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Resumen

Los hemangiomas de la infancia son los tumores vasculares mas frecuentes
en la edad pedidtrica. Se caracterizan por una fase inicial de proliferacién
répida, seguida por una lenta involucién que usualmente termina en resolucién
completa. En este articulo se revisa nueva informacién sobre la patogénesis, la
clasificacién correcta, la presentacién clinica, las estrategias de manejo y las
opciones de tratamiento.

PALABRAS CLAVE: Hemangioma infantil, clasificacién, tratamiento.

Summary

Hemangiomas of infancy are the most common paediatric vascular tumours

characterized by an initial phase of rapid proliferation, followed by slow involu-
tion, often leading to complete regression. This article reviews new information
regarding the pathogenesis, correct classification, clinical presentation, manage-
ment strategies and treatment options.

KEY WORDS: Hemangioma infantile, classification, treatment.

Introduccion

El término hemangioma genera gran confusién, ya que
por muchos afios se utilizé deforma genérica paranombrar
a todas las lesiones vasculares congénitas, tanto tumores
como malformaciones vasculares. De hecho, muchos he-
mangiomas se clasificaron teniendo en cuenta sélo su
apariencia clinica, sin una sustentacién fisiopatolégica,
origindndose denominaciones ambiguas como heman-
gioma cavernoso, capilar, hemangioma en cereza, en
fresa y en frambuesa. Este uso de terminologia imprecisa
produjo errores y retardo en el diagndstico, prondstico
y tratamiento. Actualmente se sugiere la no utilizacién
de la palabra “hemangioma” como un término general,
sino como un sustantivo que siempre debe ir acompa-
fado de un adjetivo que describa la condicién vascular
de forma mas especifica; por ejemplo, los hemangiomas
infantiles, para describir los tumores vasculares que se
presentan en los lactantes. Los objetivos de esta revisiéon
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son: aclarar el término hemangioma; aprender a diferen-
ciar los hemangiomas de las malformaciones vasculares,
segln caracterfsticas clinicas, inmunohistoquimicas e
imaginolégicas; identificar a los hemangiomas que se
consideran con potencial de riesgo funcional y anatémico
y proporcionar unas pautas de manejo."*

Definicion

Los hemangiomas infantiles son tumores vasculares be-
nignos que se producen por proliferacién del endotelio,
y que aparecen principalmente en el perfodo postnatal,

teniendo una fase de proliferaciéon y luego una de invo-
lucién.?

Historia

Antes se clasificaban las anomalfas vasculares tnica-
mente segin las caracteristicas clinicas, lo que llevé por
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muchos anos al uso inadecuado, confuso e impreciso del
término hemangioma. En 1982, Mulliken y Glowacky
propusieron una clasificacién de las marcas vasculares
del nacimiento de acuerdo con caracteristicas clinicas
y biolégicas que inclufan detalles anatomopatolégicos
e inmunohistoquimicos.” Esto permitié diferenciar mu-
chos de los que antes eran llamados hemangiomas, como
malformaciones vasculares, aunque con la clasificacién
de Mulliken y Glowacky persistié el concepto de que los
tumores vasculares eran sinénimo de hemangiomas.

En 1992, la Sociedad Internacional del Estudio de las
Anomalias Vasculares, teniendo en cuenta los estudios
de estos investigadores, establecié la clasificacién que
actualmente prevalece, aclarandose el concepto de que
los hemangiomas son tumores vasculares, pero no todos
los tumores vasculares son hemangiomas. En 1996, esta
misma sociedad adiciona en los tumores vasculares de
la infancia el hemangioendotelioma kaposiforme, el an-
gioma en penacho, el hemangiopericitoma y al granu-
loma telangiectasico.”

Clasificacion

La clasificacién de las anomalfas vasculares se divide en
tumores y en malformaciones vasculares segtn hallazgos
fisicos, comportamiento clinico y cinética celular.

La gran dificultad clinica para diferenciar los heman-
giomas infantiles de las malformaciones vasculares puede
verse aminorada por las diferencias en la etiologfa, curso
clinico, patologfa e imaginologfa. Sin embargo, esta
dicotomfa no es absoluta, ya que en algunos casos se ha
reportado la asociacién entre tumores y malformaciones
vasculares.* ¢

Epidemiologia

Los hemangiomas son las neoplasias benighas mas fre-
cuentes en el lactante, que se presentan en 1,1% a 2,6%
de los neonatos y en 10% a 12% de los nifios menores de
un afio.

La frecuencia de la localizacién es asf: 50% a 60% se
localizan en la cabeza y el cuello, 25% en el tronco y 15%
en las extremidades. Ocurren en todas las razas, con pre-
dominio en la raza blanca, y con menor frecuencia en los
africanos o en los asiticos.>*” Los principales factores de
riesgo para presentar un hemangioma son: ser de sexo
femenino, con una relacién de 3-5 a 1, teniendo también
con mas frecuencia complicaciones; las gestaciones
multiples, los nifios prematuros y de bajo peso (1500
gramos) que se ven afectados hasta en un 30%; y la toma
de muestra para vellosidades coriénicas entre la semana
9 a 12 de embarazo, presente como antecedente en el
20% de los pacientes con hemangioma.*"*?
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Etiologia

La etiologia de los hemangiomas no estd totalmente
definida. Se han postulado varias teorfas que involucran
sustancias angiogénicas, factores genéticos y hormo-
nales, sin que ninguno por sf solo pueda explicar el
origen de estos tumores.’

