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CONCEPTO Y CLASIFICACION

En 1.982, Mulliken y Glowacki (1) introdujeron una nueva clasificacién de las lesiones
vasculares basada en diferencias clinicas y bioldgicas. Esta clasificacion distingue dos grandes
grupos de lesiones: los hemangiomas y las malformaciones vasculares. Los hemangiomas se
caracterizan en general, por no estar presentes en el nacimiento, suelen proliferar durante el
primer afio de vida, durante un periodo de tiempo mas o menos largo van a permanecer
estabilizados y con posterioridad tienden a la involucion total o parcial. Esta proliferacion se
relaciona a nivel histolégico, con el aumento del recambio de las células endoteliales. Por el
contrario las malformaciones vasculares se suelen caracterizar por estar siempre presentes en
el nacimiento, no proliferan o al menos no lo hacen durante la infancia y la adolescencia, pero
no suelen involucionar, por tanto el recambio de las células endoteliales siempre es constante
(Tabla 1). Estos conceptos generales, se cumplen en la mayoria de los casos, aunque existen
hemangiomas con desarrollo intrauterino y el llamado Angioma Paradéjico de localizacion
frontal o interciliar que se manifiesta sobre todo con la maniobra de Valsalva, que termina por
desaparecer solo. De igual forma, en el llamado Angioma Plano se observa tendencia al
desarrollo de tuberosidades en su superficie a partir de los 35-40 afios.

La clasificacion de Mulliken y Glowacki permitid establecer un diagndstico clinico
inicial sin necesidad de realizar investigaciones especiales o la practica de biopsias (Tabla 2) y
sirve para predecir la historia natural de la lesion, lo que permite elegir el plan de actuacion mas
conveniente para cada paciente. Desde entonces aunque se han intentado introducir
modificaciones a la clasificacién inicial, las bases biol6gicas en las que se sustenta han
permanecido inmutables, convirtiéndose en la actualidad en la Unica clasificacion valida para el
estudio del diagnoéstico, prondstico y tratamiento de las lesiones vasculares.

Los hemangiomas suelen aparecer poco tiempo después del nacimiento, aunque el
30% pueden estar presentes en el momento del nacimiento (2). Proliferan durante el primer
afio de vida y luego involucionan durante la infancia. Este desarrollo se produce en todos los
casos, pero existe una gran diversidad en cuanto al grado de proliferacién y de involucion del
hemangioma (1). Estas caracteristicas de desarrollo permiten diferencia los hemangiomas de
las malformaciones vasculares.

Los hemangiomas se pueden localizar en cualquier drgano, pero son mas frecuentes
en la piel. Si se desarrollan en la dermis papilar, adelgazan la piel que los cubre y presentan
una morfologia de méacula o papula rojiza y brillante. Durante muchos afios estas lesiones han
sido denominadas Angiomas en fresas, tuberosos o Hemangiomas capilares. Si asientan en la
dermis reticular o en el tejido celular subcutaneo, pueden también distender los tejidos situados
por encima, pero al estar separados de la epidermis por una espesa capa de colageno, el
hemangioma adoptara un color azulado o incluso aparecera con color de piel normal. Estas
lesiones habian sido denominadas de forma clasica como Hemangiomas cavernosos. Por
ultimo, en algunas ocasiones pueden existir lesiones que tengan ambas localizaciones, por lo
gue tendran elementos de ambos tipos de hemangiomas. Estas lesiones se han denominado

Hemangiomas capilares mixtos o capilaro-cavernoso.



Desde que todos los hemangiomas se consideran como una misma entidad y sélo se
diferencian por su localizacién, estos términos han sido sustituidos y en la actualidad los
hemangiomas se clasifican en Hemangiomas superficiales (Angioma en fresa, tuberoso o
Hemangioma capilar), Hemangiomas profundos (Angioma cavernoso) y Hemangiomas
compuestos (Hemangioma capilaro-cavernoso o mixtos).

Desde el punto de vista histolégico, durante la fase proliferativa se observa una
proliferacion de células endoteliales formando tlbulos con abundantes imagenes mitoticas.
Cuando la fase proliferativa esta finalizando aumentan los mastocitos y la proliferacién
endotelial va siendo menos activa, hasta que en la fase de involucién el hemangioma esta
formado por células endoteliales inactivas de apariencia normal, rodeadas de grandes canales
vasculares ectasicos inmersos en una matriz de tejido fibroadiposo (1). Por tanto, la imagen
histolégica de los hemangiomas en fase de involucion no difiere de las malformaciones

vasculares y en esta fase serian dificiles de diferenciar.

EPIDEMIOLOGIA

Los hemangiomas son los tumores mas frecuentes de la infancia y se observan en el
10-12% de los nifios de raza blanca y en el 22% de los prematuros por debajo de los 1.000
gramos (3). También se ha relacionado con la edad de la madre, de manera que a mayor edad
materna mas posibilidades de desarrollo de hemangiomas en el nifio. La incidencia en nifios de
raza negra y asiaticos parece ser mucho menor y oscila del 0.8 al 1.4% (4)(5).

Aunque no suelen existir antecedentes familiares, en el 10% de los nifios afectos existe
algin familiar con hemangiomas (6) y como el 10% de los nifios de raza blanca presentan
algin tipo de hemangioma, seria logico pensar que uno de cada 10 nifios tenga un familiar
afecto. Sin embargo, en un estudio reciente no se ha podido demostrar que estén implicados

factores hereditarios en la etiologia de los hemangiomas (7).

CLINICA

Aungue se dice que el 30% de los hemangiomas estan presentes en el nacimiento, lo
cierto es que la mayoria aparecen a lo largo del primer afio de vida. El signo clinico mas precoz
de un hemangioma incipiente suele ser una macula palida, que puede pasar desapercibida al
principio, pero que va a ser sustituida con rapidez por discretas telangiectasias rodeadas de un
halo blanquecino (4)(8). El contorno entre el halo blanquecino y la piel normal se hace mas
evidente cuando el nifio llora (maniobra de Valsalva positiva). La aparicion del hemangioma
incipiente como una mancha blanca se debe a que a medida que las células endoteliales se
hacen activas, aumenta su diametro y bloquean de forma temporal el espacio vascular interno,
dejando muy poco espacio para las células sanguineas por lo que aparece un area
blanquecina.



A medida que continda la proliferacién, aumenta el diametro de los vasos y el espacio
para los hematies, lo que ocasionara la desaparicibn de la mancha blanquecina inicial y el
aumento del nimero de vasos, lo que hara que se vayan apreciando en su superficie discretas
telangiectasias que por aumento en el nimero de vasos y mas adelante por coalescencia, dara
lugar a la aparicion de una macula roja.

El 80% de los hemangiomas son lesiones Unicas y bien delimitadas, que se localizan
con mayor frecuencia en el cuero cabelludo y en el cuello (60%)(9). Se ha demostrado que
existe una clara predileccién por ubicaciones concretas (10). Asi en cabeza y cuello, las
lesiones focales apareceran a lo largo de una linea que comienza en la mitad de la mejilla,
pasa primero por los bordes laterales de las cejas y después por encima hasta llegar a la
glabela. Desde ahi esa linea pasa medial por el canto interno bajo el area paranasal y luego a
lo largo del ala nasal hasta el apex y la columela. La linea media del labio superior y las zonas
laterales del labio inferior también son sitios que se afectan con frecuencia. Se desconocen las
causas por las que los hemangiomas tienen predileccién por aparecer en zonas determinadas,
pero parece que se corresponden con las lineas embriolégicas de fusién. Una posible
explicacion seria que en estos lugares permanezcan células pluripotenciales con capacidad
para sufrir una diferenciacién para dar lugar a células endoteliales y a pericitos. De esta
manera, bajo la influencia del estimulo de la angiogénesis se desarrollan los vasos sanguineos.
Con menor frecuencia, la existencia de un patrén alternativo de difusion lesional tiende a seguir
la distribucion de los dermatomas faciales.

En una publicacion reciente se han establecido los patrones de distribucion de los
hemangiomas segmentarios de la cara y se han establecido cuatro zonas: frontotemporal,
maxilar, mandibular y frontonasal, que se corresponden con las prominencias embrionarias que
conocemos, lo que sugiere un origen neuroectodérmico de la distribucién (11) (Tabla 3).

De igual forma se considera que tiene una fase de crecimiento o proliferacion, una fase
de estabilizacién y una de regresion. No existe ningun factor predictivo para saber cuanto
tiempo van a crecer, pero parece que los hemangiomas superficiales crecen hasta los 6-8
meses y los profundos hasta el afio. Tampoco podemos saber el tamafio final y las alteraciones
gue va a crear. La fase de estabilizacion dura hasta los 20 meses y es un poco mas tardia en
los profundos. La de regresion llega en los superficiales hasta los 5-6 afios pero en los
profundos es mucho mas duradera (Tabla 4). Tampoco se puede afirmar si la regresion sera
total o parcial, pero es muy frecuente que dejen alteraciones como la “piel vacia” que pueden

requerir una intervencion quirdrgica

> Fase de Proliferacion

Por lo general, podemos decir que los hemangiomas proliferan durante el primer afio
de la vida. En muy raras ocasiones un hemangioma puede estar desarrollado por completo en
el momento del nacimiento y en esos casos es cuando pueden involucionar de forma rapida en

los primeros meses de vida (12).



