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M Resumen

Los hemangiomas de la infancia o hemangiomas infantiles (HI) son los tumores
benignos méas comunes en pediatria. Su diagnéstico y manejo combinan la ciencia
y el arte. A pesar de su alta prevalencia en poblaciones pediatricas, aldn hoy en
dia se desconoce el mecanismo por el cual estos tumores proliferan y se entiende
poco el porque de su formacién, por lo tanto el manejo éptimo sigue siendo
controversial. En las manos de los pediatras muchas veces recae no solo el
reconocer estos tumores, sino también la dura tarea de saber cuando se debe
intervenir, o cuando se debe dejar que estos tumores involucionen por cuenta
propia. En este articulo se brinda una actualizacién sobre la clasificaciéon, manejo,
tratamiento y complicaciones de los HI.

Descriptores: tumores infantiles, hemangiomas de la infancia, clasificacion,
manejo, tratamiento, complicaciones, sindrome PHACES, sindrome PELVIC,
sindrome SACRAL.

M Abstract

The hemangiomas of infancy or infantile hemangiomas (IH) are the benign tumors
most frequently seen in pediatrics. Their diagnosis and management combines
science and art. Even though there is a high prevalence in pediatric populations,
even today the mechanism by which these tumors proliferate is unknown and
little is understood about their formation, due to this, the optimal management
continues to be controversial. Many times in the hands of pediatricians falls not
only the recognition of these tumors, but also the hard endevour of knowing
when they should intervene o when these tumors should be left to involute on
their own. This article provides an update on the classification, management,
treatment and complications of IH.

Key words: pediatric tumors, hemangiomas of infancy, classification,
management, treatment, complications, PHACES syndrome, PELVIC syndrome,
SACRAL syndrome.

El término Hemangioma infantil (HI) se refiere a un tumor dado por la
proliferacién de células endoteliales que caracteristicamente tiene una fase
proliferativa inicial que es seguida por una fase de involucién lenta. La mayoria
no estan presentes al nacer, y esta caracteristica puede ayudar a diferenciarlos

(] [ Y 4
Revision
ISSN 1409-0090/2010/22/1/7-13

Acta Pediatrica Costarricense, ©2010
Asociacion Costarricense de Pediatria

“Hospital for Sick Children?
Division de Dermatologia
Pediatrica, Toronto, Canada

Abreviaturas: Hl, hemangioma
infantil; RICH, hemangiomas
congénitos de involucion rapida;
NICH, hemangiomas congénitos
que no involucionan

Correspondencia: Dra. Irene Lara
Corrales,Hospital for Sick Children
555 University Avenue,Toronto,
ON M5G1X8,Canada, correo
electrénico: irelaraco@gmail.com

Hemangiomas de la infancia / Balma-Mena Ay Lara-Corrales |




de los hemangiomas congénitos, que se consideran
una entidad diferente y no tienen la misma historia
natural.

Tradicionalmente se ha citado una incidencia de
HI de hasta un 10 a 12% '3, pero recientemente
una revision sistematica sugiere que la incidencia
real podria ser mas baja “.

Los HI son mas comunes en el sexo femenino,
en prematuros (en especial aquellos con peso al
nacer menor de 1,500 gramos), caucdsicos, en
ninos cuyas madres tuvieron biopsias de las
vellosidades coriénicas durante el embarazo y en
productos de embarazos multiples. 5% Los HI se
localizan mas frecuentemente en la cabeza y cuello
(60%), seguido por el tronco (25%) vy las
extremidades (15%). °

Clasicamente se han descrito tres fases en la
vida de los hemangiomas: proliferativa, meseta e
involucién. En la fase proliferativa estos tumores
crecen rapidamente (puede durar hasta un afo), en
la fase de meseta el crecimiento desacelera (1 a 8
anos) y finalmente la fase de involucién se caracteriza
por la apoptosis y desapariciéon de las células que
formaban el tumor (puede llegar hasta los 10 afos).
0 Posterior a la fase de involucion, en un 50 a
60% de los pacientes, la piel vuelve a su estado
normal, mientras que en el 40 a 50% queda algun
cambio residual (telangiectasias, cicatrices, atrofia,
despigmentacion). ' 12

Un estudio prospectivo reciente examind las
caracteristicas del crecimiento de los hemangiomas
y rebate algunos de estos puntos. '* Este estudio
revelé que un 80% de los hemangiomas alcanza su
tamafo maximo a los 5 meses de edad (la fase
proliferativa temprana finalizo a una edad media de
3.2+/-1.7 meses). También se observé que los
hemangiomas profundos aparecen mas tardiamente
y crecen por mas tiempo en comparacién con los
superficiales. Finalmente observaron que la fase de
meseta puede que no sea una fase como tal, sino
un balance dindmico en el proceso continuo dado
por el crecimiento (factores proliferativos) y la
involucién (apoptosis).