Alteracion en la vasculogénesis

Se dice que los hemangiomas surgen de un proceso an-
glogénico alterado. Normalmente, los angioblastos, que
son las células precursoras del endotelio, se originan
del saco vitelino, entre la semana 6 a 10 de gestacién,
y pasan por un proceso de formacién y crecimiento,
donde se expresan mediadores de la angiogénesis como
la selectina E, el ICAM 3, la proteina 1 quimiotictica
de monocitos, el factor de crecimiento endotelial vas-
cular (VEGF), el factor 2 de crecimiento semejante a la
insulina, y varias integrinas y receptores de la tirosin
quinasa, con sus ligandos, conocidos como angiopoye-
tinas. Posteriormente, las células endoteliales sufren un
proceso de remodelaciéon donde intervienen moléculas
apoptéticas como el interferdn, el clusterin/Apoj y la
citocromo mitocondrial. Alteraciones en este sistema,
moleculares o cromosémicas, pueden llevar a un desba-
lance en la formacién de los vasos. Dos teorfas se han
postulado teniendo en cuenta este paradigma: la primera
es la disfuncién de la via angiopoyetina/receptor Tie,
encargados en condiciones normales del desarrollo y el
mantenimiento de los vasos sanguineos. La segunda es la
pérdida de los inhibidores angiogénicos derivados de la
placenta, lo que explica el crecimiento rdpido del tumor
después del nacimiento.

3,5,10,11

Factores genéticos

Las alteraciones de la vasculogénesis a escala cromosémica,
sugieren una mutaciéon somatica del gen que regula el con-
trol vascular, en la que estd implicado el cromosoma 5q31-33.
Los posibles genes alterados serfan: el receptor 4 del factor
de crecimiento fibroblastico, el receptor beta del factor de
crecimiento derivado de las plaquetas, y la tirosin quinasa 4.
También se ha descrito la inactivacién del cromosoma X, lo
que indica un origen clonal de estas células.>*'*

Factores hormonales (placentarios)

El hecho de que los hemangiomas infantiles sean inmu-
norreactivos de forma intensa para marcadores placen-
tarios ha hecho que se postule la posibilidad de que estos
tumores se originen de angioblastos de la piel que se
diferenciaron hacia un fenotipo placentario, o de células
placentarias embolizadas, probablemente durante la toma
de muestra de vellosidades coriénicas. Sin embargo, estos
tumores no son simplemente tejido placentario ectépico,
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ya que no tienen arquitectura vellosa, ni expresan mar-
cadores trofoblasticos.'®'*'?

Clinica

Los hemangiomas son lesiones vasculares clinicamente
heterogéneas y dindmicas, cuya presentacién varfa de-
pendiendo del estadio de evolucién, la profundidad y la
localizacién.”'¢

Estadio de evolucién

Los hemangiomas se dividen en: nacientes, prolifera-
tivos, involutivos e involucionados.” Los hemangiomas
nacientes o que empiezan a visualizarse lo hacen la mitad
en las primeras semanas de vida, y la otra mitad, inme-
diatamente después del nacimiento, representados por
telangiectasias, méculas o equimosis.'"* Es importante
resaltar que las lesiones vasculares que se presentan
en el perfodo postnatal inmediato pueden corresponder
a hemangiomas nacientes, a hemangiomas completa-
mente desarrollados, que tendrian un curso similar a
los hemangiomas infantiles comunes; a malformaciones
vasculares o a hemangiomas congénitos. En la mayoria
de las ocasiones corresponden a hemangiomas nacientes,
aunque la verificacién de esto sé6lo se confirmara a través
del seguimiento.’ La fase de proliferacién inicia pocas se-
manas después del nacimiento con un crecimiento répido
del tumor, que por lo general dura entre 6 a 18 meses,
siendo el periodo de crecimiento més rdpido en los pri-
meros 3 a 6 meses. En esta fase el tumor adopta la forma
de una placa roja brillante, caliente, que no desaparece
con la diascopia. La fase del hemangioma involucionado

Hemangiomas infantiles

generalmente inicia a los 18 a 24 meses. En este estadio
el tumor se vuelve més blando, menos caliente, pierde
su brillo, y va adquiriendo un color violdceo o grisaceo
desde el centro hacia la periferia. La involucién completa
de los hemangiomas ocurre en un 60% a 80%, a una tasa
de 10% por afio, y el 50% involuciona a los cinco afos
de edad; el 70%, a los siete afos y el 90%, a los nueve
afios. En un 20% a 40% pueden quedar cambios cutdneos
residuales como: hipopigmentacién, telangiectasias y
cicatrices fibroadiposas; principalmente en los heman-
giomas de la punta de la nariz, los labios, la glabela, las
orejas, el drea de la parétida, el drea anogenital, y en
aquellos de gran tamario, superficiales, que se localizan
en la cara. Los hemangiomas que se resuelven después
de los seis afios suelen dejar mds cicatrices que los que lo
hacen antes. Cabe anotar que aunque el comportamiento
secuencial de los tumores es bien conocido, es dificil pre-
decir la duracién de las fases de crecimiento e involucién
en un paciente determinado.*"

