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INTRODUCCION

Lasanomalias vasculares cutdneas son
patologias frecuentes en los pacientes
pediatricos y en la mayoria de los casos
son un hallazgo fortuito en el momento
de la consulta.

En esta revisiéon haremos hincapié en
los hemangiomas, ya que son los tumores
benignos mds frecuentes de la infancia,
pero consideramos fundamental conocer
las diferencias entre estos tumores y las
malformaciones vasculares, debido a que
la conducta de exploracién y terapéutica
es diferente en ambos casos.

En el afo 1982, Mulliken y Glowacki'
propusieron una clasificacién biolégica
para las lesiones vasculares basada en la
apariencia clinica, las caracteristicas his-
topatolégicas y el comportamiento biol6-
gico. Los hemangiomas son tumores vas-
culares benignos compuestos deendotelio
en proliferacién que crecen con rapidez
los primeros meses de vida, tienen hiper-
celularidad, luego se estabilizan y lenta-
mente involucionan con fibrosis e hipoce-
lularidad. Las malformaciones vascula-
res son hamartomas constituidos por cé-
lulas endoteliales maduras que no proli-
feran. Son errores de morfogénesis, ano-
malfas estructurales que estan presentes
desde el nacimiento, aunque a veces no
son evidentes. Pueden estar compuestos
por capilares, venas, linfdticos o por com-
binaciones de estas estructuras.

En 1994, Takahashi caracterizo las di-
ferencias biolégicas entre hemangiomas
y malformaciones vasculares basado en
marcadores de proliferacién y determiné
queloshemangiomas en etapa de prolife-
raciéon expresan antigeno nuclear de célu-
las proliferantes, colagenasa de tipo IV y
factor de crecimiento fibroblastico bdsi-
co; en la fase de involucién, una metalo-
proteinasa inhibidora de tejido. Por el

e_battistella@hotmail.com contrario, las malformaciones vasculares

no expresan estos marcadores.?

Esta clasificacion se modificé en 1996
conlainclusién de otros tumores vascula-
res como el hemangioendotelioma kapo-
siforme, angioma de células en penacho
(tufted), granuloma piégeno y el heman-
giopericitoma, que pueden originarse en
la infancia pero tienen caracteristicas cli-
nicas e histopatoldgicas distintas de los
hemangiomas; porello, lanueva clasifica-
cién los divide en tumores vasculares y
malformaciones vasculares.

EPIDEMIOLOGIA

Los hemangiomas tienen una preva-
lencia del 1 al 3% en los primeros dias de
viday alrededor del 10% en el primer afio.
Las mujeres se afectan 3 veces mas que los
varones.’ En nifios prematuros con peso
menor a 1.500 g la prevalencia es de apro-
ximadamente 16% y en aquellos con peso
menor a 1.000 g, de 23%. En los recién
nacidos (RN) con edades gestacionales
entre 25y 30 semanas, es de 19%, entre 30
y 35 semanas, 11% y a las 35 semanas o
mads, 8%.° La incidencia en RN prematu-
ros es del 13%, incrementdndose inversa-
mente con el peso."**!* Los hemangiomas
aparecen durante el primer mes de vida
en el 90% de los casos.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Los hemangiomas pueden ser: super-
ficiales (65%), profundos (15%) o mixtos
(20%).

Los hemangiomas superficiales a me-
nudo son visibles desde el primer dia de
viday aparecen caracteristicamente como
un drea macular de hiperemia que semeja
una "mancha salmén", en vino oporto o
un drea pélida que simula un nevo anémi-
co que presenta telangiectasias y que, al
cabo de 1 o 2 dias, desarrolla pequefios
hemangiomas. Generalmente todos pre-
sentan una fase de crecimiento rapido
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entre los 3 y 10 meses y una etapa involutiva
entre los 2 y 10 afios; s6lo excepcionalmente
contintan creciendo después del primer afio
de vida.

