afectación múltiple difusa. En enfermos

como el nuestro, con tumor único, el diagnóstico diferencial in-

cluye a cualquier tipo de tumoración esplénica unifocal1-10.

El tratamiento es quirúrgico, siendo la esplenectomía necesa-

ria para el diagnóstico inmunohistoquímico2,6.

El estudio de las alteraciones de la coagulación de nuestro pa-

ciente (TTPA alargado, factor VIII levemente disminuido, factor

Von Willebrand y cofactor de la ristocetina disminuidos) eran

compatibles con enfermedad de Von Willebrand. La normaliza-

ción de dichas alteraciones al año de la extirpación del tumor y

la expresión en las células tumorales de marcadores endoteliales

podría implicar un aumento de la adherencia del factor Von Wi-

llebrand circulante a las células del tumor, disminuyendo su can-

tidad en plasma, tratándose así de una enfermedad de Von Wi-

llebrand adquirida, asociada a la masa esplénica.

Aunque se trata de una neoformación benigna, se recomien-

da el seguimiento de los pacientes ya que se describe, hasta en

un tercio de pacientes adultos publicados, la asociación con

otras neoplasias malignas (adenocarcinoma de colon, cáncer

renal, de ovario, páncreas, leiomiosarcoma gástrico) y linfomas4.
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Infección precoz posnatal 
por citomegalovirus 
en un gran prematuro

Sr. Editor:

El citomegalovirus (CMV) pertenece a la familia de los Her-

pesvirus, es un virus ADN que afecta solamente a los humanos,

sin ningún vector de trasmisión conocido, que es capaz de cau-

sar infección primaria, quedarse latente y reactivarse posterior-

mente, es la causa más común de infección intrauterina, el 1%

de los recién nacidos están infectados por CMV. La mayoría es-

tán asintomático y el 5% tienen síntomas. Puede ser trasmitido al

recién nacido durante el período neonatal, los mecanismos de

trasmisión son a través de las secreciones vaginales en el canal

del parto, de la leche materna o las transfusiones1.

Recién nacido de edad gestacional 23 + 6 semanas, peso 645 g.

Rotura de bolsa a las 23 semanas, oligoamnios moderado, sin ma-

duración pulmonar. Presenta parto vaginal con reanimación tipo IV

y Apgar 3/5/7 al 1.º, 5.º y 10.º min, respectivamente. Presento múlti-

ples problemas: síndrome de distrés respiratorio neonatal grave,

neumotórax, neumonía nosocomial, sepsis tardía, ductus arterioso

persistente que tras 2 ciclos con indometacina, necesito corrección

quirúrgica, displasia broncopulmonar grave, retinopatía del prema-

turo grado II, anemia del prematuro que necesito transfusión de he-

moderivados en varias ocasiones, el día 12 de vida se determina

CMV en orina, mediante la técnica shell vial, siendo negativo; recibió

nutrición enteral con leche materna exclusiva a partir de los 32 días

de vida.

El día 53 de vida en el contexto de un cuadro de colestasis neo-

natal de probable origen multifactorial y una neumonitis, presenta

mayor deterioro respiratorio, elevación de transaminasas y aumento

de la colestasis. Se determina CMV en orina siendo positivo, la

IgG-anti-CMV y IgM-anti-CMV en el recién nacido son positivas,

la serología materna mostró seroconversión a CMV, la determinación

de CMV en la leche materna fue negativa.

Se decide tratamiento con ganciclovir 5 mg/kg/día y se mantiene

durante 23 días, negativizándose CMV en orina y consiguiendo re-

misión de la colestasis, una progresiva normalización de las transa-

minasas y mejoría parcial de la situación respiratoria. No presentó

efectos secundarios relevantes. No se retiró la lactancia materna.

La infección perinatal por CMV es frecuente (6%) en los pre-

términos menores de 1.500 g, los mecanismos de transmisión

son las secreciones vaginales, la leche materna, las transfusiones

o infecciones nosocomiales a través de orina y saliva. Las trans-

fusiones de concentrado de hematíes en menores de 1.500 g es

la causa más frecuente. La clínica comienza entre las 3 semanas
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