Aunque el periodo de tiempo que esta creciendo y el volumen que va a tener dentro del
primer afio de vida es muy variable, se han descrito dos periodos de desarrollo rapido. El
primero se suele producir durante el periodo neonatal y la infancia precoz (1) y el segundo algo
mas tardio. En conclusién, el tamafio definitivo de la lesiébn depende del grado y de la duracion
de la fase de proliferacion, que son imposibles de predecir.

Los hemangiomas en fase de proliferacion se caracterizan por presentar células
endoteliales globulosas proliferantes (2). En las etapas iniciales se observan nidos de células
endoteliales en proliferacion con una aparente desorganizacién y ausencia de luces vasculares.
Sin embargo, con las tinciones para reticulina se demuestra que existe cierto grado de
organizacioén y la proliferacidn esta limitada por la capa basal. Las células son tan globulosas
que ocupan las luces vasculares. A medida que avanza la proliferacion se observa una mayor
organizacion, las luces vasculares se hacen visibles y se observa con claridad un componente
sanguineo dentro de las luces vasculares. Hacia el final de la fase de proliferacion el
hemangioma se organiza en l6bulos separados por septos fibrosos, cada uno de los cuales
tiene su propia vascularizacion arterial y venosa.

El papel que desempefian los mastocitos parece ser fundamental en el proceso. Se ha
observado que los mastocitos se acumulan en estos tumores antes de que se produzca el
crecimiento de nuevos capilares (13). Con posterioridad se ha descubierto que la heparina
producida por los mastocitos, facilita la migracién de las células endoteliales hacia el tumor (14)
y que los mastocitos estan presentes en elevadas concentraciones en los hemangiomas que se
encuentran en proliferacion (15). Esta elevacion en el nimero de mastocitos localizados en los
hemangiomas se mantiene desde el inicio y hasta la mitad de la fase involutiva.

Los andlisis histolégicos e inmunohistoquimicos han puesto de manifiesto que durante
el tercer trimestre coexisten células endoteliales inmaduras con pericitos inmaduros. Estas
células mantendrian su capacidad de proliferacién durante un periodo de tiempo limitado de la
vida postnatal. La rapida proliferacion de estas células marcaria el inicio clinico de un
hemangioma. Los factores reguladores de la replicacion de estas células serian péptidos
angiogénicos como el factor de crecimiento de fibroblastos-beta y el antigeno nuclear de
células en proliferacion. Estos péptidos pueden inducir la diferenciacién de éstas células, emitir
una sefial para atraer a los mastocitos e inducir la produccion de inhibidores tisulares de las
metaloproteinas (TIMPs). Los TIMPs junto a los moduladores de expresion producidos por los
mastocitos (interferon y TGF) detienen la proliferacién de las células endoteliales y por tanto
van a inducir la fase de involucién (16). De esta manera el proceso de involucién sera pasivo y
contara con la participacion de las células endoteliales, de la fibrosis y de la formacién de
grasa. Mihm y North (17) creen que la apoptosis de las células endoteliales es el primer
fenomeno responsable de la involucién y por tanto la consideran como un proceso activo.

Las manifestaciones clinicas de un hemangioma dependen de su localizacion, es decir
de la profundidad a la que se inicia en la piel, de su tamafio y del grado de involucién que sufra.
Un hemangioma superficial proliferante se presentara como una masa roja brillante, mientras

que una lesién profunda sera azulada o de color de piel normal.



Estas diferencias dependen de la profundidad a la que asienta la lesién con respecto a
la capa de colageno de la dermis papilar. Dado que el colageno dispersa la luz visible y la luz
roja penetra mas profunda que la luz azul, los vasos sanguineos rojos aparecen azulados a
través del colageno. Durante la involucion, las lesiones superficiales se vuelven de color méas
oscuro y en las ultimas fases de la involucion adoptan un color purpura.

En cuanto al tamafio existe una gran variabilidad y podemos observar hemangiomas
del tamafio de una punta de alfiler hasta una gran lesidon que puede llegar a tener el tamafio de
la cabeza del nifio. La consistencia de la lesién también depende del estado de involucion. Los
hemangiomas proliferantes tienen una consistencia firme, elastica y cuando se comprimen se
expanden de nuevo con gran rapidez por el aumento de la presién sanguinea. Durante la
proliferacion activa, una lesiéon de crecimiento rapido puede estar muy tensa y podria ser

dolorosa.

» Fase de Estabilizacion
Es un periodo intermedio durante el cual el tumor no crece, pero tampoco disminuye,

es decir permanece estable. Su duracién es muy variable.

» Fase de Involucion

La involucion se inicia desde el final del primer afio de vida hasta los 20 meses, pero es
frecuente que se solape con las fases anteriores. Por lo general, la transicion entre la fase de
proliferacion y la fase de involucidon es gradual y parece coincidir con la aparicion de los
mastocitos y los TIMPs (16). El primer signo histolégico de la involucién de un hemangioma es
la formacion de islas de células endoteliales con disminucion significativa de su actividad. Estas
islas se expanden de forma lenta y progresiva hasta que llegan a ser el patrén dominante. En
ese momento las lesiones comienzan a involucionar.

Se ha especulado mucho en relacién con la causa de la involucién. Algunos autores
han propuesto que la aparicion de fenébmenos de trombosis sea la responsable en parte,
aunque no existen evidencias histolégicas que apoyen esa teoria. Se ha observado que las
células endoteliales proliferantes y globulosas comienzan a ser de forma progresiva menos
activas, se adelgazan hasta que al final del periodo involutivo se observan grandes cantidades
de células endoteliales inactivas. El hemangioma va cambiando y pasa de ser una lesion con
claro predominio celular a tener un evidente predomino vascular. También se produce un
progresivo depdsito de un tejido perivascular fibro-adiposo junto al descenso del nimero de
luces vasculares (2). A medida que disminuye el nimero de luces vasculares, los vasos que
quedan se hacen mas ectésicos y tienden a persistir en la lesion una vez esté involucionada
por completo, como telangiectasias en una densa malla de colageno reticular con islas de tejido

graso.



Desde el punto de vista clinico la involucién comienza con una disminucién evidente del
grado de crecimiento, mas adelante el hemangioma se hace menos tenso a la palpacién, no se
expande o se ingurgita cuando el nifio llora y cambian de su color previo hacia uno méas oscuro.
Por dltimo la lesion se vuelve mas blanda y se empieza a blanquear desde el centro hacia la
periferia siguiendo un patrén radial. Estos signos son mas sutiles y mucho mas dificiles de
apreciar en los hemangiomas profundos, pero la progresién es la misma que en los
superficiales.

El grado de involucién es muy variable y no se conoce ningun factor que influya ni en la
velocidad de involucién ni en el momento de su finalizacién (18)(19). En general se considera
que tarda entre 3 y 5 afilos en completarse la involucién (20), aunque en muchos casos no se
llegar a producir la involucién completa del hemangioma. Esas involuciones incompletas y sus
secuelas estéticas aumentan a medida que el proceso involutivo se inicia a edades posteriores.
Se ha observado que cuando la involucién se produce antes de los 6 afios, el indice de
hemangioma residual es diferente al que se obtiene cuando la involucién comienza después de
los 6 afios, donde puede alcanzar hasta un 80% (9). Pero ya que sélo la mitad de los
hemangiomas se resuelven antes de los 6 afios (19), podemos deducir que soélo el 40% de los
hemangiomas involucionan con resultados aceptables, por tanto el 60% de los pacientes con

hemangiomas van a necesitar algun tipo de cirugia o tratamiento corrector.

COMPLICACIONES DE LOS HEMANGIOMAS

» Ulceracion

La formacion de Ulceras es una de las complicaciones mas frecuentes y se produce en
el 5% de las lesiones (6). Los hemangiomas tensos, que proliferan de forma rapida, asi como
los localizados en ciertas regiones anatémicas como labio superior, zona alta del pecho y
regiéon anogential son los mas afectados.

La causa de la ulceracion se relaciona con la rapida proliferacion que podria distender
la piel superior, que superaria su limite de elasticidad hasta dar lugar a la formacién de Ulceras.
Por otro lado, un hemangioma proliferante puede bloquear su propio aporte sanguineo y
producir de esta forma situaciones de isquemia y por lo tanto su propia necrosis.

La infeccion secundaria es frecuente en lesiones que se han ulcerado y puede ser
dificil de erradicar. Por ultimo hay que recordar que las lesiones que se ulceran, cicatrizan por
segunda intencién lo que deja una cicatriz residual siempre. Ello podria justificar una

intervencién mas precoz del hemangioma.

» Obstruccién de las vias aéreas
Es raro que un hemangioma produzca la obstruccion de ambas fosas nasales. Ello
podria constituir un grave problema durante las primeras semanas de vida, ya que el nifio

necesita en esa época poder respirar por la nariz.



Los hemangiomas laringeos son mas frecuentes y casi siempre van a presentar
problemas vitales al dificultar o impedir la respiracién. La edad de comienzo de los sintomas es
variable, pero la mayoria se presenta con precocidad, en las primeras 6-8 semanas de vida o
en estadios mucho mas tardios, alrededor del afio de vida (21). La causa de esta presentacién
tardia no esta clara. Los sintomas mas comunes son la presencia de un estridor inspiratorio o
bifasico, sobre todo mientras el nifio estd comiendo o llorando. Las infecciones del tracto
superior agudizan estos sintomas, dificultan el diagnéstico y pueden inducirnos a confundirlo
con el crup. En el 50% de los casos existe tos, cianosis y ronquera.