Del total de los hemangiomas, menos del
20% estdn presentes al momento del naci-
miento y el resto aparece en las dos primeras
semanas de vida. Elhemangioma superficial
comtnmente se conoce como “hemangioma
en frutilla” por su forma circunscripta oval o
redondeada, cupuliforme e intenso color rojo
escarlata; son lisos o lobulados y su didmetro
final varia desde menos de 1 cm hasta 25 cm
0 mads; pueden observarse venas superficia-
les en la piel circundante que corresponden
al sistema de drenaje del hemangioma.

Se presentan en cualquier sitio, alrededor
del 60% se localiza en cabeza y cuello, le
siguen tronco y miembros y no es infrecuen-
te que comprometan las membranas mucosas
de las regiones oral y genital.®”

En el 80% de los casos la lesién es tnica,
pero pueden estar presentes en gran nimero
(5 0 més), lo que corresponde a una heman-
giomatosis neonatal benigna o bien a una
hemangiomatosis diseminada, en cuyo caso
es necesario descartar el compromiso sisté-
mico (aparato digestivo, cerebro, rifiones,
huesos, etc.).>1°

En los hemangiomas superficiales puede
existir un elemento profundo, particularmen-
te cuando son grandes; esta entidad recibe el
nombre de angiomas mixtos.

Los hemangiomas profundos se presen-
tan como masas redondeadas azules, blan-
dasy calientes, debajo de piel normal o como
undreamacular de telangiectasias semejante
aunamancha en vino oporto pélida; amenu-
do producen al tacto unaimpresién de "bolsa
de gusanos" y esto los distingue de otros
tumores, ya que al comprimirse pueden dis-
minuir a la mitad de su tamafio original. Por
otra parte, se agrandan y oscurecen cuando
el nifio llora o grita.’

Los hemangiomas viscerales son raros
(11%). Su diagnéstico se hace con el segui-
miento clinico de los pacientes; las localiza-
ciones mds frecuentes son laringe, higado y
tracto gastrointestinal.*!!

Los hemangiomas, incluso los profun-
dos, involucionan espontdneamente en el
95% de los casos. Alrededor del 30% se re-
suelven a los 3 afios, el 50% a los 5 afios y el
75%, alos 7 afios. La resolucién temprana no

estaria relacionada con el tamarfio, localiza-
cién y namero de lesiones, pero si con una
desapariciéon mds rdpida y mejor resultado
cosmético, mientras que la resolucién tardia
se vincula a una involucién incompleta.

Hay poca evidencia que indique que la
ulceracion acelere el proceso de resolucién,
el cual estd marcado por el reblandecimiento
de la lesién y el aclaramiento central punti-
forme gris-rosado de la superficie. Estos fo-
cos se hacen confluentes y se extienden peri-
féricamente; cuando la involucién ha cesa-
do, el drea afectada puede ser normal, pero
puede quedar una leve atrofia con telangiec-
tasias. En labios y parpados después de la
resolucién se observa piel redundante y en
las dreas de ulceraciéon pueden quedar como
secuelas, cicatrices amarillentas o color piel;
las lesiones en cuero cabelludo comtinmente
muestran resolucién completa y en dreas
donde ha ocurrido ulceracién, involucionan
sin dejar alopecia permanente.'*'5172!

COMPLICACIONES

e Ulceracién: Es una complicacién frecuen-
te delos hemangiomas superficiales, par-
ticularmente delos de gran tamafio. Cuan-
do asientan en el drea anogenital pueden
ocasionar disuria y dolor a la defecacién.
Cuando se localizan en nariz, labios u
orejas pueden producir pérdida de tejido
y mutilacién. Eventualmente puede agre-
garse sangrado o infeccién, particular-
mente por estreptococos del Grupo A,

FotoGraFiA 1. Hemangioma en region clavicular derecha en una nifia

de 9 meses




que puede llevar a una septicemia.>**"3
Insuficiencia cardiaca: Hemangiomas gi-
gantes con grandes voltimenes de sangre
y cortocircuitos (shunts) pueden llevar a
la insuficiencia cardfaca. Esta complica-
cién ocurre particularmente en la heman-
giomatosis diseminada cuando se produ-
ce un cortocircuito continuo asociado con
hemangioma hepético.

