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ACTUALIZACION EN EL DIAGNOSTICO Y
TRATAMIENTO DE LOS HEMANGIOMAS

UPDATE ON DIAGNOSIS AND TREATMENT
OF HEMANGIOMAS

S HERING*, F G R SARMIENTO**y L E VALLE***

SUMMARY: Emphasis on correct classification is still a high priority in the literature and
yet there remains a great deal of misinformation. Many new developments in the basic
science of these lesions are allowing better understanding of why these lesions occur
while improving our management in these patients. Advances in early diagnosis and
therapeutic experience have improved our ability to treat extensive lesions and also improve

patients’ quality of life.
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DEFINICION

Elhemangioma es el tumor de partes blan-
das maés frecuente en la infancia'. Es una neo-
plasia compuesta de endotelio vascular
hiperplésico y proliferativo. Constituye lesio-
nes dindmicas que tienen un rapido creci-
miento postnatal, conocida como fase proli-
ferativa, hasta los 6-12 meses de edad; una
fase de cese crecimiento, o meseta, hasta los
18 meses; y por ultimo una fase de involu-
cién, que ocurre entre los 2 y 9 anos de edad?
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EPIDEMIOLOGIA

Su frecuencia se estima entre un 5-10 %
dela poblacién menor a 1 afio de vida'?. Afec-
ta mayoritariamente al sexo femenino en una
proporcion 4:1; la poblacién de raza blanca;
neonatos prematuros, siendo proporcional al
bajo peso del neonato***. Existe un patrén de
herencia autosémico dominante descripto, de
moderada a alta penetrancia®.

E150% de los hemangiomas estan presen-
tes al momento del nacimiento y el resto apa-
rece durante el primer mes de vida® Inicial-
mente aparecen como placas hipopigmenta-
das o azuladas. El 50% de los hemangiomas
no dejan alteraciones cutdneas residuales,
pero la involucién del otro 50% puede dejar
cambios permanentes como atrofia, telangiec-
tasias, hipopigmentacion, tejido redundante,
restos de tejido fibroadiposo.

E180% de los hemangiomas son solitarios,
de pequefio tamafio y presentan una involu-
cién espontdnea. Sin embargo, hay un 20%
de hemangiomas llamados complicados, con
posibilidad de provocar peligro de vida para
el nifo, de alterar permanentemente el fun-
cionamiento de alguno o varios érganos, o
dejar lesiones cutaneas secuelares, de impor-
tante repercusion estética y psiquica en el
paciente y su familia.
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ETIOPATOGENIA

Durante la fase proliferativa inicial los
hemangiomas se caracterizan por una infil-
tracion dérmica lobular de células endotelia-
les, pericitos y células de musculo liso con
ldmenes capilares mintsculos. También
abundan en esta etapa los mastocitos, lo que
no ocurre en la etapa de involucién clinica.

A pesar que el mecanismo exacto por me-
dio del cual se origina el hemangioma per-
manece auin desconocido, se describen facto-
res de crecimiento tisular en el rol de su gé-
nesis.

Estudios inmunohistoquimicos documen-
taron la expresion aumentada del factor de
crecimiento fibroblastico (FCF), factor de cre-
cimiento vascular endotelial, el antigeno ce-
lular de proliferacién nuclear y la colagenasa
tipo IV. In vitro, el FCF mostré inducir la hi-
perplasia de células endoteliales, como asi la
proliferaciéon y migracién de células de mus-
culo liso y fibroblastos. In vivo, el FCF esti-
mula la angiogénesis. Atin mas, se detect6 el
incremento del dosaje del FCF en la orina de
los pacientes con hemangiomas durante su
fase proliferativa, y su disminucién durante
la fase involutiva®. Por lo que resulta intere-
sante el planteo en un futuro, del monitoreo
de la eficacia de la respuesta al tratamiento
de los hemangiomas, mediante el dosaje uri-
nario de FCE.

CLASIFICACION

Es de alta prioridad una clasificacién co-
rrecta de los hemangiomas para su adecua-
do diagnostico y tratamiento oportunos, exis-
tiendo atin hoy, importante desinformacién
al respecto®. La clasificacion mas aceptada
hasta el presente, vigente desde su descrip-
cién en 1982, es la de Mulliken y Glowaki”
(ver Tabla I).

La misma permite discriminar entre he-
mangiomas y malformaciones vasculares
(MV), las que presentan un comportamiento
evolutivo diferente. Si bien las MV estan pre-
sentes desde el nacimiento y los hemangio-
mas pueden no ser evidentes clinicamente en
dicho momento, la involucion espontanea de
las MV no se ha reportado hasta el momento®.
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PRESENTACION CLINICA

Los hemangiomas pueden describirse se-
gun su localizacién en tres tipos:

1. Superficiales: se encuentran en la der-
mis papilar.

2. Profundos: se encuentran en la dermis
reticular, tejido adiposo, musculo, parénqui-
ma de aparato o sistema.

3. Mixtos: presentan componentes super-
ficiales y profundos.

Lamayoria de los hemangiomas aparecen
durante el primer mes de vida bajo la forma
de parche macular eritematoso, una zona
blanqueada a la que suele llamarse mancha
precursora, o una macula azulada localiza-
da, rodeada de un halo palido. Se piensa que
las zonas palidas son secuestros vasculares
subirrigados o no irrigados.