A veces se asocia con una afectacién cutanea. El diagnéstico se debe confirmar
mediante endoscopia. También resulta de ayuda la realizacion de algunas pruebas radiolégicas
como radiografia antero-posterior de cuello con penetracién para tejidos blandos, en la cual se
demostraria una asimetria del estrechamiento subgldtico (22) y un esofagograma para excluir
una anomalia vascular congénita (23). La resonancia magnética puede poner de manifiesto la
presencia de un hemangioma grande cervical o paratraqueal adyacente o contiguo a la lesion
laringea.

Un gran hemangioma cervical parafaringeo o palatino también puede afectar las vias
aéreas superiores y causar una obstruccibn aguda o subaguda. Este fen6meno es mas
frecuente en los hemangiomas difusos que envuelven al dermatomo mandibular. La
obstruccion subaguda produce una apnea obstructiva del suefio y puede pasar desapercibida
hasta que el nifio presenta sintomas de cor pulmonale. El aumento del trabajo respiratorio

puede determinar un retraso del crecimiento.

» Obstruccién de la audicién

Los hemangiomas que se originan en la parétida pueden ocluir de forma completa el
conducto auditivo externo y de esta manera ocasionar la pérdida auditiva. Esto no deberia
afectar al desarrollo del nifio a no ser que la obstrucciébn sea bilateral. Por otro lado la
acumulacion de restos de queratina durante 2-3 afios puede producir una queratosis obsturans

gue se podria evitar realizando un lavado auricular cada 3-6 meses.

» Obstruccién visual

Los hemangiomas periorbitarios pueden obstruir el eje visual y dar lugar a ambliopia
secundaria a la deprivacion del estimulo (24). En ausencia de obstruccion también se puede
producir una ambliopia anisométrica (astigmatismo) en especial en los hemangiomas que
interesan el parpado superior. Esto se produce como consecuencia directa del efecto de
presion en el segmento anterior del ojo. Esta relacién se ha establecido de una forma clara al
determinar que el eje astigmatico del ojo esta relacionado con la localizacion del hemangioma
dentro del parpado y se correlaciona con la medida queratométrica del astigmatismo corneal
(25). Por otro lado se ha informado de la asociacién de estrabismo paralitico y estrabismo

secundario a la ambliopia (26).



» Hemorragia

La hemorragia es una complicacion que se puede observar, sobre todo tras
traumatismos locales. Si esto ocurre, como en cualquier otra herida, la elevacién y la presion
firme aplicada durante 10 o 15 minutos suele controlar la mayor parte de los sangrados. Los
hemangiomas ulcerados tienden mas al sangrado espontaneo o ante el menor trauma y
aunque en la mayoria de los casos ese sangrado no es grave, a veces puede dar lugar a una
hemorragia masiva tan severa que pueda requerir transfusiones.

De mayor importancia es el Sindrome de Kasabach-Merrit (SKM). Consiste en una
severa trombocitopenia asociada a un hemangioma solitario que se caracteriza por ser
rapidamente proliferativo o presenta mdltiples lesiones cutdneas y viscerales, lo que puede dar
lugar a un grave trastorno de sangrado (27)(28). Los nifios afectos estan en riesgo de padecer
hemorragias pleurales, peritoneales, gastrointestinales y del sistema nervioso central. Varios
factores parecen ser responsables de la trombocitopenia y por lo tanto de la hemorragia. Entre
estos procede destacar el aumento del grado de secuestro de plaquetas en el bazo y en el
propio hemangioma (29) y un secuestro de factores de coagulacién dentro del hemangioma (6).

El SKM se presenta con frecuencia en las primeras semanas de vida (periodo de
proliferacion rapida)(30). Los signos clinicos tipicos son la rapida expansion de la lesién con
edema de tejidos vecinos, petequias y equimosis. Mas adelante se observan petequias y
equimosis generalizadas. Si no responde al tratamiento o consulta tarde, aparecera una crisis
hemorragica trombocitopénica. Aunque se considera raro que el SKM se presente en lesiones
de menos de 5 cm de didmetro, en algunos nifios se han observado signos clinicos iniciales del
proceso en hemangiomas bastante menores de 5 cm. El atrapamiento de las plaquetas se
produce con precocidad, pero si la lesion es pequefia puede producirse una compensacion
adecuada. A medida que aumenta el tamafio de la lesion, la compensacion va fallando y se
produce la manifestacién completa del sindrome.

Algunos autores consideran que todos los casos de SKM se asocian con
Hemangioendotelioma Kaposiforme (HEK) y que el SKM no se produce como complicacion de
un hemangioma clasico (31). Otros creen que el HEK es una entidad distinta, que se complica
con frecuencia con el SKM. Aparece en fases mas tardias de la vida y sus signos histoldgicos
son distintos a los de los hemangiomas, incluyendo cordones y nddulos infiltrativos de células
endoteliales con islotes de vasos dilatados de tipo linfatico (32)(33). Con frecuencia esos vasos
son inmaduros, tienen una pobre canalizacidon y no presentan una membrana basal completa.
Otro signo constante sera el hecho de estar rodeados por una densa capa de tejido inflamatorio
(33). Como conclusién, parece que todos los casos de SKM podrian estar asociados con HEK
y no serian complicaciones de los hemangiomas.

El desarrollo de una Coagulacién Intravascular Diseminada (CID) se puede presentar
asociada o no a un SKM. La CID es muy poco frecuente y sélo se ha publicado en asociacion
con hemangiomas masivos 0 en la presencia de sepsis (34)(35). También se ha descrito con

menor frecuencia aln la asociacion de una coagulopatia por consumo con el SKM.



Es importante reconocer la diferencia que existe entre estos dos sindromes ya que la
heparina, que es el tratamiento de la CID, esta contraindicada en el SKM que podria potenciar
aln mas el desarrollo del hemangioma. En un SKM no complicado, la trombocitopenia puede
ser diagnosticada con un simple hemograma, mientras que en presencia de una coagulopatia
de consumo los niveles de productos de degeneracién del fibrinégeno estaran elevados y los
niveles de fibrindgeno sérico disminuidos (36). También serd necesario conocer el tiempo de

protrombina y el tiempo parcial de tromboplastina (37).

» Insuficiencia Cardiaca Congestiva

Es una complicacién con potencialidad letal y conlleva un alto indice de mortalidad.
Aunque puede estar asociado a un gran hemangioma solitario, lo mas frecuente es que lo haga
con multiples lesiones cutaneas o viscerales, sobre todo hepaticas (38)(39). De nuevo, la
complicacion suele aparecer durante la fase de crecimiento rapido. Una de las formas mas
comunes de presentacion es la triada de: insuficiencia cardiaca congestiva (en ausencia de una
anormalidad cardiaca congénita), anemia y hepatomegalia. La afectacién hepatica se presenta
casi siempre acompafando al fallo cardiaco, tanto en el caso de un hemangioma Gnico como si
presenta lesiones multiples (40)(41). No existe relacién entre el grado de fallo cardiaco y el de
la hepatomegalia.

Las caracteristicas hemodinamicas de las lesiones hepaticas son Unicas, con un
gradiente de izquierda a derecha que da lugar a un shunt a través de la lesion, que es superior
al que se observa en una lesion cutanea del mismo tamafio. Aunque la afectacion hepéatica a
menudo da lugar a un fallo cardiaco, también se ha descrito en estos pacientes la aparicion de
una ictericia obstructiva (42), de cuadros de hipertension portal (43) y de casos con obstruccion
intestinal (40).

» Distorsiones esqueléticas

La incidencia de distorsion osea es del 1% (44) y su etiologia parece relacionada con
desplazamientos debidos al efecto masa. Entre los cambios mas frecuentes destaca el
desplazamiento de la mandibula producido por una afectacion masiva de la parétida, los
cambios hacia fuera en la calota, el aplanamiento de la piramide nasal por una gran lesién
glabelar y la expansion orbitaria.

La destruccion cartilaginosa también parece ser frecuente pero no hay publicaciones
sobre su incidencia. Su origen es secundario a la atrofia producida por la presion y esta
relacionada con la destruccion enzimatica y la ulceracién. Las dos localizaciones mas
frecuentes de destruccién son el fibrocartilago del ala nasal y la punta de la nariz. Ademas, un
hemangioma masivo de parétida puede producir un sobrecrecimiento del apex nasal por efecto

del aumento de aporte sanguineo.



HEMANGIOMATOSIS DIFUSAS

La presencia de multiples hemangiomas cutaneos deberia alertar a los clinicos de la
potencial afectacion visceral, en particular del higado. Existen cuadros de Hemangiomatosis
Difusas Cutaneas o Hemangiomatosis Neonatal Benigna (Stern) en los cuales solo tenemos
multiples hemagiomas cutaneos en la piel sin afectacién visceral y Hemangiomatosis Difusas
Sistémica o Hemangiomatosis Neonatal Diseminada (Holden) con multiples lesiones en la piel
y en las visceras, que afectan a tres 0 mas 6rganos, en especial el higado.

Sera muy importante que se realicen estudios de ecografia abdominal y transfontanelar
con la suficiente precocidad ya que pueden ser necesarios algunos tratamientos agresivos que

puedan ser indispensables para el mantenimiento de la vida.