Profundidad

Segtin el compromiso de la dermis papilar, la dermis
reticular o la hipodermis, los hemangiomas se clasifican
en superficiales, mixtos y profundos. Los hemangiomas
superficiales son los que ocupan la dermis papilar.
Presentan un color rojo intenso, bordes bien definidos
y superficie irregular, con el caracteristico aspecto en
fresa. Generalmente entran a la fase de involucién de
forma mds répida que los hemangiomas profundos. Los
hemangiomas superficiales corresponden a la mayoria de
los hemangiomas (62%). Los hemangiomas profundos

Ficura 1: Hemangioma segmentario con
compromiso periocular.
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FiGuraA. 2: Hemangioma ulcerado en zona intertriginosa.
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SOLITARIO SEGMENTARIO MULTIPLES
CLINICA Nédulo Placa Mis de cinco lesiones no contiguas
de cualquier morfologfa
COMPLICACIONES Pocas Muchas Mis que los solitarios
ASOCIACIONES Pocas Anomalfas estructurales Hemangiomas extracutaneos

TaBLA 1: Caracteristicas de los hemangiomas solitarios, segmentarios y multiples

FiGURA 3: Hemangioma congénito no involutivo (NICH)
en mujer de 14 afios, con miltiples telangiectasias en la
superficie.

FiGura 4: Sindrome de Kasabach-Merritt en paciente con
tumor vascular de la infancia.

son tumores blandos o cauchosos, de color azulado, que
surgen de la dermis reticular o hipodermis. La epidermis
que los recubre suele ser normal. Pueden hacerse notorios
meses después del nacimiento. Son los menos frecuentes
(15%). Los hemangiomas mixtos tienen caracterfsticas
tanto de los superficiales como de los profundos, y una
incidencia de 22%.*°
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Localizacién

Es determinante para clasificar los hemangiomas en ino-
cuos y de riesgo. Entre los hemangiomas que pueden ge-
nerar problemas funcionales y estéticos importantes estan
aquellos cerca de estructuras vitales, como los parpados,
donde pueden obstruir el eje visual y causar ambliopfa;
sin embargo, la complicacién mas frecuente en este sitio
es el astigmatismo por la compresién del tumor sobre la
coérnea. Otras alteraciones oculares descritas son: estra-
bismo, miopfa, obstruccién del ducto lacrimal, proptosis,
ptosis y compromiso retrobulbar. Todos los pacientes
con hemangiomas perioculares deben ser evaluados por
el oftalmélogo, con seguimientos posteriores cada 3 a 4
meses, durante la fase proliferativa.>*' Los hemangiomas
que comprometen el oido pueden provocar otitis, dismi-
nucién de la conduccién auditiva, lo que puede llevar a
alteraciones en el lenguaje.”

Los hemangiomas que se ubican en la “zona de la
barba”, conformada por los labios, el mentén, la regién
mandibular y el cuello, principalmente cuando son seg-
mentarios o multiples, pueden indicar compromiso de la
via aérea y digestiva en aproximadamente 50% a 60%
de los casos. Estos generalmente se manifiestan entre
las semanas 6 a 12 de vida, con ronquera y estridor.
Todo niflo con hemangiomas en esta zona requiere
visua-lizacién de la via aérea y seguimiento.*** Los he-
mangiomas de la regién lumbosacra con compromiso de
la linea media pueden indicar disrafismo espinal, anoma-
lfas anogenitales y urogenitales. A todos los pacientes
con lesiones en esta zona se les debe practicar una reso-
nancia magnética de la médula espinal, incluso aquellos
que tengan hemangiomas que se extiendan desde el ano
hasta la hendidura glttea®’

Hemangiomas solitarios, segmentarios y
multiples

Una nueva forma de clasificar los hemangiomas, y que
permite evaluar el pronéstico y el riesgo de manifesta-
ciones extracutédneas, divide estos tumores en lesiones
aisladas, multiples y segmentarias. Las lesiones aisladas
son la mayorfa; generalmente se presentan como lesiones
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RICH NICH
LOCALIZACION Extremidades Cabeza y cuello
CLINICA Nédulos violaceos firmes con palidez central, Placas violaceas con palidez central y
depresién, ulceracién 6 cicatrizacién telangiectasias
RESOLUCION 12 a 14 meses Ninguna
ASOCIACIONES Trombocitopenia, ICC, sangrado Ninguna
TRATAMIENTO Similar a los hemangiomas infantiles Cirugifa

TaBLA 2: Caracteristicas de los hemangiomas congénitos.

tumorales, con poco riesgo de manifestaciones cutdneas.
Las lesiones multiples son el 20%, y se definen como
cinco o mas lesiones tumorales no contiguas. En estos
casos debe sospecharse hemangiomatosis visceral. Las
lesiones segmentarias tienen la apariencia clinica de
lesién en placa que compromete un territorio de forma
unilateral. Su presencia puede asociarse a anomalfas
estructurales, mayor riesgo de ulceracién y con menor
frecuencia a compromiso visceral."*> La TABLA 1 resume
las principales caracteristicas distintivas segun esta cla-
sificacién.