Las caracteristicas clinicas de los HI son
variables. Las lesiones superficiales tienden a ser
papulas o nédulos rojos y algunas veces lobulados,
mientras las profundas son nédulos suaves de color
azulado y pueden tener telangectasias en la
superficie. Inicialmente la temperatura de los HI
esta aumentada con respecto a la piel a su alrededor,
y su temperatura baja conforme estos
involucionan.

M Clasificacion

En la literatura el término hemangioma se ha
utilizado para referirse a una serie de lesiones
vasculares diversas, en especial antes de 1980.
Segun la clasificacién propuesta por ISSVA en
1996, las anomalias vasculares se dividen en
tumores o malformaciones. (Cuadro 1). '* Los HI
caen dentro del grupo de tumores, y es importante
diferenciarlos de los hemangiomas congénitos que
no tienen la misma historia natural. Los hemangiomas
congénitos estdn completamente formados al nacer
y tienen una involucién rapida, o no involucionan
del todo, por lo que se conocen como Hemangiomas
congénitos de involucion rapida o Hemangiomas
congénitos que no involucionan ( RICH y NICH, por
sus siglas en inglés). '

Los HI se clasifican en superficiales, profundos
o mixtos dependiendo de su extensién. Otros
términos aceptados para clasificar los hemangiomas
describen el subtipo morfolégico o su estadio
(Cuadro 2). '3

Cuadro 1. Clasificacion de la ISSVA para anomalias
vasculares.

Tumores vasculares Malformaciones vasculares

1. Hemangiomas 1.Flujo rapido

2. Hemangiomatosis . Malformacion o

3. Hemangiomas congénitos fistula arteriovenosa

(NICH/RICH) 2.Flujo lento
4. Hemangioendotelioma +  Venosas
5. Angioma tufted . Linfaticas
6.  Granuloma piogénico +  Capilares

. Glomulovenosas

. Mixtas

. Cutis marmorata
telangiectasia
congénita

. Sindromes

Adaptada de Enjolras O, referencia 14.

Cuadro 2 . Clasificaciéon de los hemangiomas

Descripcion  Subtipo morfolégico Estadio
Superficial Localizado Naciente
Profundo Segmentario Proliferacion temprana
Mixto Intermedio Proliferacion tardia
Multifocal Meseta
Involucion
Abortivo
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M Manejo

La decisiéon de tratar o no un hemangioma va a
depender de varios factores y debe de ser discutida
abiertamente con los padres. La mayoria de los
hemangiomas no van a necesitar de intervencién
alguna, pero requieren un seguimiento cercano para
ver como evolucionan y si en algin momento
requieren intervencién. La decision de observar
estos pacientes requiere de mucha educacién a los
padres, y ademds de delinear una serie de senales
de alarma que los padres pueden percibir para
detectar o prevenir complicaciones. Este tratamiento
no activo es el que la mayoria de los pacientes
deben recibir.

Alrededor de un 10 a 20% de los HI, debido a
que su localizacién y/o complicaciones, pueden
causar serias consecuencias estéticas, funcionales
o inclusive vitales, y estos son los que requieren
intervenciones mas agresivas. '° En general,
aquellos tumores que afectan areas de riesgo de dar
complicaciones funcionales (parpados, punta de la
nariz, labios o via aérea), aquellos que son de gran
tamano y causan insuficiencia cardiaca o
desfiguracién, vy los hemangiomas ulcerados, son
los que usualmente se decide tratar.