Al avanzar la vascularizaciéon aumenta el
flujo sanguineo y la mancha precursora se
transforma en una mancha en expansion.

En esta etapa proliferativa el color del
hemangioma es resultado de su localizacién
cutanea, siendo los superficiales rojos y los
profundos azulados o de color normal.

Como ya se describi6, evolucionan presen-
tando sucesivamente una etapa de crecimien-
to proliferativo, otra de cese del mismo o
meseta e involucién.

La involucién esta precedida de una pali-
dez central y un viraje del rojo brillante al gris-
azulado. La textura granulada de la piel re-
trocede y la masa se ablanda y se encoge.

La mayoria de los estudios clinicos de-
muestran que el 50% de los hemangiomas
involucionan a los 5 afios de edad; el 70% a
los 7 afios y el 90 % a los 9 afios de edad?.

Generalmente la involucién es completa,
s6lo algunos lo hacen en forma parcial y otros
se mantienen sin cambio. Las lesiones
residuales pueden ser: palidez, hiperpigmen-
tacion, atrofia, redundancia cutanea®’'°. Ge-
neralmente no hay cicatriz si no ha habido
antecedentes de ulceracion.

COMPLICACIONES

Debemos tener en cuenta que mas del 90%
de los hemangiomas resuelven esponténea-
mente sin presentar complicaciones o defor-
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TABLA I

Mulliken JB, Glowaki J. (1982)
HEMANGIOMAS Y MALFORMACIONES VASCULARES

TERMINOLOGIA ANTIGUA TERMINOLOGIA NUEVA

Hemangioma inmaduro
Angioma inmaduro
HEMANGIOMAS Marca de nacimiento Hemangioma
Hemangioma capilar
Angioma cavernoso capilar

TERMINOLOGIA ANTIGUA TERMINOLOGIA NUEVA

Mancha de vino oporto
Hemangioma cavernoso Malformaciones capilares
Nevo flamigero
Telangiectasias

Cavernomas
Hemangioma cavernoso
Angioma cavernoso Malformaciones venosas
Angioma venoso
Flebectasia

MALFORMACIONES
VASCULARES Angioma arteriovenoso
Fistula arteriovenosa
Derivacion arteriovenosa Malformaciones
Aneurisma arteriovenoso arteriovenosas
Aneurisma crisoide
Angioma racemoso
Aneurisma serpentinico

Linfangioma, Higroma
cistico, Linfangiectasia Malformaciones linfaticas

Fig 1: Hemangioma periorbitario. Fig 2: Hemangioma facial extenso.



ACTUALIZACION EN EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE LOS HEMANGIOMAS 57

maciones estéticas de importancia. Las com-
plicaciones habitualmente se producen en
hemangiomas no tratados y durante la fase
proliferativa.

Las complicaciones mas frecuentes son: las
ulceraciones, las infecciones y el sangrado.

La ulceracion es la complicacién maés co-
mun, aunque solamente se presenta en un 5%
de los casos®. Tiene un alto riesgo de infec-
cién. En general se produce en lesiones so-
metidas a tensién y sobre superficies cutaneas
y mucosas, que sufren abrasién como en el
area del pafial, labios, pliegues y perineo.

Provoca intensas crisis de dolor pudien-
do afectar el reflejo de succion, la alimenta-
cién del nifio, defecacion, miccién, provocar
alteraciones del comportamiento, como irri-
tabilidad y trastornos del suefio.

La infeccion frecuentemente es consecuen-
cia de la ulceracion, también se observa en
areas anatémicas dificiles de cuidar como
boca y regién perianal. La ulceracion e infec-
cién del hemangioma tiene alto riesgo de oca-
sionar cicatriz residual, especialmente en
aquellos casos de consulta tardia, subtratados
o sin seguimiento adecuado.

El sangrado en raras ocasiones ocurre,
siendo maés probable que tenga lugar en un
hemangioma ulcerado, ya sea espontdnea-
mente o ante el menor trauma. Generalmen-
te es poco profuso y puede ser controlado con
la simple compresién local®. Sin embargo pro-
voca gran ansiedad y preocupacion en los
padres, a los que debe alertarse de esta posi-
bilidad, y educarlos para enfrentarse adecua-
damente a la misma.

En el caso de sangrado intrabdominal de
un hemangioma grande, asociado con un
aumento de su tamano, debemos considerar
coagulopatia sistémica o malformacion arte-
riovenosa erréneamente diagnosticada.

COMPLICACIONES MENOS
FRECUENTES Y DE GRAVEDAD

Debe alertar sobre las enfermedades que
se asocian con menos frecuencia a los heman-
giomas, pero que por su gravedad pueden
poner en riesgo la vida del infante los siguien-
tes factores de riesgo: edad del nifio, la loca-
lizacién del hemangioma en cuanto a profun-
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Fig 3: Hemangioma nasal (en Cyrano).