En los hemangiomas segmentarios la anomalia
estructural mas temida es el sindrome de PHACE(S).
Este recibe su nombre por el acrénimo (en inglés): al-
teraciones en la fosa posterior, grandes hemangiomas
en la cara o el cuello, anomalias arteriales, cardiacas
y oculares, y la “s” para defectos del esternén. Sélo se
requiere de una manifestacién extracutanea para hacer
el diagnéstico, lo que sucede en 70% de los pacientes.
Debe realizarse seguimiento neurolégico estrecho, reso-
nancia magnética para evaluar la fosa posterior y des-
cartar la malformacién de Dandy Walker, arteriografia
para las alteraciones vasculares, toma de presién de las
cuatro extremidades para descartar coartacién adrtica
y evaluacién oftalmolégica®**>*® Los hemangiomas
cutdneos multiples se relacionan, en cambio, mas con
hemangiomas extracutdneos o viscerales, que pueden
comprometer cualquier sistema, aunque con mayor
frecuencia afectan el higado. Tradicionalmente se les ha
denominado hemangiomatosis neonatal benigna, cuando
carecen de compromiso sistémico, o hemangiomatosis
neonatal diseminada, cuando presentan compromiso de
tres o mas érganos; sin embargo, no todos los heman-
giomas multiples caen en estas dos categorias, por lo
que la denominacién hemangiomatosis multifocal con
compromiso extracutédneo o sin él es més adecuada. Los
hemangiomas hepaticos pueden ser asintométicos, o
producir insuficiencia cardiaca congestiva (ICC) de alto
gasto, anemia y trombocitopenia, con una morbimorta-
lidad de 40%— 80%. A estos pacientes, se les debe realizar
una observacién cuidadosa desde las primeras semanas
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de vida para buscar signos de compromiso sistémico,
principalmente hepatomegalia, junto con una ecografia
abdominal, cuando haya cinco o més lesiones. Otros
exdmenes que se pueden solicitar segtn los hallazgos
fisicos son el hemoleucograma y el uroanalisis.**

Hemangiomas congénitos

Este expresién describe tumores vasculares que son de apa-
riciénintrauterina y que no aumentan de tamario en el periodo
postnatal. Hay dos tipos: los hemangiomas congénitos no
involutivos (NICH) y los répidamente involutivos (RICH).
Ambos tienen igual distribucién de género, a diferencia de
los hemangiomas infantiles. Los NICH son raros. Crecen
proporcionalmente con el nifio, y no involucionan. Siempre
son lesiones solitarias, bien circunscritas, con compromiso
principalmente en la cabeza y el cuello (regién mandibular),
luego las extremidades y rara vez el tronco. Sus caracterfs-
ticas clinicas distintivas son multiples telangiectasias en la
superficie, palidez central o periférica, calor a la palpacién,
que se correlaciona con el flujo alto que se observa con el
doppler. La cirugifa es una opcién terapéutica.

Los RICH proliferan iz dtero, y estan completamente desa-
rrollados al nacimiento. La involucién sucede al afio de vida.
Clinicamente se presentan como lesiones nodulares vio-
laceas, firmes, con un anillo palido, y en el centro con una
depresion, ulceracion o cicatrizaciéon. El sitio de predileccién
es alrededor de las articulaciones. Algunos pueden ulcerarse
y sangrar.®>*** La TABLA 2 muestra algunas diferencias
entre estos dos tipos de hemangiomas.

Complicaciones

A pesar de la naturaleza benigna de la mayorfa de los
hemangiomas, hay un niimero considerable que puede
causar alteracién funcional o desfiguracién permanente.
La complicacién mas frecuente es la ulceracién, que se
presenta en un 5% a 13% de los casos. Esta puede acom-
paiiarse de hemorragia, infeccién y cicatrizacién. La
ulceracién resulta por la isquemia y necrosis del tumor,
y se produce principalmente en hemangiomas segmen-
tarios o profundos, de rdpido crecimiento, aunque tam-
bién pueden estar presentes al nacimiento. Los sitios més
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frecuentemente comprometidos son las dreas intertrigi-
nosas como las regiones perineal y perioral, las axilas y
el cuello. De estos, el de mayor riesgo de ulceracién es la
regién anogenital, donde puede dificultar la defecacién.
El dolor puede anteceder a la ulceracién. La hemorragia
suele ser minima y puede controlarse con presién directa.
La infeccién puede llevar a celulitis, osteomielitis, e in-
cluso de forma infrecuente derivar en sepsis y en muerte.
También puede ulcerarse con frecuencia la parte central
de la cara y las orejas.”® Otras complicaciones descritas
son la falla cardiaca congestiva de alto gasto en los
hemangiomas hepaticos miltiples y en grandes heman-
giomas cutdneos, y las alteraciones esqueléticas.”