A pesar de muchas terapias emergentes
(interferon, vincristina, ciclofosfamida, bleomicina,
imiquimod, becaplermina y laser), los esteroides se
han mantenido como la primer linea de tratamiento.
Un estudio mostré que un 84% de los pacientes a
quienes se les dieron esteroides orales presentaron
disminucion en el tamafno de la lesién o cesd el
crecimiento en la fase proliferativa. '7 La dosis y la
duracién del tratamiento recomendadas son muy
diversas y varian en diferentes centros. Un meta-
analisis sobre el uso de esteroides para Hl mostré
que una dosis de prednisona de 2-3 mg/Kg/dia resulté
en una respuesta de un 75% de las lesiones, una
dosis mayor resulté en mayor respuesta (94%) pero
también en mas efectos secundarios por el
tratamiento, y una dosis menor presentdé menos
efectos secundarios, pero menor respuesta y se
observé mayor efecto rebote (70%). '® Por lo general,
la mayoria de los regimenes recomiendan iniciar con
una dosis de 2-3mg/Kg por dia de prednisona durante
el primer mes de tratamiento, si hay regresion o
disminucién en la proliferaciéon, la dosis se va
disminuyendo en los siguientes meses. '°

El uso de esteroides intralesionales también se
ha utilizado para hemangiomas, tratando de
minimizar las complicaciones de los esteroides
orales, y hay quienes lo han encontrado efectivo en
el manejo de hemangiomas localizados. 2° Con esta

via de administraciéon para hemangiomas perioculares
se han reportado casos de oclusién de la arteria
retiniana causando ceguera, necrosis de los
parpados, cicatrices, atrofiagrasay despigmentacién
9, por lo que su uso se debe realizar con cautela y
por manos experimentadas.

Los efectos secundarios que se han descrito en
pacientes con HI tratados con esteroides son los
siguientes: caracteristicas cushingoides, retardo del
crecimiento, reflujo gastroesofagico, irritacién y
ulceracién gastrica, anormalidades de fluidos vy
electrolitos, hipertension, hiperglicemia, trastornos
de caracter e immunosupresion. Estos efectos
secundarios no solo se han visto con el uso de
esteroides orales, pero también en pacientes que
reciben esteroides intralesionales.

Recientemente un grupo francés publicé uno de
los mas grandes descubrimientos en el manejo de
los HI, reportando el propanolol como otra opcidn
de tratamiento en estos pacientes. 2' El uso de
este beta-bloqueador no selectivo en esta poblacién
se dio inicialmente como tratamiento de Ila
hipertensién que algunos pacientes desarrollaban
por el uso de los esteroides orales. Los médicos
tratantes vieron que al iniciar el propanolol para la
hipertensién, los hemangiomas mejoraban
notablemente (dosis de 2 a 3 mg/Kg/dia). Por estas
observaciones nacié la opcién de tratar estos
pacientes con propanolol y se han reportado buenos
resultados con esta intervencién. 22 La menor
cantidad de efectos secundarios asociados al uso
del propanolol, en especial cuando se compara a los
vistos con esteroides, hacen muy atractivo su uso,
y en muchos centros el propanolol esta desplazando
el uso de esteroides como primera linea de
tratamiento en HI.

En casos de hemangiomas complicados, que
requieran tratamiento y que no tienen buena
respuesta a los esteroides o propanolol, o bien que
por efectos secundarios de los esteroides haya que
suspender estos, se deben considerar otros
tratamientos anti-angiogénicos. El interferon alfa 2-
A inhibe migracién de células endoteliales * y se ha
demostrado efectivo para el tratamiento de
hemangiomas. 2% 2% La preocupacion mas grande
con el uso de este tratamiento es el potencial
desarrollo de diplegia espastica irreversible, ya que
los sintomas no mejoran luego de suspender el
interferon. 26

Otra de las modalidades de tratamiento que se
ha descrito para HI es la vincristina. Este
medicamento se ha reportado efectivo y seguro
para el manejo de HI. '®
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Varias publicaciones han descrito el uso de laser
para tratar hemangiomas superficiales y ulcerados.
Una de estas publicaciones presenta 39 hemangiomas
superficiales (no mas de 5mm y sin componente
profundo) que presentaron resolucién completa en
un 61.5% de los casos a una edad promedio de 39
semanas luego de 2.4 tratamientos. 2’ Importante de
considerar, es que estos hemangiomas superficiales
son los que probablemente involucionan en su
totalidad dando muy buenos resultados estéticos sin
ninguna intervencion. Ademdas es importante
considerar que el uso de laser no es inocuo, y puede
producir cicatrices atréficas y ulceraciones severas.
28 En casos de hemangiomas ulcerados, el uso de
laser puede considerarse, ya que se ha visto es
efectivo para tratar las ulceraciones.