Fig 5: Hemangioma en pierna con signos de involucion.
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didad, el ntimero total de lesiones presentes,
y la extension, especialmente en el drea del
rostro12,

A.Segiin su ubicacion:

Hemangioma subglético

Existe una fuerte asociacién entre heman-
giomas cervicofaciales y de la via aéra supe-
rior. El riesgo parece estar en relacién con la
extension de la afectacion cutdnea especial-
mente con el compromiso de las siguientes
areas: region preauricular, mejilla (Fig 2), cara
anterior de cuello, y/o labio inferior®.

Son potencialmente fatales, presentan has-
ta el 50% de mortalidad. Los sintomas suelen
aparecer en el infante en las primeras 6 a 12
semanas de vida, con empeoramiento progre-
sivo. Esto se manifiesta por medio de la apa-
riciéon de estridor bifdsico, especialmente
cuando se alimenta o llora. También son sig-
nos de alarma la dificultad respiratoria, tos y
cianosis. El 40% de los afectados requiere
traqueostomia. Su diagndstico se realiza por
medio de la via endoscépica’**2.

Hemangiomas periorbitales

Son importantes y requieren de tratamien-
to intensivo. E1 80% de estas lesiones presen-
tan complicaciones como ambliopia; errores
de refraccion, estrabismo, proptosis y atrofia
Optica. Puede haber extension hacia la 6rbita
en estudios complementarios como tomogra-
fia axial computada (TAC) o resonancia mag-
nética nuclear (RMN). Se indican examenes
oftalmoldgicos frecuentes durante la fase pro-
liferativa e involutiva (Figs 1y 2).

Hemangiomas lumbosacros

Pueden asociarse a disrafias de médula
espinal. En ellos estd indicada la RMN para
investigarlos tempranamente y evitar el dé-
ficit neuroldgico permanente.

B. Los hemangiomas como
componentes de sindromes:

Sindrome de Dandy - Walker

Los hemangiomas grandes y agresivos en
el rostro pueden asociarse con el sindrome
de Dandy-Walker o alteraciones de fosa pos-
terior. Se debe realizar radiografia de craneo
en hemangiomas faciales extensos, especial-
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mente si es de tipo placa o es ulcerada o si
hay alteraciones oculares.

Fenomeno de Kasabach - Merritt

Se caracteriza por agrandamiento brusco
de un hemangioma, trombocitopenia inten-
sa y anemia microangiopatica. Puede encon-
trarse coagulopatia por consumo, especial-
mente si hay infeccién. El fenémeno se debe
al secuestro de plaquetas en el hemangioma;
aparece en etapas tempranas de la vida
posnatal, promedio 5 semanas?’.

Es necesario y vital la evaluacién hema-
tolégica en nifios con hemangioma grande,
solitario y en crecimiento, o acompafiado de
hemangiomas o lesiones vasculares, que pre-
sentan palidez, petequias y/o hematomas
espontaneos, sangrado umbilical u otros sig-
nos de sangrados internos. La tasa de morta-
lidad es del 20 al 30%?.

Hemangiomatosis neonatal diseminada

Es rara y esta caracterizada por mdltiples
hemangiomas de color rojo rutilante de 0.2 a
2 c¢m, redondos y visibles. Esta presentacion
se asocia a hemangiomas viscerales. Cual-
quier 6rgano interno puede estar afectado, lo
mds comun es el sistema nervioso central,
tracto gastrointestinal, pulmones, ojos, cavi-
dad oral, bazo y rifiones®. La causa mas fre-
cuente de mortalidad es la insuficiencia car-
diaca congestiva con alto volumen minuto
(especialmente hemangiomas hepaticos). El
indice de mortalidad es del 95% en pacientes
no tratados.

Sindrome PHACES

Es la asociacién entre malformaciones ce-
rebrales de la fosa Posterior, Hemangiomas,
Anormalidades arteriales, coartacion de la
aorta y defectos Cardiacos, anormalidades
del ojo (Eye) y hendidura esternal o rafe Su-
praumbilical®™.

Los hemangiomas suelen ubicarse en la
cara y ser grandes. El pediatra y el dermat6-
logo no deben olvidar la frecuencia con la que
los hemangiomas se asocian a malformacio-
nes cerebrales y cardiacas, que son causa de
complicaciones graves y determinantes de la
evolucion del paciente.

Asi, todo hemangioma facial en un nifio
debe ser una sefial de alarma que conduzca a
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la realizacion de pruebas diagnosticas y al se-
guimiento del paciente para descartar mal-
formaciones no detectables al examen
semiolégico (Fig 2).

Este sindrome, que asocia un hemangioma
facial con alteraciones vasculares e hipoatro-
fia cerebelosa'*'. Se presenta mayoritaria-
mente, aunque no de forma exclusiva en ni-
nas.

Inicialmente el signo mas llamativo es el
hemangioma, que suele aparecer entre la ter-
cera y quinta semanas de vida y que afecta
sobre todo a la zona correspondiente a las
ramas sensitivas del trigémino. Ocasional-
mente se extiende por cabeza, cuello y otras
localizaciones, como extremidades o region
genital.