Enfermedades asociadas con los
hemangiomas infantiles

Algunos hemangiomas de gran tamafio producen enzimas
(8 yodo tironina deodinasa) que inactivan la tiroxina, lo
cual lleva a un hipotiroidismo clinico. Se debe solicitar
TSH y T3 en hemangiomas grandes, en pacientes con
hemangiomas hepaticos, y en aquellos que van a recibir
interferén. Debe realizarse una ecografia hepatica a los
lactantes con hipotiroidismo de origen desconocido.” La
segunda condicién tradicionalmente asociada con los he-
mangiomas infantiles es el fenémeno de Kasabach—Merritt,
el cual es una complicacién de tumores vasculares de cre-
cimiento répido, que se caracteriza por anemia hemolitica,
trombocitopenia y coagulopatia. Este sindrome se presenta
en cuadros como hemangioendotelioma kaposiforme, an-
gioma en penacho, hemangiopericitoma y linfangioendo-
teliomatosis multifocal, y no en hemangiomas infantiles
clasicos. Requiere de un tratamiento enérgico pues se
acomparfia de alta mortalidad.”

Diagndéstico

La mayoria de los hemangiomas (90%) se diagnostican
con una historia clinica y un examen fisico detallados.
Los exdmenes complementarios no se realizan de
forma habitual, aunque en ocasiones se deberd recurrir
a estudios imaginolégicos cuando se deba diferenciar el
hemangioma infantil de las malformaciones vasculares
o de otro tipo de tumores, cuando se quiera conocer la
extension de la lesién y el compromiso de estructuras,
principalmente en hemangiomas grandes, cuando se
sospechen hemangiomas hepaticos, o dismorfismos como
el compromiso lumbar, o el sindrome de PHACE(S).*”*
Hay varios estudios que podrfan solicitarse ante una
lesion vascular; actualmente se prefiere realizar estudios
no invasivos para el diagnéstico de estos tumores.**

Ecografia

La ecograffa doppler es el estudio costo-efectivo, no
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invasivo, que primero se utiliz6 para clasificar las alte-
raciones vasculares segin la velocidad del flujo, dividién-
dose en lesiones de alto y bajo flujo.

Las lesiones vasculares de alto flujo son los heman-
giomas y las malformaciones arteriovenosas; estas se ven
blancas o hiperecoicas con la ecogratia. En cambio, las
lesiones de bajo flujo, es decir, las malformaciones capi-
lares, venosas y linfaticas se ven negras o hipoecoicas.
Aunque tanto los hemangiomas como las malformaciones
arteriovenosas son hiperecoicas con este estudio, pueden
diferenciarse ya que los hemangiomas se ven como una
masa bien definida, mientras que las malformaciones ar-
teriovenosas se visualizan como imégenes irregulares sin
efecto de masa, y con un shunt arterio-venoso.**’

Es qtil solicitar una ecogratia doppler cuando se desee
diferenciar los hemangiomas de las malformaciones
vasculares, sin ser este el método de elecciéon para el
seguimiento de los hemangiomas hepaticos, después de
que se ha tomado de preferencia una resonancia magné-
tica, y para hacer el diagnéstico prenatal de hemangiomas
congénitos desde la semana 12.%%%

Resonancia magnética (RM)

Esta es considerada el estudio imaginolégico mas im-
portante, o la prueba reina para el diagnéstico de las
alteraciones vasculares. Puede hacerse con contraste
y sin el. Cuando se solicita sin contraste, permite
evaluar la extensiéon del hemangioma y la presencia de
anomalfas asociadas como los hemangiomas hepaticos
o la malformacién de Dandy Walker en el Sindrome de
PHACE(S).*”* Con contraste permite diferenciar a los
hemangiomas infantiles de las malformaciones vascu-
lares y de otros tumores. La resonancia magnética que
en estos casos se utiliza, usualmente se hace y se lee en
dos secuencias: T'1 y T2, siendo T2 la mas importante.

Los hemangiomas en T suelen verse negros o hipoin-
tensos, y en T2 blancos o hiperintensos, mientras que las
malformaciones arteriovenosas se ven negras en ambas
secuencias y las malformaciones de bajo flujo blancas
en ambas secuencias. Se puede deducir entonces, que no
hay problema para diferenciar una malformacién arterio-
venosa de un hemangioma por resonancia. Aqui, la mayor
diferencia debe hacerse con las malformaciones venosas
que podran diferenciarse al obtener las dos secuencias;
ademds en muchos casos pueden verse flebolitos en las
alteraciones venosas.”"**

Tomografia axial computarizada (TAC) con
contraste

Es poco utilizada por ser un método invasivo y sin ma-
yores ventajas que la RM. Su reporte mostrara focos no-
dulares hipodensos (blancos) con realce en la periferia.*”
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Angiografia

Es un método invasivo cada vez menos frecuentado, més
cuando se trata del diagnéstico de los hemangiomas. Es
Gtil en dos circunstancias: para la embolizacién de he-
mangiomas infantiles sangrantes cuando se detecta un
vaso nutricio, y para el tratamiento de malformaciones
arteriovenosas.”