Otra opcidn terapéutica que se debe considerar
en una minoria de casos es la cirugia, pero esta se
debe reservar para casos de hemangiomas
localizados y superficiales, o para tratar los cambios
residuales que dejan los hemangiomas.

M Complicaciones

Las complicaciones mas frecuentes asociadas a
los hemangiomas infantiles son ulceraciones,
infecciones 'y aquellas relacionadas con |la
funcionalidad del 6rgano en donde se encuentre la
lesion (Cuadro 3).

Ulceracion

Esta es la complicacién mas frecuente que se ha
reportado en alrededor de un 15% de los
hemangiomas. 2?° Las ulceraciones se observan mas
cominmente durante la fase proliferativa y la
mayoria se localizan en sitios de friccién, a nivel

Cuadro 3.Posibles complicaciones de los
Hemangiomas infantiles segtin su localizacién

Localizacion Posible complicacion

Ambliopia, estrabismo,
astigmatismo

Sindrome PELVIS o SACRAL
Cara (lesion grande o en placa) Sindrome PHACES

Parpados, periocular

Area lumbosacra

Area del pafial, axila, cuello Ulceracién

Nariz Deformidad permanente

Higado Insuficiencia cardiaca

Compromiso de via aérea,

Area mandibular estridor

Boca, labios

Cualquier parte del cuerpo
(lesién grande)

Hemangiomas multiples

Dificultad para comer

Hipotiroidismo

Compromiso visceral

genital, cervical o perioral. 3 Los efectos deletéreos
de las ulceraciones incluyen: irritabilidad, dolor,
infeccién secundaria y hemorragia, asi como
cicatrices permanentes y desfiguracion. 3' El
tratamiento de las ulceraciones estéd relacionado al
manejo de heridas: se recomienda el uso de barreras
protectora como petrolatum, 6xido de zinc,
antibiéticos tépicos y apdsitos. El manejo del dolor
debe ser agresivo, en especial al manipular las
lesiones, como con el cambio de apédsitos y durante
la limpieza de las mismas. Se recomienda mantener
las zonas ulceradas bajo oclusién, dar analgesia oral
con acetaminofén, ibuprofeno o codeina y en casos
severos, el uso de laser. 32

Hemangiomas perioculares

Los hemangiomas localizados en los parpados
pueden producir ptosis, estrabismo y anisometropia.
El resultado final de un hemangioma no tratado que
obstruya el campo visual es ambliopia por
deprivacién, secundario a la obstruccién del eje
visual. En ninos menores de 2 anos, 2 semanas de
deprivacién visual puede llevar a déficit visual
cortical permanente 3% 3% y esto es lo que se trata de
prevenir con intervenciones tempranas. El
tratamiento médico en estos casos debe ser
sistémico y el manejo se debe llevar a cabo en forma
conjunta con un oftalmélogo, para prevenir la
pérdida visual permanente. °

Hemangiomas hepaticos

Los hemangiomas hepaticos se han reportado
como un hallazgo Unico o asociados a multiples
hemangiomas en piel. Se clasifican de esta manera
en: focales, multifocales y difusos. %6 Arbitrariamente
se recomienda investigar la presencia de
hemangiomas hepéticos con un nimero de 5 o mas
hemangiomas cutaneos (sin importar su tamano). El
mejor estudio para su deteccion es el ultrasonido, el
cual se recomienda como método de tamizaje, sin
embargo se puede solicitar una tomografia axial
computarizada o una resonancia magnética,
dependiendo del caso. El curso de los hemangiomas
hepaticos es similar al descrito anteriormente: la
mayoria desaparecen con la edad y tienen un curso
benigno. Una de las complicaciones relacionadas
con esta localizacién es la presencia de derivaciones
porto-venosos provenientes de estas lesiones que
pueden causar insuficiencia cardiaca congestiva. En
casos de sospecha clinica y ante la presencia de
lesiones hepaticas, se recomienda una valoracion
cardiaca con ecocardiograma para descartar esta
complicacion. El manejo médico debe ser agresivo
con tratamiento sistémico que incluya esteroides,
propanolol, y en casos refractarios, considerar el
uso de ciclofosfamida y vincristina.
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Figura 1.Hemangioma de la infancia.