Las lesiones, aunque inicialmente aumen-
tan de tamafio y pueden llegar a deformar
parpados, nariz y labios, tienden a regresar
hacia el segundo afio de vida y raramente
requieren tratamiento quirtrgico.

Aun cuando el hemangioma suele tener
una evolucién benigna ,se han descrito casos
en los que se extiende a laringe y parte supe-
rior de la traquea, produciendo cuadros de
obstruccién de vias respiratorias altas®.

Por lo tanto, es preciso vigilar la aparicién
de estridor, cianosis o signos de dificultad
respiratoria que pudieran comprometer la
vida del paciente.

Las malformaciones vasculares observa-
das son variables. Las més caracteristicas son
la hipoplasia de troncos supraadrticos (habi-
tualmente de carétida o vertebral ipsilateral
al hemangioma) y la persistencia de arterias
embrionarias intracraneales o extracraneales
(arteria trigeminal) o la coartacion de aorta.
La presencia de cardiopatia congénita, aun-
que menos frecuente, también forma parte de
las alteraciones consustanciales del sindro-
me]5,16,'l7.

Las pacientes tienen ademds un retraso
psicomotor leve-moderado. El grado de
hipoplasia cerebelosa es variable, desde de-
fectos parciales a una agenesia global asocia-
da a una malformacién tipo Dandy-Walker.

Hasta el momento no se conoce la etiolo-
gia de esta entidad. Se plantean hipodtesis
genéticas, posiblemente ligadas al cromoso-
ma X con mortalidad en varones y predomi-
nio en mujeres. También se propone la accion
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de un patégeno no identificado, entre la cuar-
ta y sexta semanas de edad gestacional®, mo-
mento en el que se desarrollan las arterias
cerebrales y también tienen lugar las altera-
ciones embrionarias que producen el sindro-
me de Dandy-Walker y a las malformaciones
cardiacas™'®.

La mds comtn malformacién cerebral de
la fosa posterior encontrada es la malforma-
cién de Dandy—Walker caracterizada por au-
sencia o hipoplasia del vermis cerebeloso, y
una comunicacién del cuarto ventriculo con
la fosa posterior'*.

Pascual Castroviejo en 1978 describi6 la
asociacién de los hemangiomas con anoma-
lias arteriales', posteriormente otros autores
describieron las demds asociaciones. Asi es
como el sindrome PHACES es conocido en
la literatura espafiola como sindrome de
Pascual Catroviejo II o sindrome craneo—ce-
rebelo —cardiaco (o de las 3 “C”)!151617,

Por ultimo, no debe confundirse esta enti-
dad con el sindrome de Sturge-Weber (SSW).
En el SSW se encuentra una malformacién ca-
pilar en vez de un hemangioma y la principal
anormalidad del sistema nervioso central es la
malformacién vascular de la leptomeninges™.
No obstante, en el SSW puede haber anorma-
lidades oculares como glaucoma o aumento de
la vasculatura de la retina'.

HEMANGIOMAS DE
EVOLUCION PARTICULAR

1. Hemangioma capilar progresivo o
angioblastoma de Nakagawa (Tuffted
Angioma).

Es raro y fue descripto por primera vez
en 1949. Se distingue por tener una tasa baja
de crecimiento, localizacién en el tronco y
falta de tendencia a la involucién esponta-
nea’. Puede complicarse generando un sin-
drome de Kasabach—-Merritt o menos
comtinmente un hemangioendotelioma
kaposiforme.

Su ubicacién mas frecuente es en el térax.
Puede encontrarse también en el cuello, hom-
bros y miembros superiores. Se manifiesta
como una placa o nédulo a menudo anular,
cuya forma recuerda un bufiuelo (o “dough-
nut”).



60

REV ARGENT DERMATOL 2006; 87: 54-66.

Fig 6: Hemangiomas multiples.

2. Hemangioendotelioma kaposiforme

Es un tumor vascular poco frecuente y
agresivo. Aunque histologicamente benigno,
esta entidad tiene un alto riesgo de mortali-
dad si permanece sin tratarse.

Tempranamente puede asemejar un
hemangioma comun. Si embargo las lesiones
maduras tienen un distintivo color violaceo,
con un patrén de crecimiento nodular e
infiltrativo que asemeja al de un tumor ma-

ligno®.

DIAGNOSTICO

El diagnoéstico de los hemangiomas es fun-
damentalmente clinico, es decir, depende de
la inspeccién critica del tegumento. No obs-
tante el uso de exdmenes complementarios
diagnésticos no debe realizarse con el tinico
afan de certificar la presencia del hemangio-
ma, sino con el fin de analizar la posibilidad
cierta de que éste presente mala evolucién por
su crecimiento, ubicacién y presencia de com-
plicaciones, y de descubrir evidencias de
disfuncién orgéanica concomitante.

El rol protagénico del dermatélogo en
esta enfermedad, debe consistir en ejercer el
liderazgo del equipo interdisciplinario que
debe atender a estos pacientes (conformado
por pediatras, neurélogos, neurocirujanos,
cardidlogos, especialistas en diagnéstico por
imégenes y psicoterapeutas) en la orientacion
diagnostica, terapéutica y contencion psico-
légica del paciente y sus padres.