Biopsia

La biopsia del hemangioma rara vez es necesaria. Se hace
s6lo cuando el diagnéstico no esté definido con la RM o
cuando se sospeche otro tipo de tumor, incluyendo los
hemangiomas congénitos.”” Los hallazgos histolégicos
dependen del estadio del tumor. En la fase proliferativa
hay una proliferacién de células endoteliales, formando
nidos, con espacios luminales o sin ellos. A medida que
progresa la fase involutiva, las células endoteliales se
aplanan, se dilata el lumen vascular y se deposita tejido
fibroso, tomando el hemangioma una arquitectura
lobular. Los hemangiomas totalmente involucionados
contienen algunos capilares y vasos de drenaje, con
células endoteliales planas en un estroma fibroadiposo,
con coldgeno y fibras reticulares.>** Los hemangiomas
congénitos también tienen unos hallazgos histolégicos
distintivos, aunque si se toma la biopsia de un RICH antes
de los cuatro afios puede ser totalmente indistinguible
de un NICH. En los RICH se observan grandes canales
centrales de drenaje con abundante fibrosis, depdsito de
hemosiderina y proliferacién de células endoteliales. En
los NICH se observan prominentes arterias y venas sin
fistulas arteriovenosas y proliferacién de células endote-
liales.”® La biopsia también puede ayudar a diferenciar los
hemangiomas de las malformaciones vasculares: en los
primeros se ve una proliferacién de células endoteliales,
mientras que en las malformaciones hay canales dilatados
de paredes finas sin proliferacién celular. Igualmente es
util para diferenciar los hemangiomas de otros tumores
vasculares.”

8.5.1 Inmunohistoquimica

Permite confirmar el origen vascular del tumor ya que
las células endoteliales expresan en todas las fases CD31,
factor de Von Willebrand y urokinasa.” Ademads, se
puede diferenciar los hemangiomas infantiles de los he-
mangiomas congénitos, las malformaciones vasculares y
otros tumores vasculares, ya que sélo los hemangiomas
infantiles son Glut-1, antigeno Y de Lewis y merosina
positivos.®*

Diagnéstico diferencial

El diagnéstico diferencial més importante de los heman-
giomas infantiles son las malformaciones vasculares, una
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de las principales pautas que permitird diferenciarlos
es el curso natural de la lesién, ya que la malformacién
vascular tendrd un curso progresivo y persistente con
la edad, mientras que el hemangioma crece rdpidamente
para luego involucionar.’® Otros diagnésticos diferen-
ciales que deben tenerse en cuenta son los tumores vas-
culares de la infancia como son: el hemangioendotelioma
kaposiforme, el angioma en penacho, el hemangioperici-
toma y el granuloma telangiectésico.**

Tratamiento

La heterogeneidad clinica, el desconocimiento del curso
natural del tumor y la falta de factores prondstico que
permitan estratificar el riesgo hacen que sea controvertido
el manejo enérgico o no de los hemangiomas. En la actua-
lidad faltan estudios controlados aleatorizados basados en
la evidencia. No hay ningtin medicamento aprobado por
la FDA. Ninguna de las intervenciones terapéuticas se ha
sometido a estudios prospectivos, y sus efectos adversos
potenciales en neonatos son desconocidos.**' Dos con-
ductas pueden tomarse en el manejo de los hemangiomas:
una actitud expectante o una actitud activa. No se discute
que deben tratarse de forma activa los hemangiomas que
pongan en riesgo la vida o que produzcan una alteracion
funcional permanente, tengan riesgo de ulceracién o des-
figuraciéon cosmética. Estos hemangiomas constituyen el
10% al 20% de todos los hemangiomas. El 80% de los
hemangiomas restantes se consideran inocentes o sin
riesgo, y para estas lesiones aunque no hay pautas claras,
en general la tendencia va dirigida hacia la observacién,
ya que involucionan en poco tiempo, con restitucién cu-
tanea completa en el 50%. La indicacién de tratamiento
debe plantearse si es factible antes de los seis meses, ya
que la posibilidad de respuesta favorable es mayor.*'

Manejo expectante

Cuando se decide un manejo expectante se debe hacer
desde la primera visita. Es necesario explicar a los padres
acerca de la historia natural del tumor, el pronéstico y las
posibles opciones terapéuticas con sus efectos adversos.
El seguimiento debe ser frecuente en los primeros seis
meses, y se aconseja hacer un registro fotografico que
permita de forma més objetiva ver la reduccién del
tumor. Ademads, en cada seguimiento debe darse apoyo a
los padres ya que pocas veces ellos se sienten conformes
con este manejo.**