DIAGNOSTICO POR LA IMAGEN

Para el diagnéstico por imagen de los hemangiomas se pueden utilizar mltiples
técnicas. La radiografia simple sera siempre muy Util cuando se produzca un efecto masa en
las vias aéreas por efecto de una gran lesion vascular o si existen pequefias lesiones en el
interior de las vias aéreas como ocurre en los hemangiomas subgléticos. Las radiografias
simples de zonas Gseas pueden poner de manifiesto determinados hallazgos reactivos a la
lesion como aumento del tamafio del hueso, osteoporosis, engrosamiento de la cortical o
destrucciones liticas intradseas (45-47). Aunque los cambios éseos se observan con claridad
en la Tomografia Axial Computerizada (TAC), la deteccion de lesiones vasculares y la
definiciobn de su extension completa se determina mejor con las imagenes de Resonancia
Magnética (IRM) (48), que proporciona un mejor contraste entre la lesion, los grupos
musculares adyacentes, los planos faciales y los vasos sanguineos de alrededor y ademas
aporta informacién acerca de la extension de estas lesiones vasculares hacia el térax y dentro
de estructuras éseas, lo que no se puede realizar con ultrasonidos.

Los continuos avances que se estan produciendo en las técnicas de ecografia e IRM
ayudan a realizar una distincion no invasiva entre las lesiones de alto flujo (hemangiomas
proliferantes y malformaciones arteriovenosas) y las de bajo flujo (malformaciones venosas y
linfaticas). En la ecografia se utiliza la combinacion de imagenes en escala de grises, de
Doppler color y andlisis de las ondas vasculares para identificar las lesiones vasculares y
distinguir las lesiones de alto flujo (hemodinamicamente activas) caracterizadas por alta
velocidad y baja resistencia, de las lesiones de bajo flujo (hemodindmicamente inactivas) que
presentan un volumen de flujo normal con aumento de la resistencia arterial (49). En el caso de
la IRM, las lesiones de alto flujo presentan un espacio de flujo de baja intensidad de sefial (50).
Aunque el papel exacto de la Angiografia de Resonancia Magnética (ARM) se desconoce, la
capacidad de tener un angiograma por métodos no invasivos puede ayudar a la planificacién
de un tratamiento invasivo y al tiempo que permite disponer de un medio de control no invasivo

para el seguimiento del tratamiento.



Las mejoras en los procedimientos de imagenes no invasivos, han permitido que el uso
de métodos radiolégicos mas invasivos, como la angiografia o la venografia por puncion
directa se vayan reservando cada vez mas para cuando se haya seleccionado un tratamiento

percutaneo mas concreto o determinado.

» Caracteristicas radiologicas de los hemangiomas

Desde el punto de vista radioldgico se suele observar una masa de tejido blando, con
ausencia de flebolitos calcificados y los cambios en los huesos subyacentes son reactivos 0 no
existen (46).

La TAC puede ayudar a realizar evaluaciones rapidas en lesiones muy extensas,
aunque el contraste entre la lesion y las estructuras adyacentes es inferior al que proporciona
la IRM. Mediante la ecografia se observa una masa focal bien definida con textura
heterogénea. El doppler color y el estudio de ondas permiten la caracterizacion del flujo
dentro de la lesion y la deteccién de las ondas arteriales y venosas relacionadas con la masa.

Aunque es posible realizar un diagnostico diferencial con otras masas, la evaluacion
gue permite los ultrasonidos es limitada, tanto para la extensiébn completa como para distinguir
los tejidos adyacentes a la lesién (51).

Las angiografias cada vez se emplean menos, debido a los avances en los medios de
imagen no invasivos, pero a veces es hecesaria para llegar a comprender los hallazgos
angiograficos que se producen en los hemangiomas y para interpretar mejor aun los hallazgos
gue se detecten en la imagen de los ultrasonidos o de la IRM. En la angiografia se observa
un patrén organizado en el aumento de las arterias adyacentes a los hemangiomas (52), en
una masa bien delimitada formada por un parenquima lobular que se tifien con intensidad. Las
arterias suplementarias se pueden disponer de forma muy alargada y son muy tortuosas. Lo
habitual es que no se aprecie shunt arteriovenoso directo. Las venas regionales asociadas a la
lesibn son normales, aunque en algunos casos estan dilatadas. La angiografia en la fase de
involuciéon del hemangioma permite observar una tincion menos intensa de los tejidos (46).

La IRM en la fase de proliferacion de los hemangiomas presenta una masa o masas de
tejido blando con signos asociados de bajo y alto flujo. EI componente sdlido del tejido es de
una sefial intermedia en la secuencia T1 y la sefial aumenta de forma marcada en la secuencia
T2. Es de esperar que se produzca una intensificacién del componente de tejido blando del
hemangioma tras la administracion de gadolinio intravenoso, lo que permite diferenciar la lesion
de los cambios edematosos asociados a las lesiones infiltrativas. Las areas sin refuerzo dentro
del componente de tejido blando de los hemangiomas se relacionan con trombosis interna
dentro de la lesién. La correlacion entre los hallazgos de imégenes y la impresién clinica es
importante para el diagnostico diferencial. La IRM proporciona una informacién mas exacta
sobre la delimitacion de la profundidad cutanea y de la extension muscular, la deteccion de
lesiones adyacentes o satélites y la diferenciacion de malformaciones vasculares de alto flujo.



Por otro lado, la IRM es muy util en el control del tratamiento. Los hemangiomas
involucionados muestran signos que se superponen a los de las malformaciones vasculares de
bajo flujo y se ha observado que durante la involuciéon se produce un aumento focal de la
intensidad de la sefial para T1 en sitios donde se produce una sustitucion por tejido adiposo
(50)(53).

HEMANGIOGENESIS

Se ha descubierto que los hemangiomas comparten marcadores inmunohistoquimicos
con los vasos de la placenta (GLUT-1, merosina, antigeno Lewis Y y Fc gamma receptor Il)
(54). ElI GLUT-1 constituye un marcador excelente para el diagnéstico diferencial, primero con
otros tumores y después con las malformaciones vasculares. Los hemagiomas son 100%
GLUT-1 positivos, mientras que las malformaciones vasculares son 100% GLUT-1 negativos y
los otros tumores vasculares también son negativos.

De igual forma se ha comprobado que las células del hemangioma in vitro se parecen
mucho mas a las del feto que a las del neonato. También se sabe que la realizacién de una
biopsia de las vellosidades coridnicas aumente el riego de desarrollo de un hemangioma, hasta
tres veces mas.

Todo ello ha sugerido la hip6tesis de que los hemangiomas son proliferaciones clonales
de células endoteliales de la placenta embolizadas en los tejidos blandos del neonato. Existe
clonalidad de las células endoteliales de los hemangiomas y pérdida de la heterocigosidad, lo

cual sugiere la posibilidad de que el hemangioma se origine en una mutacién somatica.

TRATAMIENTO DE LOS HEMANGIOMAS

No existe un tratamiento ideal para todos los hemangiomas y ni siquiera esta
estandarizado, por lo que vamos a encontrar diversas opciones terapéuticas distintas, entre las
que destacan: observacion, tratamientos médicos como corticoterapia e interferon, criocirugia,
laserterapia, embolizacidon, esclerosis, compresion, cirugia convencional y en los Ultimos afios

el propranolol.

OBSERVACION

Sabemos que la mayoria de los hemangiomas superficiales y profundos se pueden
resolver sin intervencién terapéutica, por ello la valoracion de la relaciéon beneficio/riesgo de un
tratamiento frente a la no intervencién se debe tener siempre en cuenta antes de proceder a
manipular un hemangioma (55). Es muy importante explicar a los padres el curso natural del
tumor y que tiene una fase de proliferacion, de estabilizacion y de involucién, mostrando si es
posible, fotografias clinicas de las diferentes fases hasta llegar a la resolucion del hemangioma.

Sin embargo, aproximadamente el 10% de los hemangiomas, va a requerir algun tipo
de intervencidn. Entre las indicaciones para el tratamiento se debe incluir:

— La obstruccién de estructuras vitales o funcionalmente importantes como 0jos,

orificios nasales, conductos auditivos, labios, faringe, laringe



— La existencia de trombocitopenia asociada como ocurre en el caso del Sindrome
de Kasabach-Merrit

— Las lesiones que estan asociadas con un alto gasto cardiaco, que pueden conducir
a una situacién de insuficiencia cardiaca

— La prevencion de desfiguraciones centrofaciales, como el sindrome de la piel vacia
o la tendencia a proliferar o ulcerarse si se trata de un hemangiomas de progresion
rapida

— La susceptibilidad, por su localizacibn o su tamafo, a sufrir traumatismos,
presentar hemorragias o desarrollar infecciones secundarias.

Una vez que se haya decidido instaurar un tratamiento, es mejor que se inicie con la

mayor precocidad posible y no olvidar que todos los tratamientos son mas efectivos cuando se

utilizan en el comienzo de la fase proliferativa.

CORTICOTERAPIA

» Corticoterapia sistémica

Es el procedimiento mas empleado ya que para muchos autores la corticoterapia es el
tratamiento de eleccién en la mayor parte de los angiomas complejos y problematicos, desde que
fue descrito en 1.960 (56). Entre sus principales indicaciones destacan los angiomas de
crecimiento rapido que estén produciendo o se sospeche que puedan producir:

— destruccidn tisular o desfiguracion importante

— alteraciones de funciones vitales como respiracion, deglucion, vision, funcién intestinal

0 urinaria
— lesiones cutaneas muy diseminadas
— afectaciones viscerales que puedan desembocar en fallo cardiaco y hemorragia

— sindrome de Kasabach-Merritt.

Tienen una especial utilidad en el control de angiomas subgléticos, orbitarios y
perioculares (57)(58). Sus resultados son mejores en los hemangiomas localizados en el polo
cefalico pero son peores en los situados en el abdomen (59).