Defectos de la coagulacion: Frecuentemente
el comienzo se anunciaria por sangrado
dentro del hemangioma o alrededor de
él; esto se manifiesta con aumento de
tamario, induracién o sensibilidad y equi-
mosis superficial, lo que produce rdpida
expansién del hemangioma, que en oca-
siones puede ser letal, por compresién de
estructuras vitales, especialmente cuan-
do la lesion se encuentra en el drea
cervicofacial. El sangrado interno se aso-
cia con mortalidad significativa (40%).
Compromiso de la vision: Los hemangiomas
que comprometen los pdrpados pueden
interferir con la visién; pueden producir
ambliopia astigmatica u obstructiva.
Obstruccién de la via aérea: Los hemangio-
mas del cuello con extensién al drea
subglética ponen en peligro la vida por
obstruccién.

Fenémeno de Kasabach-Merritt: Es la aso-
ciacién de un tumor vascular y una coa-
gulopatia trombocitopénica grave. Anti-
guamente se lo consideraba como una
complicacién de los hemangiomas capi-

FoTOGRAFIA 2. Hemangioma capilar de labio superior en un vardn de

1 aiio
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lares comunes de la infancia, pero actual-
mente se sabe que los tumores involucra-
dos son el hemangioendotelioma kaposi-
forme y el angioma de células en penacho
(tufted), que son tumores de muy rara
presentacién y de comportamiento agre-
sivo; clinicamente tienen alguna seme-
janza con los hemangiomas pero histol6-
gicamente estdn bien definidos. Es una
entidad grave, con alta mortalidad, que
varfa entre 20 al 50% segun diferentes
autores.?%

Estudios complementarios
» Ultrasonografia con ecodoppler: Util como

ayuda diagnéstica, aunque pueden con-
fundirse malformaciones arteriovenosas
con hemangiomas, debido a que tienen
alto patrén de flujo.

Resonancia magnética: Es la mejor modali-
dad en diagndstico por imdgenes para
detectar crecimiento profundo de los he-
mangiomas.

Se deben investigar metédicamente pa-
cientes con grandes hemangiomas de ca-
beza, cuello y parte superior de tronco,
para descartar el riesgo de defectos intra-
craneales, oculares, cardfacos, adrticos y
por el mayor riesgo de presentar en esas
zonas tumores como el hemangioendote-
lioma kaposiforme y el angioma de célu-
las en penacho (tufted).

Fibroscopia: Se debe realizar ante un he-
mangioma laringeo subglético.

Eco-TAC o RMN: Realizar en caso de
agrandamiento del higado e insuficiencia
cardfaca congestiva. Pueden detectarse
multiples hemangiomas hepéticos, aun-
quelainsuficiencia cardfaca también pue-
de ocurrir como complicacién de heman-
giomas cutdneos voluminosos sin heman-
giomas hepéticos; se controla ecografica-
mente el volumen de los hemangiomas y
el didmetro de los vasos hepaticos, los
cuales son indicadores de evolucién y de
la necesidad de tratamiento farmacolégi-
co.

Sangre oculta en materia fecal: Su presencia
sugiere hemangioma en el tracto gastro-
intestinal.

Malformaciones asociadas
a hemangiomas (6,9%)
* Neurolégicas: Pueden resultar anomalias
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dismorfogenéticas, comolamalformacién
de Dandy-Walker. Normalmente esta
anomalfa es sintomdtica antes del afio de
edad, con macrocrdneo e hidrocefalia;
otras anomalias cerebrales de la fosa pos-
terior son la hipoplasia cerebelar o los
quistes aracnoideos, asi como la agenesia
del cuerpo calloso y anomalias arteriales
intracraneanas.

e (Otras: Atresia o ausencia de esternon, es-
ternénhendido, rafe abdominal supraum-
bilical, coartacién de aorta y otros defec-
tos cardiacos, anomalidades oculares
(microftalmos, catarata congénita e hipo-
plasia del nervio 6ptico), ano imperfora-
do, anomalias genitales, renales, cola sa-
cra, deformidades del sacro, disrafismo
espinal oculto, lipomielomeningocele y
defectos tiroideos.