Manejo activo

N HEMANGIOMAS QUE PONEN EN RIESGO LA VIDA O QUE
PUEDEN PRODUCIR UNA ALTERACION PERMANENTE: En
estos casos, de primera linea estdn los esteroides orales
a dosis de 2 mg a 3 mg por kg durante semanas a meses.
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Dosis mayores no han mostrado mayor efectividad y
en cambio si efectos adversos. La respuesta a este me-
dicamento es variable: 80% tienen una disminucién
dramatica en las primeras semanas; 30%, detencién en
el crecimiento, y en 30% no hay respuesta; 40% de los
pacientes vuelven a tener recrecimiento al suspender
la medicacién. En general el medicamento es bien to-
lerado, con efectos adversos escasos y reversibles.*** En
segunda linea estd el interferén alfa 2a y 2b, que es un
inhibidor de la angiogénesis, utilizado de forma exitosa
en hemangiomas que ponen en riesgo la vida, cuando
no responden a la terapia con esteroides, lograndose
una disminucién de los hemangiomas aun mayor que
con los esteroides. Se pone de forma subcuténea 1 a 3
millones de unidades por metro cuadrado de superficie
corporal. El intervalo de administracién va entre varias
semanas y meses. La respuesta al tratamiento se observa
después de varias semanas. Los efectos adversos que
pueden presentarse con mayor frecuencia son: fiebre,
malestar y gripa, sintomas que pueden manejarse con
acetaminofén; y de forma transitoria anemia, neutro-
penia y elevacién de las enzimas hepéticas. Sin embargo,
el efecto adverso mds temido es la displejia espastica,
en muchos casos irreversible, que se presenta en 10% a
20% de los pacientes, a través de mecanismos de accién
aun desconocidos, aunque se postula una alteracién en
la mielinizacién. Este efecto adverso es mds frecuente
en ninos de corta edad. Esta es la razén por la que debe
utilizarse sélo en hemangiomas que ponen en riesgo la
vida, cuando no hay respuesta a los esteroides, y con
monitoreo del estado neurolégico.**** En tercera linea,
y en segunda para algunos autores, por el riesgo del in-
terferén, estd la vincristina, también indicada cuando no
hay respuesta a los esteroides. La dosis semanal es de 1
a 1,5 mg/m® Como es un medicamento caustico necesita
de la administracién con catéter central. Los trastornos
neurolégicos son acumulativos y predecibles.** Otro me-
dicamento que se ha descrito es la ciclofostamida, que
en dosis bajas acttia como inhibidor de la angiogénesis
tumoral. Cuando no hay respuesta al tratamiento farma-
colégico se sugiere cirugfa, embolizacién o radioterapia
como ultima medida.*

EN HEMANGIOMAS QUE PUEDEN ULCERARSE O CAUSAR
UNA DESFIGURACION COSMETICA: Cuando los heman-
giomas no ponen en riesgo la vida pero pueden ulce-
rarse o causar una desfiguracién cosmética se utilizan de
primera linea los esteroides intralesionales u orales. La
indicacién de los esteroides intralesionales son heman-
giomas pequefios, no segmentarios. Se ponen minimo
tres dosis con un intervalo de 4 a 8 semanas. La dosis de
triamcinolona no debe exceder los 3 mg a 5 mg por kg
por sesién. Estdn contraindicados de forma absoluta en
los hemangiomas perioculares por el riesgo de producir
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oclusién de la arteria retiniana.*** De segunda linea
estd la crioterapia cuya indicacién es principalmente
los hemangiomas superficiales. E1 método de eleccién
es cerrado con probetas, minimo dos ciclos, con una
respuesta buena a aceptable. Su uso se limita por la
cicatrizaciéon y la hipopigmentacién. Acelera la fase de
involucién.*” El laser es considerado también de segunda
linea. Sus indicaciones son los hemangiomas ulcerados,
las telangiectasias residuales, y para algunos, aunque
controvertido, es tratamiento en la fase proliferativa de
hemangiomas pequerios superficiales. El laser de elec-
cién en las lesiones vasculares es el PDL (585 nm), que
aunque es altamente efectivo en las manchas en vino de
oporto, es menos eficaz en los hemangiomas. Se utiliza
principalmente en los hemangiomas superficiales ya que
su capacidad penetrante es de aproximadamente 1 mmy;
y para las telangiectasias residuales, aunque también
para esta dltima indicacién sirve el KTP. El erbio-YAG
y el diéxido de carbono son dos tipos de laser ablativos
que se utilizan para los hemangiomas ulcerados, y para
la atrofia residual. El l4ser no ablativo Dye pulsado 450
sirve también para esta tltima indicacién. Otros laseres
como el Nd-YAG y el alexandrita se usan mas en otras
lesiones vasculares que en los hemangiomas por el riesgo
de cicatrizacion.*®* De tercera linea estd la bleomicina,
que acta al esclerosar el endotelio. La ampolla debe
diluirse en 15 cc de solucién salina, aplicdindose cada 2 a
4 semanas. El efecto adverso més frecuente es la ulcera-
ci6n.”® Entre otros medicamentos que se han sugerido
est4 el imiquimod para hemangiomas superficiales, apli-
cado cinco veces a la semana por dieciséis semanas.” Los
esteroides tépicos de alta potencia, para hemangiomas
superficiales,” aunque sélo hay descritas tres series de
casos en donde se utilizaron esteroides tépicos para el
manejo de hemangiomas perioculares, y su respuesta
fue més lenta que con los intralesionales. También se
ha utilizado la compresién neumatica en hemangiomas
localizados en las extremidades.