Objetivo: frenar el crecimiento de la tumoracion y si es posible inducir su regresion, por
ello se debe iniciar cuando la lesion esté aun en la primera fase, fase evolutiva o de proliferacion,
ya que si se instaura una vez que las lesiones estén ya estabilizadas ser& mucho menos efectivo.
En conclusion, su indicacion de eleccion seran los hemangiomas en fase de crecimiento que son
los que estaran a tension, calientes y con aumento de la consistencia.

Pauta: administracién de prednisona o prednisolona via oral a dosis de 2-4 mg/kg/dia en
dosis Unica por las mafianas o bien fraccionada en dos dosis diarias, una cada doce horas. Tras
los 10 dias se pasa a la administracion a dosis discontinua, cada 48 horas, que se mantiene

durante 1-3 meses 0 mas si se precisa, segun sea la evolucion clinica.



Evolucién: si el hemangioma es sensible mostrara signos de regresion a las 2-4 semanas
de haberse iniciado el tratamiento. Por lo general se considera que un 30% tiene una respuesta
evidente, un 40% presentan cierto grado de respuesta y el 30% restante no responden en absoluto
(60). Si en ese espacio de tiempo no se observa ningun efecto positivo, como aclaramiento del
color, disminucion de la consistencia o enlentecimiento del crecimiento del angioma, habra que
interrumpir el tratamiento. Como efecto paraddjico se han comunicado algunos casos en los que
los corticoides pudieron acelerar el crecimiento del angioma.

Si la respuesta terapéutica es positiva, una vez que el angioma se haya estabilizado o
haya comenzado a regresar, hay que mantener la dosis durante un mes, ya que si el nivel de
corticoides disminuye con demasiada rapidez y puede inducir un efecto rebote, por lo que se
observa un nuevo crecimiento del angioma. El tratamiento con corticoides se debe continuar hasta
conseguir la involucién del angioma, lo que suele ser de 8 a 10 meses.

Efectos secundarios: en general los nifios toleran bien el tratamiento y si los pacientes
han sido bien seleccionados, los beneficios superan con claridad los riesgos de efectos
secundarios. Aunque la terapia a dias alternos disminuye la posibilidad de aparicion de anorexia,
pérdida de peso, retraso del crecimiento, facies cushingoide e inmunosupresion (61), no es
aconsejable instaurarla desde el principio por ser menos efectiva. En caso de retraso en la curva
del crecimiento, este nivel se suele recuperar tras el cese del tratamiento, en particular si se ha
detectado con precocidad.

Nosotros solemos administrar los corticoides en terapia a dias alternos, con lo que no se
observan esos efectos secundarios y aunque se pierde algo de eficacia, se pueden administrar
durante todo el tiempo que se estime necesario, con excelente tolerancia y sin producir la
supresion del eje hipotadlamo-hipdfisis-suprarrenales que serd el responsable de todos los efectos
indeseables de los corticoides. Ademas el tratamiento se puede suspender en el momento que se

estime necesario, sin riesgo de inducir un fracaso suprarrenal.

» Corticoides intralesionales

Por lo general se indican en hemangiomas cutaneos bien delimitados, que se localizan en
areas como parpados, labios, apex nasal, mejilla y pabellon auricular. Ha sido un procedimiento
muy utilizado por oftalmdlogos en angiomas periorbitarios con resultados satisfactorios y muy
pocas complicaciones.

En 1.967 Zaren y Edgerton (62) publicaron por primera vez los resultados de este tipo de
terapia, como complemento a la administracién sistémica, en un hemangioma profundo. En 1.970
y 1.978 Azzolini y Nouvenne (63) y Mazzola (64) comunicaron respectivamente el uso de
corticoides intralesionales como tratamiento exclusivo de los Hemangiomas cutaneos. En 1.979
Kushner (65) describié por primera vez su utilizacion en Hemangiomas perioculares. Desde
entonces, se han realizado numerosas publicaciones en este sentido en la literatura oftalmoldgica,
quirargica y pediatrica, pero hay poca informacion entre dermatélogos. Su mayor utilidad se ha

publicado en relacién al tratamiento de Hemangiomas infantiles periorbitarios (66).



Objetivos: Ademas de detener el crecimiento expansivo del tumor, evita las
complicaciones oftalmoldgicas e incluso la pérdida de visién del globo ocular afecto, ya que
cualquier hemangioma que afecte al parpado superior o inferior y que produzca un cierre parcial
de los mismos durante algin periodo de la infancia, puede interferir el desarrollo normal de la
vision binocular en pocos dias o semanas. Si el hemangioma ocupa mas de la mitad del parpado y
se extiende a la zona infrapalpebral, interceptando el eje visual, puede determinar ambliopia por
deprivacion, con o sin anisometropia. Solo los hemangiomas de parpado inferior que ocupen un
tercio del mismo o menos, que no se extiendan a la regién infrapalpebral y que se resuelvan
pronto, tendran buen prondstico para el desarrollo normal de la vision (67).

Pauta: admite pocas variaciones y precisa una correcta evaluacion del paciente previa al
tratamiento (68). Se va a necesitar historia clinica y exploracién, una TAC para determinar la
extension de la afectacion orbitaria y evitar la inmunizacién con vacunas de virus vivos atenuados
una semana antes y después del tratamiento. Aunque se han propuesto distintas pautas de
administracion se debe tener presente que la inyeccion de corticoides que posean particulas en
suspension como ocurre con son los corticoides de vida media larga, puede conllevar el riesgo de
producir oclusion de la arteria central de la retina, causando ceguera debida a la migracion de las
particulas del farmaco que determinen microembolismo retiniano y coroidal ya que los
hemangiomas del parpado superior y de la drbita poseen arterias nutricias y venas de drenaje que
conectan con el sistema oftalmico. Sin embargo las soluciones de corticoides de vida media corta,
sin particulas en suspensién, son mucho mas seguras en esta localizacién y aunque se ha dicho
gue son menos efectivos, nuestra experiencia no es asi. En definitiva, aunque puede ser preferible
en general la combinacion de farmacos de accion prolongada a la inyeccion de un solo producto
de vida media corta, en los hemangiomas palpebrales sélo serd recomendable el uso de
corticoides de vida media corta, que son los solubles por completo, como es el fosfato sddico de
betametasona, que es la sustancia que nosotros empleamos, a dosis variables segun el tamafio
del tumor, comenzando por 4-8 mg de betametasona, aunque se puede administrar hasta el doble
en caso necesario.

Se aconseja utilizar una aguja 27-30 G, tratando de dirigirla en varias direcciones si se
precisa, siempre aspirando antes de introducir el liquido para evitar introducir el liquido en el
interior del lecho vascular, administrando la dosis total de manera lenta y progresiva hasta que se
consiga infiltrar la totalidad del tumor, haciendo presién con los dedos en el punto de inyeccién con
posterioridad para evitar la formacién de hematomas.

Evolucién: nosotros realizamos un promedio de 4 a 6 sesiones con una semana de
intervalo entre ellas. En la mayoria de los casos la respuesta clinica se presenta en el plazo de 1-3
dias después. El primer cambio observado es la pérdida de la tension tumoral, seguido del
blanqueamiento del patron vascular y de la regresion mayor o menor del tamafio de la masa
tumoral. La involucion es mas rapida a las dos semanas de haber iniciado el tratamiento. En
pacientes con hemangiomas localizados en otras zonas anatdmicas, las lesiones no inyectadas no

regresan de esa manera ni a ese ritmo.



La incidencia de ambliopia o estrabismo secundarios al desarrollo de un hemangioma se
ha establecido en proporciones muy diferentes y oscilan mucho de unas estadisticas a otras y asi
hay autores que las establecen en todos los casos (100%) mientras que otros solo las observan
del 41 al 16% después del tratamiento. Es posible que esas grandes diferencias se deban al
tiempo de seguimiento de los pacientes, de manera que a media que el periodo de seguimiento es
mas largo, mayor es el nimero de efectos secundarios observados, llegando al observarlos en
todos los casos si hay un control durante varios afios.

Efectos secundarios: las complicaciones descritas con este tratamiento son poco
frecuentes pero algunas son muy graves. Ademas de la oclusion de la arteria central de la retina
debida al flujo retrégrado de particulas del corticoide en suspension (69)(70), que se debe tener
siempre prevista, sobre todo si se utilizan corticoides de uso depot y no los solubles, en esas
localizaciones, se han descrito casos de hematomas retrobulbares y perforaciones oculares, en
general debido al sangrado y a la mala sujecion de la cabeza del nifio respectivamente.

También se han observado complicaciones transitorias (71) como tumefaccion inmediata
tras la inyeccion que desaparece en 24-48 horas, atrofia lineal del tejido celular subcutaneo,
siguiendo la trayectoria de los vasos linfaticos y la despigmentacion transitoria de la piel del
parpado. Los fendmenos de efecto rebote son poco frecuentes.

Otras complicaciones potenciales son los hematomas en general y la supresion adrenal
en tratamientos prolongados asi como palidez, detencion del crecimiento, hipertricosis localizada,

atrofia subcutanea y equimosis, todos ellos transitorios por lo general.

> Corticoides topicos

Esta forma de administracion es poco efectiva en realidad. Se han comunicado casos
aislados de curas oclusivas con corticoides, con buenos resultados e incluso se ha descrito un
caso de Sindrome de Kasabach-Merritt localizado en muslo que se controlé después de un afio de
aplicacién de una crema de propionato de clobetasol al 0'05% en oclusién, con tan solo un leve
efecto atroéfico secundario (72).