La presencia de multiples anomalias en
asociacion con grandes hemangiomas cef4li-
cos se conoce como sindrome neurocutdneo
PHACES (por la sigla en inglés): malforma-
ciones de la fosa posterior y del sistema
nervioso central, hemangiomas, anomalias
arteriales, anomalfas cardfacas y coartacién
de aorta, anomalias oculares y defectos
esternales. Estonoincluye defectos del cierre
del tubo neural, como malformaciones geni-
tourinarias o sacras que ocurren con heman-
giomas del tronco y miembros.

Se desconoce la causa de estas malforma-
ciones, la patogenia serfa un error en el desa-
rrollo intrauterino que compromete la cresta
neural mesencefdlica y romboencefdlica.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Debido asus caracteristicas clinicasy evo-

lutivas, en general los hemangiomas no pre-

sentan dificultades para su diagnéstico, pero
es importante tener en cuenta las siguientes
patologfas:

® Mancha salmén: Es una mécula rojo-rosa-
da de contorno irregular, localizada pre-
ferentemente en regién occipital, frente y
glabela.

e Nevo flammeus: Son mdaculas de bordes
irregulares que con el tiempo pueden
sobreelevarse y adquirir una superficie
gruesa y rugosa, su color varia entre el
rosado pdlido y el rojo profundo, casi
siempre estdn presentes desde el naci-
miento y sus localizaciones mds frecuen-
tes son la cara (siguiendo las ramas del

trigémino), tronco superior y extremida-
des. Pueden afectar otros 6rganos como
cerebro, ojos, sistema 6seo, etc. o bien
formar parte de un sindrome como el
Sturge-Weber, Klippel-Trenaunay o de
una facomatosis pigmentovascular.

e Sindrome de Bean (nevo azul en tetilla de

goma): Consiste en multiples malforma-
ciones venosas delapiely el tracto gastro-
intestinal asociadas a hemorragia intesti-
nal. Clinicamente son nédulos azules de
consistencia gomosa, localizadas en cual-
quier parte del tegumento; en este caso, el
diagnéstico diferencial se hace con la he-
mangiomatosis benigna neonatal y la he-
mangiomatosis diseminada.

* Linfangiomas: Son parches con multiples
pdpulas color piel y vesiculas trasldcidas
o rojo-rosadas (por su contenido hemati-
o), que se desarrollan en cualquier su-
perficie del cuerpo. Pueden estar presen-
tes desde el nacimiento o manifestarse
poco después.

* Angioqueratomas: a) Corporis circunscrip-
tum que corresponde a un agregado de
pdpulas azul-negruzcas que se tornan
verrugosas y coalescen formando placas.
Generalmente estan presentes al nacer y
se localizan en las piernas. b) Angioque-
ratomas de Mibelli, son varias papulas
rojo oscuro de superficie verrugosa, loca-
lizadas principalmente en el dorso de ma-
nos y pies; aparecen en la infancia.

e Nevosararia: Es un punto central sobreele-
vado del que irradian vasos sanguineos;
predominan en la cara.

ForoGraFia 3. Hemangioma capilar en la zona vulvar en una paciente

de 6 meses




e Granuloma piégeno o botriomicoma: Nédu-
lo o pélipo rojo oscuro de presentacién
frecuente y crecimiento rdpido que apa-
rece a menudo después de un trauma y
sangra fdcilmente, se localiza en piel y
mucosas.

TRATAMIENTO
Aproximadamente el 10% de todos los

hemangiomas necesitan tratamiento activo,

que debe ser conservador en la mayoria de
los casos.” Las situaciones en las cuales se
debe considerar la terapia son las siguientes:

1. Lesiones faciales que comprometen es-
tructuras, con elevado riesgo de deformi-
dad cosmética. Por ejemplo, pédrpados,
labios.

2. Deformidad nasal en Cirano (16bulo na-
sal).

3. Lesiones faciales extensas que compro-
meten estructuras vitales o lesiones
pedunculadas, ya que tienen crecimiento
expansivo.