Se recomiendan las siguientes conductas
para los casos que se mencionan a continua-
cion:

Fig 7: Lesion secuelar a la involucion
de un hemangioma.

A) Hemangiomas cervico-faciales: reali-
zar laringoscopia. En especial y de manera
urgente si el paciente es recién nacido y pre-
senta signos y sintomas de obstruccién de via
aérea superior >*%,

B) Hemangiomas diseminados en el pe-
riodo neonatal: realizar estudios complemen-
tarios por imagenes para descartar compro-
miso organico.

C) Hemangioma periorbital: realizar
tomografia computada, resonancia magnéti-
ca nuclear y evaluacion oftalmolégica en los
estadios de proliferacién e involucion*'*1
(Fig 1).

D) Hemangiomas faciales extensos: des-
cartar sindrome PHACES mediante image-
nes del sistema nervioso central, ecocardio-
grama, angiografia y eventual angiorresonan-
cia, examen oftalmologico>*'*. (Fig 2).

E) Hemangiomas lumbosacros: realizar
resonancia magnética nuclear en busca de
disrafias. Observar retracciones de la piel, en
especial de la region glitea®.

F) Hemangiomas que presentan creci-
miento rapido: realizar laboratorio para des-
cartar anemia, trombocitopenia, coagulopa-
tia, pensando en un posible fenémeno de
Kasabach-Merritt**.

DIAGNOSTICO EN
SITUACIONES ESPECIALES

Sindrome PHACES:

El diagnéstico precoz permite disminuir
la morbimortalidad, orientar a la familia so-
bre el prondstico del paciente y establecer un
consejo genético adecuado'. El estudio de
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estos pacientes es interdisciplinario y requie-
re preferentemente de un equipo conforma-
do por especialistas entrenados en el estudio
de este sindrome. Ante la presencia de un
hemangioma facial extenso, el dermatélogo
debe recomendar el seguimiento estrecho cli-
nico evolutivo de estos pacientes por el pe-
diatra, la realizacién de interconsulta y eva-
luacién oftalmolégica, cardiolégica (incluyen-
do ecocardiograma) y neurolégica (incluyen-
do RMN cerebral, angiografia convencional
o eventualmente angiorresonancia)'*!>!6!718,
Como en todo hemangioma de localizaciéon
cervicofacial o facial extenso, debe tenerse en
cuenta siempre la asociaciéon de un heman-
gioma subglético y eventualmente el reque-
rimiento de laringoscopia para su diagndsti-
co oportuno®.

DIAGNOSTICO PRECOZ DE
HEMANGIOMA CUTANEO FETAL

A pesar de que los hemangiomas cutdneos
son una de las anomalias congénitas mas fre-
cuentes en el recién nacido, los hallazgos
descriptos en la bibliografia son pocos®.

Posiblemente sean los de mayor tamafio
los que mas interés susciten, dado que por su
localizaciéon mas frecuente (craneo, cuello,
muslo y abdomen) nos obligan a hacer un
diagnoéstico diferencial con otras entidades
mas importantes, desde el punto de vista
neonatoldgico. Asi, es facil que estos heman-
giomas sean confundidos con encefaloceles
en el caso de los de localizacién craneal o con
onfaloceles en los de localizacién abdominal.

El estudio ultrasonografico prenatal de
estas lesiones, pone de manifiesto por lo ge-
neral una masa de textura homogénea, bien
delimitada, de tamafio variable, que en oca-
siones puede tener una morfologia ecomixta
por contener areas quisticas hipoecogénicas
y zonas hiperrefringentes correspondientes a
calcificaciones®.

Es frecuente observar en el estudio
doppler de los hemangiomas, la existencia de
vasos de baja resistencia con fenémenos de
shunt arteriovenoso. En algunos casos pue-
den apreciarse vasos en la base de la lesién e
incluso hay descriptos hemangiomas de lo-
calizacién orbicular con un patrén fundamen-
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talmente avascular. A pesar de que se ha que-
rido ver en el doppler un instrumento que
permita diferenciar distintos tipos de patro-
nes de lesiones cutdneas, no hay consenso
sobre si este patron es especifico de los he-
mangiomas®.

Estas caracteristicas morfolégicas y
vasculares permitirdn diferenciar el heman-
gioma de otro tipo de lesiones, como teratoma
(patrén heterogéneo con areas solidas y de-
positos célcicos), linfangioma (mayor tama-
fio y predominio de areas quisticas) y sarco-
ma mesenquimal.

El diagnéstico de los mismos suele ser en
el tercer trimestre; la edad gestacional media
en la que se diagnostican son las 31 semanas
(con una media entre las 23-38 semanas)®.
Habitualmente la evolucién es favorable y no
suele haber anomalias morfoldgicas fetales
asociadas. Unicamente se ha descripto un
caso de muerte intrauterina de causa desco-
nocida, en un feto con un hemangioma de lo-
calizacion facial®.

El diagnéstico prenatal mediante ultraso-
nografia es importante para prever la via del
parto, evitando asi posibles distocias especial-
mente en hemangiomas gigantes, asi como
establecer la necesidad de que ésta tenga lu-
gar en un centro adecuado para el manejo de
potenciales complicaciones asociadas, como
son el fendmeno de Kasabach-Merritt y la
insuficiencia cardiaca.