Tratamiento de los hemangiomas ulcerados

La compresién local suele ser suficiente para controlar
el sangrado. Las curaciones se realizan con solucién de
Burow, 6xido de zinc, gasas vaselinadas o hidrocoloides.
Se usan antibiéticos tépicos en general, pero si son he-
mangiomas ulcerados grandes, cefalosporinas de primera
generacién. La analgesia se realiza con acetaminofén,
codefna o lidocafna tépica. Esta tltima no debe aplicarse
amas de 8 mg/kg (una cucharita) més de cuatro veces al
dfa. No debe darse EMLA por el riesgo de metahemo-
globinemia en piel no integra. Para ulceraciones grandes
puede requerirse: compresion, apésitos, antibidticos y es-
teroides sistémicos, analgésicos, y en ocasiones, cirugfa.”’
El laser pulsado en las lesiones ulceradas puede disminuir
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el dolor y favorecer la reepitelializacién en un 50% a 90%,
aunque hay casos que no responden, e incluso empeoran.
No se han establecido pardmetros para tratar los heman-
giomas con esta medida.

Cirugia

La cirugfa debe pensarse en la edad preescolar de los
nifios con lesiones residuales antes de que entren al
colegio, en lesiones pedunculadas que definitivamente
dejardn anormalidades residuales, en los hemangiomas
congénitos no involutivos y en aquellos que no respondan
al tratamiento farmacol6gico.*

Conclusion

A pesar de ser los tumores mas frecuentes en la infancia,
pocas investigaciones se han realizado para poder pre-
decir el comportamiento clinico, explicar la patogénesis,
la tasa de complicacién, el potencial para desarrollar
anomalias en el desarrollo o lesiones viscerales asociadas.
No se debe olvidar que la eleccién del tratamiento la de-
termina la experiencia del médico.
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Preguntas

Preguntas educacion

, e . Rev Asoc Col Dermatol
médica continua

1. Segtn la Sociedad Internacional del Estudio de las
Anomalias Vasculares, éstas se clasifican en:

a.Hemangiomas o malformaciones.

b. Tumores o malformaciones.

c. Hemangiomas capilares o hemangiomas cavernosos.
d. Marcas en fresa o manchas en vino de oporto.

2. Sobre la epidemiologfa de los hemangiomas infantiles,
una de las siguientes afirmaciones es falsa:

a. Predominan en el sexo femenino.

b. 10% de los recién nacidos prematuros pueden presen-
tarlos.

c. La toma de vellosidades coriénicas es un factor de
riesgo.

d. Son mas frecuentes en la cabeza y el cuello.

3. En cuanto a la etiologfa de los hemangiomas infantiles,
es clerto, excepto que:

a. Se presenta por alteracién en la vasculogénesis.

b. Los cromosomas 5 y Y estan relacionados.

c. Hay embolizacién de las células placentarias a la piel.

d. Hay una alteracién de las angiopoyetinas sobre el re-
ceptor Tie.

4. Sobre los hemangiomas segmentarios, una de las si-
guientes afirmaciones es falsa:

a. Se asocian con mayor riesgo de anomalfas estruc-
turales.

b. Son los hemangiomas que mads se asocian con heman-
giomas hepéticos.

¢. Grandes hemangiomas segmentarios en la cara pueden
hacer parte de Sindrome de PHACE(S).

d. Algunos hemangiomas segmentarios en la regién de la
barba requieren evaluacién con laringoscopia.

5. De los hemangiomas congénitos, es cierto:

a. No presentan crecimiento en el perfodo postnatal.

b. Se pueden diagnosticar desde la semana 12 con eco-
graffa.

¢. Son negativos para GLUT-1 y el factor Y de Lewis.

d. Los NICH requieren cirugfa.

© 2008 Los Autores.

6. El estudio imaginol6gico més importante para evaluar
las anomalfas vasculares es:

a.Ecografia.

b. Resonancia magnética.
c. Tomograffa.

d. Biopsia.

7. Los hemangiomas infantiles son positivos para los
siguientes marcadores, excepto:

a. GLUT-1.

b. Merosina.

c. Factor Y de Lewis.

d. Marcador trofobléstico.

8. Sobre el tratamiento de los hemangiomas, una afir-
macion es verdadera:

a. Pueden tratarse con esteroides sistémicos a dosis de 3
a 5 mg/kg.

b. El uso de vincristina puede producir displejia espés-
tica.

c. El principal l4ser utilizado es el Nd-YAG.

d. Los esteroides intralesionales no pueden utilizarse en
hemangiomas perioculares.

e. El interferén alfa tiene una respuesta mas rapida que
los esteroides sistémicos.

9. Una indicacién para operar un hemangioma es:

a. Cuando son pedunculados.

b.Cuando no responden a la terapia farmacolégica.
c. Cuando el paciente va a entrar al colegio.

d. Cuando es un NICH.

10. Sobre los hemangiomas ulcerados es falso que:

a. Son dolorosos.

b. Es la complicacién més frecuente.

c. Ulceraciones extensas requieren anestésicos topicos
como el EMLA.

d. El sangrado suele controlarse con compresion.

e. Se presentan més en la fase proliferativa.

Respuestas al cuestionario en la pdagina 300
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