4. Hemangiomasen el drea genital, perianal
y nalgas.

Los tratamientos indicados son:

o Corticoides sistémicos”: En general debe-

rian usarse sélo en el estadio de creci-
miento rdpido; se indica un régimen de
seis semanas: 2 mg/kg, dos semanas, 1
mg/kg, dos semanas y 0,5 mg/kg, dos
semanas, diariamente, luego suspendery
s6lo reiniciar si hay aumento significati-
vo del crecimiento después de la suspen-
sion.
Se deben controlar los efectos adversos.
La mayoria de los nifios no tienen secue-
las permanentes con la terapia corticoidea,
s6lo el 30% de los hemangiomas graves
responden a la terapia y tienen una mor-
talidad entre el 40% y el 60%.

o Interferén 2 a-b: Esta modalidad terapéuti-
ca se utiliza en caso de fracaso del trata-
miento corticoideo.***

El tratamiento con interferén (INF) se ha
utilizado en pacientes de 2 a 13 meses, por
un lapso de 17 a 33 meses, sin efectos
colaterales mayores.

Dosis de INF: INF 2b, 3.000.000 U/m?/ dia.
Via subcutdnea por 15 dias y luego tres
veces por semana.

INF 2a, 1.000.000 U/m?/ dia, por dos dias,
luego 2.000.000 U/m?/dia por 2 dias y
posteriormente, dosis de mantenimientoa
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3.000.000 U/m?/dia, por via subcutédnea.

Como efectos secundarios se informaron:
sindrome seudogripal, fiebre, neutropenia y
aumento transitorio de las transaminasas. El
efecto secundario mds alarmante se informé
recientemente en un nifio tratado con INF
por un hemangioma cervicofacial y fue la
paraplejia espdstica.

e Tratamiento con ldser: En hemangiomas su-

perficiales es efectivo para enlentecer o
limitar la fase proliferativa y acelerar la de
involucién. Los hemangiomas ligeramen-
te elevados, constituidos en su mayoria
por un componente superficial, respon-
den muy bien a la fotocoagulacion.**
El tratamiento temprano de los heman-
giomas mixtos puede minimizar su tama-
fio, sangrado y ulceracién. También se
utiliza para las telangiectasias residuales
de pequefio calibre posteriores a la invo-
lucién.

Los hemangiomas con componente pro-
fundo se extienden a la dermis reticular y el
tejido celular subcutdneo, responden escasa-
mente al ldser debido a la baja penetracion
con que éste actda.

Sus efectos colaterales son: hipopigmen-
taciéon o hiperpigmentacién y cicatrices
varioliformes. Debe utilizarse en los fototipos
de piel I al IV; en la préctica, no se debe
aplicar enlos tipos V'y VI ya que lamelanina
acttia como barrera para la penetracién de la
luz. En el sitio delaaplicacién pueden apare-
cer lesiones purptricas que duran 10 a 14
dfas, con formacién de costras, ardor, dolory
eritema.

Usualmente el tratamiento se hace sin
anestesia y en nifios que necesitan inmovi-
lizacién se realiza sedacién o anestesia ge-
neral.

o Cirugia-Reconstruccion pldstica:

e Elhemangioma dellébulonasal (Cirano)
provoca deformidad nasal, por lo que
necesita reconstruccién plastica.”

¢ Eltejidoredundante posterioralainvo-
lucién completa de las lesiones de gran
tamafio requiere cirugfa, la cual se rea-
liza a los 4 0 5 afios. También las lesio-
nes pedunculadas, por su crecimiento
expansivo.

* Lesiones en labios y nariz después de
los 2 afios y antes de los 5.

e Criocirugia: Se realiza con nitrégeno liqui-
do. Se reserva para lesiones superficiales
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circunscriptas, pero produce extensas ci-
catrices.”?

Esteroides intralesionales: Tienenindicacio-
nes precisas. Se utiliza triamcinolona en
hemangiomas de parpados, con control
oftalmolégico, ya que provocan oclusién
embolica dela arteria retiniana o paralisis
del nervio oculomotor.”
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