TRATAMIENTO

Objetivos del tratamiento
de los hemangiomas

Pueden resumirse en los siguientes:

1. Prevenir o revertir cualquier complicacién
de riesgo vital.

2. Prevenir desfiguraciones permanentes
debido a los cambios cutdaneos produci-
dos en la involucién del hemangioma.

3. Minimizar el estrés psicosocial provoca-
do por el hemangioma tanto en el pacien-
te como en la familia.

4. Evitar el tratamiento agresivo y con posi-
bilidad de secuelas o reacciones adversas,
en los hemangiomas que tienen un buen
prondstico sin tratamiento.
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5. Prevenir o tratar adecuadamente los he-
mangiomas ulcerados para minimizar el
dolor, la infeccion y las cicatrices®.

El abordaje de estos hemangiomas sera
mas o menos conservador, dependiendo de
cada caso y serd tanto médico como quirtr-
gico. Elegir el tratamiento adecuado no es
facil y la colaboracién interdisplinaria serd
fundamental.

Los tratamientos médicos los podemos
dividir en locales, sistémicos y psicologicos.

Tratamiento local:

Est4 destinado al cuidado de las compli-
caciones por la ulceracioén, el sangrado, la in-
feccién y el dolor.

Indicaciones:
Ulceraciéon

La ulceracién es la complicacién local mas
frecuente ocurriendo aproximadamente en el
5% al 10% de los casos y aparece especial-
mente en la fase proliferativa del hemangio-
ma. Especial interés tiene el tratamiento de
los hemangiomas ulcerados localizados en el
area del panal, labios y pliegues, donde el
riesgo de infeccién es alto, dolor y evolucion
con curacion con cicatriz residual. En estos
casos existen dos posibilidades de tratamien-
to: el conservador local y el tratamiento con
laser de colorante pulsado. En ocasiones es
necesario el empleo de corticoides sistémicos.

Tratamiento conservador:

Distinguimos los siguientes:

e Lavado con solucién de povidona iodada
10% durante 5-10 minutos'. También se
puede emplear otros antisépticos que no
interfieran con la cicatrizacién como
gluconato de clorhexidina, solucién de
Burow y permanganato potasico al 0,01%
o sulfato de cobre al 0,1%, ambos en solu-
cién acuosa®. Después del lavado se han
empleado diferentes cremas.

e Cremas barrera con 6xido de cinc en capa
gruesa y cubriéndola con vaselina en cada
cambio de pafial. La retirada de la pasta
se aconseja realizarla con gasas impreg-
nadas de aceite.

e Pomadas o ungiientos antibiéticos. La
mupirocina al 4% o el 4cido fusidico* son
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buenas alternativas. Algunos autores
aconsejan el empleo de gel de metronida-
zol, en éreas intertriginosas o hiimedas
donde pueden infectarse por anaerobios®.

e El empleo de ap6sitos hidrocoloides no
adhesivos encima de las pomadas duran-
te 2-3 dias, se ha considerado clasicamen-
te como la mejor medida terapéutica para
aliviar el dolor y favorecer la cicatrizacion
de la tlcera, evitando también el contacto
con las heces y la orina'??!. En una serie
reciente, se empled en lugar del apésito
hidrocoloide, apédsito de poliuretano?,
mostrando un alivio méas rapido del do-
lor y acortamiento del tiempo de cicatri-
zacion e incluso de regresion del heman-
gioma. Entre sus propiedades destacan
una mayor dispersién del exudado, resis-
tencia al agua y disminucion del riesgo de
maceraciéon*?. En las zonas donde no se
pueda aplicar el ap6sito, se aplicaria una
capa gruesa de la crema barreray/o el an-
tibidtico®.

Sangrado

En muy raras ocasiones el sangrado oca-
siona problemas graves; suele provocar gran
inquietud a los padres. Algunos autores em-
plean gasas impregnadas de alginato célcico
con buen resultado, asi como el vendaje com-
presivo®. El vendaje compresivo también se
ha empleado para reducir el tamafio de he-
mangiomas localizados en piernas para fa-
vorecer la movilidad y evitar traumatismos.
El laser de colorante pulsado se emplea de la
misma forma que en la ulceracion.

Dolor
El dolor suele estar asociado a la
ulceracion, por lo que la curacién de la tlce-
ra se acompanara de una disminucién simul-
tanea del dolor. Especialmente se produce
este dolor en el area del pafal y el labio, lo
que provoca dificultades tanto para comer
como para defecar u orinar. Este dolor se tra-
duce en el nifio en un aumento de la irritabi-
lidad y en alteraciones del suefio®?*. Los tra-
tamientos que se han propuesto son:
e Paracetamol®, via oral.
* Anestésicos locales. El ungtiiento de clor-
hidrato de lidocaina al 2,5% se ha emplea-
do sin problemas®.
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e Laser de colorante pulsado. Es capaz de
aliviar el dolor de forma mas precoz que
los tratamientos conservadores en el tra-
tamiento de la ulceracién. Tan sélo tras la
aplicacion de la primera sesién, a las 24-
48 hs. ya se evidencia la disminucién del
dolor?.