En otro estudio, se trataron 5 nifios con hemangiomas del parpado superior, utilizando
propionato de clobetasol topico y acetato de prednisolona en colirio y se observé buena respuesta
y ausencia de efectos secundarios. Sin embargo y aunque se pudo evitar de esa forma la oclusion

del eje visual, la anisometria tuvo peor respuesta al tratamiento (73).

INTERFERON

> Interferdn alfa-2a

Aungue no todos coincidimos, algunos autores consideran que solo un tercio de los
hemangiomas susceptibles de ser tratados, van a responder a los corticoides (74). En todo caso,
en aquellos que no responden, el Interferén alfa-2a (IFN-2a) ha representado en los ultimos afos

una posible alternativa terapéutica.



En un principio se desarrollé como un agente antivirico, pero pronto se observaron sus
efectos beneficiosos en el sarcoma de Kaposi y con posterioridad en un paciente con
angiomatosis pulmonar (75). El éxito en estas patologias hizo que se ensayara esta sustancia en
el tratamiento de los hemangiomas y en concreto se trataron dos nifios con hemangiomatosis
extensa y sindrome de Kasabach-Merrit, con buena respuesta (76). También se ha mostrado
efectivo en el tratamiento de hemangiomas complejos, que por su evolucion, situacion o ritmo de
crecimiento, dan lugar a complicaciones vitales 0 a grandes deformaciones y que no han
respondido antes a la terapia corticoidea (77)(78). Por otra parte se ha continuado utilizando en
enfermedades hemangiomatosas invasivas, incluyendo la hemangiomatosis pulmonar,
hemangiosarcomas o hemangiomas masivos asociados a coagulopatia de consumo, como es el
caso del sindrome de Kasabach-Merrit (79). Parece tener una indicacion bastante clara en las
lesiones de vias aéreas que comprometen la respiracion y no responden al tratamiento
convencional (80).

Por lo general, los pacientes pediatricos toleran bien las infiltraciones intralesionales con
interferbn y con este medicamento se induce una regresion efectiva de los hemangiomas
sintométicos, aunque carece de efectos en las lesiones vasculares que tengan signos sugestivos
de malformacién vascular (81). Sin embargo, se han descrito varios casos de diplejia espastica
secundaria al tratamiento con interferdn, por lo que se debe valorar y estudiar muy bien la relacion
riesgo-beneficio con este tratamiento antes de tomar la decision de su administracion.

Su mecanismo de accién en los hemangiomas no esta aln bien aclarado, pero al parecer
es capaz de inhibir la angiogénesis, la migracion y la proliferacion de células endoteliales y de
fibroblastos in vitro. Ademés disminuye la produccién de prostaglandinas endoteliales y bloquea la
respuesta de las células musculares lisas frente a los factores de crecimiento liberados por las
plaguetas. En la actualidad se esta estudiando la posibilidad de que actie induciendo la apoptosis
de las células endoteliales, lo cual podria explicar las involuciones clinicas e histolégicas que se
han observado, sin signos de inflamacién o necrosis (82).

Objetivo: controlar los llamados hemangiomas complejos, por ello las indicaciones del
tratamiento con IFN-2a deben ser muy precisas y cumplir los siguientes criterios:

a) No tener respuesta o tener una escasa respuesta a los corticoides.

b) Existencia de una contraindicacion formal al tratamiento con corticoides a largo plazo.

c¢) Aparicion de complicaciones durante el tratamiento con corticoides.

La evaluacion previa al tratamiento debe incluir hemograma completo, bateria de enzimas
hepaticas, tests de funcién tiroidea, medida del factor de crecimiento de los fibroblastos urinarios,
fotografia de la lesion y TAC si procede. Asi mismo todos los nifios candidatos al tratamiento se
deben someter a una evaluacion del estado mental y neurolégico (83).

Evolucion: aunque el IFN-2a esta considerado por algunos como una alternativa
terapéutica eficaz en estos procesos, pero lo cierto es que los resultados obtenidos hasta el
momento son variables. Asi, se ha publicado la regresion total o parcial del tumor en 3 de 5 nifios
tratados y la estabilizacién del proceso en otro, con una duracion media del tratamiento de algo

mas de 7 meses (84).



Otro grupo ha observado una regresion de los hemangiomas de al menos un 50% en 18
de 20 pacientes, con una duracion media del tratamiento cercano a los 8 meses, asi como la
estabilizacion del proceso en tres pacientes con grandes hemangiomas asociados a coagulopatias
de consumo.

Se han comunicado respuestas positivas en pacientes con enfermedad hemangiomatosa
invasiva, incluyendo hemangiomatosis pulmonar, hemangiosarcomas y hemangiomas masivos
asociados a coagulopatia de consumo (85). Sin embargo otros autores no han observado
respuesta positiva en enfermos que presentaban hemangiomas complejos de diversas
localizaciones (86) ni en el sindrome de Kasabach-Merrit (87)(88).

Pauta: en nifios se preconiza una dosis inicial de 1-1.5 millones Ul/m?/dia en inyeccién
subcutanea y una dosis de mantenimiento de 3 millones de unidades/m?/dia durante un periodo
gue oscila de 5 a 16 meses segun diferentes autores. En las angiomatosis invasivas, el tratamiento
se puede prolongar de 17 a 33 meses. La regresion es menos rapida y llamativa en los pacientes
tratados con interferon que en los tratados con corticoides. En general, el tratamiento se debe
mantener hasta que la lesion no ponga en peligro ni obstruya estructuras vitales. Si se suspende
de forma prematura se puede producir un crecimiento rebote que va a necesitar de nuevo de la
reinstauracion del tratamiento. Durante el mismo es necesario monitorizar los valores sanguineos
mencionados con anterioridad, asi como la exploracion neurol6gica, cada tres meses.

Efectos secundarios: la mayoria presenta fiebre durante una o dos semanas desde el
inicio del tratamiento, con temperaturas de mas de 39°C. La administracion previa de paracetamol,
1-2 horas antes de la inyeccion de interferén, parece disminuir esta respuesta febril de una manera
significativa. El IFN-2a puede causar un cuadro de toxicidad reversible, que se manifiesta con
elevacion transitoria de transaminasas, neutropenia y anemia.

La neutropenia se produce por la "marginacion”, y no supresion, de la médula 6sea, pero
por lo general desaparece al poco tiempo de iniciado el tratamiento. Entre otros efectos
observados, la mayoria relacionados con la dosis, se incluyen sintomas catarrales, artralgias,
cefaleas y necrosis cutdnea, aunque no se ha observado toxicidad a largo plazo y no suele ser
necesario interrumpir el tratamiento por ninguno de estos efectos. De forma esporadica se han
comunicado casos de diplejia espastica secundaria al tratamiento de hemangiomas con
interferén (89). Por ello se recomienda la valoracion neuroldgica del nifio previa, cada tres meses

durante el tratamiento y anual con posterioridad.

CRIOCIRUGIA

El tratamiento de los hemangiomas cutdneos con criocirugia se ha venido empleado y
perfeccionado durante los Ultimos 20 afios (90). Esta opcion terapéutica se considera de eleccion
en los hemangiomas tuberosos de crecimiento rpido que ocasionen sintomas del tipo de
ulceracion y sangrado, capaces de originar alteraciones funcionales de zonas anatomicas
importantes (via aérea, cavidad oral) o que causen una alteracion cosmeética severa de gran

repercusion en el paciente (91).



En los casos de hemangiomas cavernosos 0 mixtos que no sean muy profundos, la
criocirugia constituye también una modalidad terapéutica excelente, incluso en casos en los que
otros métodos no han sido efectivos, mejorando, en algunas ocasiones, los resultados obtenidos
con laser (92). Es de especial utilidad en el tratamiento de lesiones localizadas en cavidad oral:
labios, lengua, suelo de la boca, paladar blando y paredes faringeas (93). Se ha utilizado con éxito
en tratamiento de los hemangiomas subgléticos (94).

La criocirugia provoca una trombosis inicial que permite la obstruccion y esclerosis rapida
de los canales y lagos vasculares. El tratamiento puede ser resolutivo por si solo o contribuir a la
disminucion de tamafio y tensién de la lesion, facilitando un tratamiento quirdrgico posterior. En
cualquier caso, debe ser instaurado de forma precoz, antes de que el crecimiento del hemangioma
sea excesivo (95). Para algunos autores, el nimero de tratamientos crioquirlrgicos estara

relacionado con el tamafio del tumor (96).

> Técnica

Se recomienda desarrollar la técnica con terminal cerrado o sonda, con el siguiente
procedimiento.

En primer lugar hay que seleccionar una sonda plana o redondeada, de didmetro lo mas
aproximado al tamafio de la lesion a tratar. Es importante congelar primero la sonda y limpiar el
extremo antes de aplicarla, para reducir el tiempo de aplicacién, para evitar la adherencia de la
sonda a la lesion, lo que prolonga el tiempo operatorio y para eliminar los cristales de hielo que
actda como aislante en la transmision del frio. A continuacién se procede a aplicar la sonda con
firmeza en el centro de la lesion, para poder comprimirla entre el terminal y los tejidos
subyacentes, se suele utilizar los dedos de la otra mano, sobre todo en la cavidad oral,
procediendo al vaciado del contenido hemético de la lesion. Ello permite conseguir una
congelacién rapida y una descongelacion lenta, los dos factores fundamentales para la destruccion
de la lesiones mediante el frio, base de la criocirugia. Se debe mantener la congelacion hasta que
se forma un halo de 1-1.5 mm por fuera de los méargenes visibles de la lesién con independencia
del tiempo que se necesite para ello. Por ultimo se retira la sonda cuando no exista adherencia a la
piel.