Los hemangiomas hepaticos difusos también
pueden llevar a hipotiroidismo. Este fendmeno se
debe a una mayor degradacién de las hormonas
tiroideas por la iodotironina deiodinasa tipo 3
presente a nivel hepatico; a este proceso se le
denomina “hipotiroidismo de consumo”. 37 Este
fenémeno no se hace evidente hasta las semanas
4-6 de vida cuando inicia la fase proliferativa de los
HI por lo cual estos casos no se pueden detectar a
través del tamizaje neonatal. La deteccion del
hipotiroidismo en una etapa inicial es esencial para
prevenir el déficit intelectual y retardo del
crecimiento. 3% El tratamiento se debe iniciar con
esteroides a dosis altas, asi como terapia hormonal
de reemplazo requerida para el paciente. Se han
reportado casos asociados con HI que han requerido
hasta 3 veces la dosis comUnmente utilizada para el
tratamiento de hipotiroidismo congénito. 3 Se ha
documentado que el hipotiroidismo resuelve
conforme lo hace el tamano del tumor, por lo cual la
dosis del medicamento se debe ajustar conforme la
lesién involuciona.

Hemangiomas en la via aérea

En los HI localizados a nivel mandibular y cuello
denominado “distribucion de la barba”, se debe
considerar la presencia de los mismos a nivel de la
via aérea. Se puede dar el caso de HI en via aérea sin
ningn hallazgo cutadneo. Estas lesiones pueden
producir sintomas respiratorios como estridor y
dificultad respiratoria. La mayoria, un 83% responden
a tratamiento sistémico, con pocos casos requiriendo
traqueostomia. 3 Sin embargo, una laringoscopia se
debe realizar en casos de hemangiomas localizados
en esta distribucién y en casos de sospecha clinica.

M Sindromes asociados
Sindrome PHACES

El Sindrome de PHACES se describid inicialmente
por Bronzetti %°, en pacientes con hemangiomas
segmentarios que también presentaban
malformaciones de la fosa posterior, anormalidades
arteriales, defectos cardiacos, defectos oculares y
posteriormente se agregaron los defectos esternales.
El acrénimo PHACES (por sus siglas en inglés)

equivale a: abnormalidades de fosa posterior,
hemangioma, defectos arteriales, defectos
cardiacos, abnormalidades oculares y defectos

esternales. Este es un sindrome muy complejo que
se debe sospechar en pacientes que se presentan
con un hemangioma en placa a nivel facial. El origen
es desconocido, presentan un espectro muy amplio
de la enfermedad y las anomalias vasculares son
usualmente progresivas. Entre estas Ultimas se
incluyen: hypoplasia, displasia, aberraciones vy
agenesia vasculares. 4.

Un manejo interdisciplinario que incluya
evaluacidon de cardiologia, oftalmologia, radiologia

Figura 2.Hemangioma ulcerado.

Figura 3.Hemangioma segmentario en paciente con sindrome de PHACES.
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intervensionista asi como una resonancia magnética
periédica son 6ptimas para el manejo de estos
pacientes.

Sindrome PELVIS/SACRAL

El sindrome PELVIS se describe en pacientes
con hemangioma extenso perineal, malformaciones
genitales externas, lipomeningocele, malformaciones
vesicorenales, ano imperforado y etiquetas sobre la
piel (acrocordones). Se han reportado casos de
ambigliedad genital con este sindrome. *2. El
sindrome SACRAL se describe en pacientes con
disrrafismo, anomalias anogenitales, cutaneas,
renales, urolégicas y hemangiomas a nivel
lumbosacro 4. Estos dos sindromes presentan
caracteristicas similares y muchos autores los
consideran una sola identidad. **. Por consiguiente,
a todo hemangioma a nivel lumbosacro se debe
realizar un ultrasonido para detectar anormalidades

anatémicas urogenitales y descartar estas
asociaciones.
M Conclusiones

Los HI son los tumores benignos mas

frecuentemente vistos en pediatria. Una historia
clinica completa y el examen fisico son herramientas
utiles con que los pediatras cuentan para su
diagndstico y manejo. Aunque la mayoria de los
hemangiomas se tratan de manera expectante y no
requieren tratamiento, es importante para los
pediatras reconocer posibles complicaciones vy
asociaciones de estos tumores.
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