Laser de colorante pulsado

El empleo del laser en hemangiomas no
ulcerados estd en continua controversia. La
eficacia del laser de colorante pulsado esta li-
mitada por la profundidad que alcanza, aproxi-
madamente 1,2 mm'**, por lo que sé6lo sera
efectivo en los hemangiomas superficiales.

En los hemangiomas con componente
superficial y profundo, el componente pro-
fundo no se modifica con la actuacién so-
bre la superficie, es decir, no se ha visto que
acelere la regresion del componente pro-
fundo. Ademads, como el hemangioma in-
voluciona de forma natural, tampoco se
sabe con certeza como modifica el laser el
resultado final.

No obstante, en los casos con riesgo sobre
funciones vitales o desfigurantes, el empleo
del laser es secundario, debiéndose dar prio-
ridad a tratamientos sistémicos con corticoi-
des o interferén alfa’.

Se ha empleado con buenos resultados
para el tratamiento de las telangiectasias
residuales una vez involucionado el heman-
gioma.

Las indicaciones del laser de colorante
pulsado las podemos resumir en tres: los he-
mangiomas ulcerados, los superficiales y las
telangiectasias residuales.

Ellaser CO2 puede ser ttil en el tratamien-
to de hemangiomas subgléticos, aunque pue-
de provocar cicatrices con estenosis laringea
en caso de hemangiomas grandes circunfe-
renciales'.

Corticoides intralesionales

La indicacién de los corticoides intralesio-
nales es limitada. Puede ser beneficiosa en
hemangiomas de pequefio tamafio (menores
de 2-3 cm) bien delimitados y con componen-
te profundo predominante. Generalmente, se
necesitan de una a cinco inyecciones separa-
das en intervalos de 6 semanas. La respuesta
al tratamiento aparece en la primera o segun-
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da semana tras la primera infiltracién con una
disminucién del tamafio del hemangioma®.

Debe emplearse con precaucién en he-
mangiomas perioculares, ya que, aunque en
raras ocasiones, se han producido efectos se-
cundarios graves como la necrosis del par-
pado, hematoma, atrofia de la grasa local,
calcificacién distréfica localizada, paralisis de
algin oculomotor, supresion de la glandula
suprarrenal y la mds temida pero infrecuen-
te oclusién por embolismo de la arteria cen-
tral de la retina®'5%.

Para evitar estos efectos los autores que
emplean esta técnica recomiendan la triam-
cinolona (20-40 mg/ml) inyectada lentamente
a baja presion, empleando jeringa de 3 ml y
aguja del calibre 25 6 26, sin sobrepasar los 3
a 5 mg/kg/sesion®.

Corticoides topicos

El propionato de clobetasol al 0,05% se ha
empleado como alternativa a los corticoides
intralesionales en los hemangiomas palpebra-
les que provocan alteraciones en el desarro-
llo de la visién. Lo aplican dos veces al dia
durante dos semanas descansando una sema-
na, siendo necesarios varios ciclos. Esta pau-
ta de descansar una semana tiene como fina-
lidad evitar la supresion de la glandula
suprarrenal.

La respuesta es mas lenta que con los cor-
ticoides intralesionales, observandose res-
puestas después de dos semanas de trata-
miento. Por este motivo, no debe emplearse
en los casos de afectacion grave y temprana
del eje ocular®.

Crioterapia

Los hemangiomas tratados con criote-
rapia son los hemangiomas superficiales de
pequefio tamafio localizados en el labio y
en el interior de la cavidad oral. Los prin-
cipales problemas encontrados con esta
opcién son el alto riesgo de provocar cica-
trices y el intenso dolor que produce®**.

TRATAMIENTO SISTEMICO

Corticoides sistémicos
Empleados de forma sistémica constitu-
yen el tratamiento de elecciéon de los heman-
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giomas, que suponen un riesgo vital o afec-
cién de alguna de las funciones que se consi-
deran vitales: respiracion, vision, deglucién,
audicién, defecacion o miccion'322,

El mecanismo por el que los corticoides
tienen poder antiangiogénico todavia no esta
claro. Parte de este efecto, se cree que es de-
bido a la inhibicién de la actividad proteoli-
tica endotelial, a la inhibicién de la expresion
del factor de crecimiento del endotelio y la
influencia que ejerce sobre el tono vascular
capilar.

La respuesta es variable, variando desde
un 30 a un 90%*¥. La dosis inicial que em-
pleala mayoria de los autores es de 2 a 3 mg/
kg/dia en una sola toma matutina o dividi-
da en 2/3 por la mafiana y 1/3 por la noche,
para no romper el ciclo circadiano fisioldgi-
co. Si la retirada se precipita y el hemangio-
ma estd todavia en fase proliferativa, a me-
nudo hay un rebote de crecimiento del he-
mangioma'”.

Los efectos adversos que con mas frecuen-
cia aparecen son la facies cushingoide, que
suele iniciarse en el primer o el segundo mes
del tratamiento. El retraso del crecimento
aparece especialmente en los nifios menores de
3 meses de edad y a partir de los 6 meses de
tratamiento. Las molestias gastricas aparecen
en un 21% de los casos y se controlan con
antidcidos sin evidenciarse casos de sangrado.