Cuando la lesion sea de gran tamafio, se puede hacer un tratamiento por zonas, utilizando
un terminal mas pequefio. Aunque se ha dicho que todo el procedimiento se puede realizar sin
anestesia, nosotros creemos que es recomendable administrar anestesia local y a veces hay que
recurrir a la sedacién e incluso la anestesia general, segun sea la localizaciéon y tamafio de la
lesién y las caracteristicas del enfermo. Si la respuesta al tratamiento no es satisfactoria, se puede
repetir la sesion cuando haya cicatrizado de manera conveniente.

En los ultimos afios se ha desarrollado la criocirugia profunda como nueva técnica que
consiste en introducir una sonda a través de una incisidon que se practica en la piel, se procede a
realizar la expresion del tumor con el terminal frio, por lo que su congelacién sélida sera ain mas

efectiva.



» Evolucion y cuidados postoperatorios

La evolucién inmediata, en las primeras 24 horas, da lugar a un gran edema de la lesion y
la formacién de una ampolla sero-hemorragica, que es el resultado habitual de la criolesion (97).
En los siguientes dias, el edema y el exudado disminuyen y se forma una escara que permanece
adherida hasta la completa cicatrizacion. El tiempo total de curacion varia segun el tamafio y
localizacién del angioma, oscilando entre 3 semanas en las lesiones pequefias situadas en la cara,
hasta 6 semanas 0 mas en lesiones mayores en otras localizaciones. Después de la intervencion
se recomienda continuar la higiene de la zona con agua y jabdn y aplicar suero salino o un
antiséptico varias veces al dia. Con posterioridad, cuando se haya formado la escara se puede
aplicar una crema antibidtica, lo que facilita su posterior desprendimiento. En general, se han
comunicado excelentes resultados con esta técnica, aunque existen pocos estudios realizados. Se
obtiene una importante mejoria en los angiomas capilares y tubero-cavernosos, con disminucion
del tamafio de la lesién, aclaramiento de las mismas y con un buen resultado cosmético (98)(99).

La técnica, sin embargo, no esta exenta de complicaciones. Asi, se ha descrito retraso en
la cicatrizacion con formacion de grandes ampollas hemorragicas (100)(101), alteracion de nervios
periféricos como resultado de la presion de la sonda para conseguir mayor criopenetracion en
lugares donde los nervios recorren trayectos superficiales (102), asi como cierto grado de atrofia
epidérmica (98) y formacion de cicatrices e hipo o hiperpigmentacion residual en algunos casos
(91). No obstante, creemos que ademas de ser un procedimiento relativamente simple es de
eleccién en los casos descritos, sobre todo en areas anatémicas problematicas como la cavidad
oral. Asi mismo, debemos resaltar la necesidad del tratamiento precoz, ya que la actitud
expectante conservadora ha sido la responsable en la mayoria de los casos de la gran evolucion
de las lesiones.

LASERTERAPIA
La terapia laser supone el sistema terapéutico y tecnolégico mas revolucionario de la
medicina actual. En el tratamiento de los angiomas existen diversos prototipos con utilidades bien

distintas.

> Laser de Argon

El laser de Argén de onda continua emite luz en la zona gris-azulada del espectro, 488-
514 nm. Estas longitudes de onda son bien absorbidas por la melanina y por la hemoglobina, pero
la profundidad de penetracion se limita a 1 mm. Parece que el laser de argén puede ser efectivo
en detener el crecimiento o iniciar la involucién precoz de los angiomas capilares, sobre todo de
las lesiones de menor tamafio y en estadios tempranos de su evolucién. Existe el riesgo de
cicatriz, aunque su incidencia actual no se ha establecido, por lo que esta modalidad no parece

actualmente indicada en la edad infantil (103).



> Laser pulsado de colorantes

La eficacia del laser pulsado de colorantes (dye laser) en el tratamiento de lesiones
vasculares como angiomas planos y telangiectasias esta claramente establecida en la actualidad.
Este prototipo produce un dafio vascular muy selectivo, lo cual unido a la minima alteracién dermo-
epidérmica que ocasiona, permite obtener excelentes resultados clinicos con escasos efectos
indeseables, aunque no todas las lesiones vasculares pueden ser tratadas con esta técnica (104).
De forma inicial fue disefiado con unos parametros de duracion de pulso de 577 nm, para que
su luz fuese absorbida en especial por la oxihemoglobina. Con posterioridad la longitud de
onda se cambié a 585 nm para conseguir una penetracion a mayor profundidad en la dermis.
Ademas tiene la ventaja que la melanina absorbe menos la luz a esta longitud de onda. Como
la duracién del pulso es menor que el tiempo de relajacion térmica de los vasos, se produce
poca transferencia de energia a los tejidos periféricos y por tanto no se induce necrosis ni
cicatrices (mecanismo de la fototermdlisis selectiva). Esto representa un tratamiento seguro y
efectivo en los nifios.

Aungue se desarroll6 para el tratamiento de los angiomas planos 0 manchas en de vino
de Oporto, en pacientes de todas las edades (105-107) donde se considera el tratamiento de
eleccién, también se ha demostrado, y nuestro grupo tiene bastante experiencia en este campo,
que los sistemas laser pueden ser efectivos en el tratamiento de los hemangiomas capilares
(angiomas en fresa), sobre todo cuando son lesiones iniciales, en las primeras semanas de vida.
Se recomienda comenzar con intensidades bajas (6 a 6.5 Jicm?, y spot de 5 mm) y repetir los
tratamientos cada 2 a 4 semanas para impedir el crecimiento posterior, aunque no es posible
precisar de forma exacta el tiempo maximo de duracion de tratamiento, ni el nUmero de sesiones a
administrar (108). No obstante, se ha establecido que las lesiones de la parte superior del cuerpo
requieren un menor nimero de sesiones de tratamiento para aclararse, que las de la mitad inferior.
Asi mismo, responden mejor las lesiones localizadas en la linea media de cara y cuello, que las
localizadas de forma mas lateral. Por otro lado, se ha comunicado el tratamiento con éxito de un
hemangioma subungueal utilizando fluencias de 5 J/cm?, un tamafio de spot de 5 mm, duracién de
pulso de 200 us y frecuencia de 5 pulsos por segundo (109).

Su limitacién se asocia con la profundidad de penetracién (1.0 a 2.0 mm) lo que hace que
sea sobre todo Util, como hemos dicho, en el tratamiento de lesiones planas en fases precoces de
su evolucion, antes de que comience la fase de crecimiento rapido (110). La penetracién del laser,
de todas formas puede aumentarse comprimiendo la lesion a tratar con un cristal. Es preferible
tratar a los pacientes de corta edad lo antes posible, ya que la lesion es més pequefia y los vasos
sanguineos son menos ectasicos. No esta claro si la destruccion del componente superficial del
angioma puede prevenir la proliferacion del componente profundo. Sin embargo, durante la fase
involutiva, la laserterapia es efectiva en aumentar la velocidad de regresion mediante la
destruccion de la vascularizacion superficial residual. Asi mismo, se utiliza en el tratamiento de
angiomas ulcerados, en cualquier fase de su desarrollo, mostrandose eficaz en acelerar la
curacion de la Ulcera y disminuir el dolor asociado, asi como el sangrado e infeccidn secundarios
(1112).



Los nifios mayores de 10 afios, suelen tolerar el procedimiento sin anestesia de ningln
tipo. En nifios pequefios puede ser necesaria una anestesia superficial, pero en todo caso, el
tratamiento se ha demostrado muy bien tolerable incluso por nifios de muy corta edad (112). Los
cuidados postratamiento incluyen evitar la exposicion al sol (cremas fotoprotectoras) y a ambientes
con polvo, asi como la practica de deportes o actividades fisicas vigorosas durante 10-15 dias tras
el tratamiento. Asi mismo, debe evitarse la ingestion de aspirina, alcohol u otras sustancias que
afecten a la coagulacion sanguinea durante este periodo. Se prescribiran cremas antibidticas e
hidratantes para aplicar en la zona tratada durante los dias posteriores a la sesion de laser. El
tratamiento se considera terminado cuando la lesion ha desaparecido o cuando no se espera un
mayor crecimiento. Las complicaciones descritas son poco frecuentes, con menos del 1% de
incidencia de cicatriz residual (113)(114). No se han descrito casos de cicatrices, y los resultados
cosmeéticos son mayores en algunos casos a los se obtienen esperando la evolucion natural del
hemangioma hacia la involucion. Por otro lado, las telangiectasias residuales de los hemangiomas
se tratan con muy buenos resultados. Sin embargo, los hemangiomas cavernosos 0 mixtos no
pueden ser tratados con el sistema dye laser, ya que los vasos son demasiado grandes para este
tratamiento. Su utilizacion esta contraindicada en pacientes con fotosensibilidad en la region de
longitud de onda de 565-590 nm, crisis epilépticas provocadas por la luz, tratamiento
anticoagulante y pieles de biotipo muy alto. En la actualidad se intenta mejorar la eficacia de los
tratamientos con laser de estos procesos mediante la aplicacién simultdnea de frio (dynamic
cooling device) que reducird la temperatura de la superficie cutdnea en el momento del impacto
unos 40°C y favorecera la eliminacion del calor hacia el exterior de la epidermis,
proporcionando un cierto grado de anestesia y facilitando la profundidad de la radiacion laser,
asi como el enfriamiento posterior. También se han desarrollado nuevos sistemas PDL con
mayores longitud de onda (585, 590, 595, 600 nm) y duracion del pulso (1.5 — 40 milisegundos)
(115). Estos sistemas laser son capaces de efectuar una penetracién mas profunda usando un
mayor tamafio de spot y fluencias entre 5 y 15 J/cm? al tiempo que mantienen la especificidad
vascular (116).