Los efectos adversos que no han apareci-
do durante el tratamiento de los hemangio-
mas son la necrosis aséptica de la cabeza del
fémur, cataratas u osteporosis, que si se han
descrito en pautas largas a altas dosis®.

Interferon alfa

En busca de alternativas en caso de resis-
tencia al tratamiento con corticoides o de mala
tolerancia, basandose en el buen resultado del
interferén en hemangiomatosis pulmonar y
en coagulopatias trombocitopénicas, se em-
pled con éxito en hemangiomas complicados
con riesgo vital (hemangiomatosis difusa con
afectaciéon pulmonar, hepatica, insuficiencia
cardiaca por alto gasto, coagulacién intravas-
cular con consumo de plaquetas, obstruccion
de vias aéreas, etc.)®. Se han empleado el
interferén tanto alfa 2a como 2b*#,

Los interferones son proteinas recombi-
nantes realizadas mediante ingenieria
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genética a partir de la bacteria Escherichia coli.
Las dos clases de interferones se diferencian
en un sélo aminoécido. El poder antiangio-
génico proviene de la inhibicién directa so-
bre la proliferacion endotelial o de forma in-
directa sobre factores involucrados en la pro-
liferacion endotelial®*.

La dosis empleada con mas frecuencia es
de 3 millones de U/m?2 diarias de forma sub-
cutanea.

El tratamiento se debe mantener durante
largo tiempo, de 6 a 14 meses, ya que la res-
puesta suele aparecer después de varias se-
manas de tratamiento o incluso después de
varios meses y de forma progresiva. De este
modo da una respuesta favorable en el 75-
80% de los casos®. Se recomienda la realiza-
cién de analisis mensuales para su control®.

La comunicaciéon de casos de diplejia
espastica relacionada con el tratamiento con
interferén alfa, tanto el 2a como el 2b, es la
reaccién adversa que actualmente mas pre-
ocupa. Se recomienda un control clinico
neurolégico cuidadoso en los nifios en trata-
miento con interferén y ante la aparicion de
clinica, realizar una resonancia magnética®.

Finalmente, es importante sefialar que en
los casos en que se ha empleado de forma
conjunta el interferén y los corticoides, no se
ha demostrado que se potencie la accién
antiangiogénica de su uso combinado®*.

Cirugia
Las indicaciones quirtirgicas son las si-

guientes *.

1. Obstruccién visual, aérea o digestiva.

2. Sangrado recurrente.

3. Ulceracién que no responde a esteroides
o laser.

4. Compresion, ya sea sobre el globo ocular
u otra estructura deformable.

5. Cicatrizacién inaceptable desde el punto
de vista estético.

*

Residuo fibroadiposo tumoral.

7. Piel expandida que no ha recuperado su
elasticidad.

8. Extirpacion muy sencilla en zona anaté-
mica sin secuelas.

9. Necesidad de procedimientos multiples.

10. Sospecha que la lesiéon sea un angioma no
involutivo.
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TRATAMIENTO Y
APOYO PSICOLOGICO

A pesar de la tendencia natural a la invo-
lucién, la existencia de un hemangioma en
zonas expuestas, especialmente en la cara,
genera gran ansiedad en los padres, tanto por
el tratamiento como por las secuelas fisicas
y /o psiquicas que pueda ocasionar (Figs 3 y
4). Es necesario, especialmente en los casos
en los que el tratamiento es no tratar, no in-
fravalorar esta angustia y explicar bien el pro-
ceso de evolucién y pautas a seguir.

En una encuesta realizada a padres con
un hijo con un hemangioma facial, se objetivo
un descontento mayoritario tanto por la con-
ducta insensible por parte de algunos médi-
cos, como por la imprecisién en el plan tera-
péutico®.

En un hemangioma no complicado si bien
la opcién mas prudente es su observacion,
durante este periodo el paciente debe contro-
larse para ver que la evolucién del heman-
gioma es la esperada, y dejar siempre la op-
cién de un cambio de opinién en la siguiente
visita, ya que predecir el tamafio, la duraciéon
de crecimiento y el momento de la involu-
cién no es posible actualmente (Figs 5 y 6).

Es importante explicar lo que significa la
involucién, regresién o curacién del heman-
gioma, ya que el resultado final en un 50%
de los casos no sera la piel normal. Puede
quedar piel atréfica, hipopigmentada y
anetodérmica, cicatrices, hiperpigmentacion
o restos de tejido fibroadiposo (Fig 7).

RESUMEN

Enfatizar en la correcta clasificacion es atin
una alta prioridad en la literatura ya persiste
una gran desinformacién al respecto. Nuevos
progresos en la ciencia han permitido una
mejor comprension de estas lesiones. El avan-
ce en el diagnéstico precoz y la experiencia
terapéutica han mejorado nuestra habilidad
para tratar lesiones extensas y mejorar la ca-
lidad de vida de los pacientes.
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Hemangioma; dignoéstico; tratamiento.
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