Estos sistemas son tan efectivos como los anteriores en el tratamiento de las
malformaciones vasculares planas, hemangiomas y telangiectasas faciales, pero producen

menos purpura profunda (117).

» Laserde Nd:YAG

El laser de Nd:YAG emite luz de forma continua, cerca de la zona infrarroja del espectro
(1064 nm). La alta energia que desarrolla asi como la profunda penetraciéon (1 cm) de esta longitud
de onda, ademas de suministrar una excelente capacidad hemostatica, hace a este laser mas
adecuado para el tratamiento de angiomas grandes, en estadios mas tardios de su desarrollo.

En 1.973 Goldman et al (118) comunicaron buenos resultados en el tratamiento de
manchas en vino de Oporto, angiomas y nevos en tetina de goma con este laser. De forma
posterior otros autores han comunicado buenos resultados, aunque se han descrito casos de
fibrosis posterior (119)(120).



En 1.989, Apfelberg (121)(122) comunicaron 17 casos de angiomas capilares y
cavernosos en nifios tratados con una combinacién de laser de Nd:YAG e inyecciones
intralesionales de corticoides. Las indicaciones para el tratamiento incluian sangrado, obstruccion
de la vision (123) o de la alimentacion o destruccion de la arquitectura facial (124). En todos los
casos se consiguid el aclaramiento y cese del crecimiento rapido de los angiomas. También ha
resultado efectivo en el tratamiento de hemangiomas que provocaban compromiso respiratorio
(125), o en los localizados en el pene (126).

Entre las complicaciones observadas se incluyeron cicatrices y sangrado tras la
maceracion de la piel que recubre el angioma. Por tanto, las secuelas cosméticas potenciales
deben sopesarse con los beneficios y la necesidad de tratamiento. Con la aplicacién del
terminal de saphiro, la excision de las lesiones vasculares es también posible con este laser.

De forma reciente se ha introducido la posibilidad del control ecogréafico o por resonancia
magnética del tratamiento realizado con laser. De esta manera, cuando se combina el tratamiento
con laser de Nd:YAG guiado por ultrasonidos aumenta su eficacia y disminuyen sus efectos
secundarios (127). Por otro lado, la utilizacién de sistemas de enfriamiento de la superficie dérmo-
epidérmica mediante un spray de un cribgeno es muy efectiva para la prevencion de efectos
colaterales indeseables al utilizar este sistema (128). Ya hemos comentado previamente la utilidad
que tiene en las lesiones vasculares las modificaciones del Nd:YAG para convertirlo en el

Potassium titanyl phosphate 532 nanometer laser, que da lugar a un Nd:YAG a 532 nm.

» Laser de CO,

Este laser emite luz en la regién infrarroja lejana a una longitud de onda de 10,600 nm,
que se absorbe de forma predominante por las moléculas de agua. Cuando se utiliza de forma
enfocada, se realiza una excelente escision, con hemostasia de los pequefos vasos. La forma
desenfocada se puede utilizar también para cauterizar.

Este laser es Util en principio para la extirpacion de los angiomas cuando se necesita una
intervencion de urgencia, permitiendo un mejor control de la hemorragia en comparacion con el
bisturi convencional (129).

Asi mismo, es un procedimiento efectivo para la extirpacion de angiomas subgléticos,
aungue existe el posible riesgo de estenosis post cicatricial (130). Por lo demas, tiene poca utilidad
en el manejo de otras lesiones vasculares en la infancia.

En 1.976 Kaplan comunicé el tratamiento de 26 pacientes con hemangiomas de labio
superior con buenos resultados(131)(132). En 1.984, Apfelberg (133) inform6 de un resultado
eficaz mediante escision con laser de CO2 de un paciente con un gran angioma cavernoso
hemifacial dejando cierto grado de cicatriz, pero los resultados cosméticos fueron aceptables.
Apfelberg (129) también comunicé una serie de 21 pacientes con angiomas orales y de labio, con
cicatrizacion aceptable. Los autores sefialan que el dolor y edema postoperatorio se minimizaron
con este tratamiento, quizas debido a la seccion de las terminaciones nerviosas y linfaticas, de

manera respectiva.



Los parametros recomendados para la escisiéon con el laser de CO, incluyen un diametro
focal de 0.2-1 mm, y una potencia de 8-15 W en onda continua.

En general, la incidencia de cicatrices parece ser mayor que con los laseres de argdn o de
Nd:YAG, pero no se han realizado estudios comparativos. Aunque se han obtenido resultados
satisfactorios, este procedimiento no se debe utilizar en la escision de angiomas capilares por
consideraciones cosméticas. Los angiomas mixtos o cavernosos, que muestran menor tendencia

a la involucién espontanea, son candidatos mas apropiados para este tratamiento.

RADIOTERAPIA

Aungue la radioterapia se ha empleado en ocasiones en el tratamiento de los angiomas,
en la actualidad su utilizacién no esta justificada, excepto posiblemente en el tratamiento de los
angiomas hepaticos cuando otras terapéuticas no han sido eficaces (134). Los resultados de
diversos estudios controlados ponen en duda su eficacia en el tratamiento de los angiomas
cuténeos (135), ya que es dificil valorar si los resultados obtenidos en ocasiones se deben a la
radioterapia 0 a la involucidon espontanea del angioma. Esta técnica se ha empleado en
situaciones de emergencia como el sindrome de Kasabach-Merrit, cuando el paciente no
responde a otros tratamientos y es inoperable (35). En estos casos si esta justificada su utilizacion,
prestando especial atencién a las dosis utilizadas.

Esta técnica da lugar a una serie de importantes efectos indeseables y secuelas a largo
plazo, directamente relacionadas con las dosis totales administradas. Se ha descrito la oclusion de
la arteria carotida (136), asi como alteraciones cutaneas (137), del crecimiento éseo, hipoplasia de
tejidos blandos como la mama (138)(139) y cataratas tras el tratamiento de lesiones localizadas en
los parpados (140). También parece existir un aumento del riesgo de cancer en determinadas
localizaciones, en particular de angiosarcoma (141)(142) o carcinoma escamoso (143) en el lugar
del angioma irradiado. Asi mismo se ha descrito la aparicion de tumores 6seos, tiroideos,
mamarios y de tejidos blandos (144).

El futuro de esta técnica parece que esta dirigida a la utilizacién de radiaciones de
protones, indicadas en el manejo de hemangiomas coroideos asociados a seria afectacion
retiniana (145). Por otro lado, se estd empezando a introducir la utilizacion de campos
electromagnéticos de alta frecuencia en cirugia pediatrica, cuyos resultados iniciales son

esperanzadores, ya sea s6lo o en combinacién con criocirugia (146).

EMBOLIZACION

Es el tratamiento que puede estar indicado en las lesiones vasculares hemorragicas,
inoperables, inaccesibles o para las que se necesite una intervencion radical (147). La angiografia
selectiva y la resonancia magnética nuclear constituyen técnicas de gran valor diagndstico a la
hora de suministrar informacion sobre la dinamica vascular y la extensién de las lesiones
vasculares, contribuyendo de forma fundamental a la indicacién de la embolizacién en los
angiomas. Mediante la angiografia se deposita un material inerte en el interior de los vasos para

conseguir el bloqueo y disminucion de tamafio de la masa vascular.



Los riesgos del procedimiento son considerables e incluyen trombosis y reflujo del material
a la circulacién, con posible embolizaciéon de vasos normales, necrosis extensa, pérdida de vision y
sepsis (148). Como la embolizacion necesariamente produce isquemia, la necrosis resultante
puede ser incontrolada y dafar estructuras normales. Sin embargo, en general, se considera que
la morbilidad es relativamente baja cuando la técnica se lleva a cabo de forma adecuada y por
personal entrenado.

Las malformaciones vasculares y los angiomas con shunts arteriovenosos importantes
deben ser tratados mediante embolizacién arterial selectiva de las ramas mas periféricas. Por el
contrario, las lesiones con una perfusion sanguinea estable y lenta se pueden tratar por
embolizacion directa del sistema cavernoso (149). En las lesiones de gran tamafio se puede
combinar con tratamiento esclerosante (150). La posterior trombosis y organizacién del trombo que
se produce puede conducir a una oclusién permanente y completa del angioma. Si ésta no se
consigue, la trombosis temporal o parcial puede permitir practicar una cirugia reconstructiva o
plastica curativa, que de otro modo seria imposible de realizar, sobre todo en las lesiones de
cabeza y cuello. Ademas, en casos severos como los angiomas cutaneos de gran tamafio o los
angiomas hepéticos multinodulares, la embolizacion arterial puede contribuir a disminuir un gasto
cardiaco elevado (58).

En cuanto a las indicaciones precisas, la cateterizacion arterial supraselectiva y la
angiografia por sustraccion digital han contribuido de forma considerable a mejorar el diagndstico y
el tratamiento de las lesiones vasculares de la region maxilofacial y de la lengua (151)(152). La
microembolizacion puede considerarse como el tratamiento de eleccion en los angiomas capilares
del maxilar (153). De igual forma, la técnica de microembolizacion transarterial es de gran utilidad
en el manejo de los angiomas orales y periorales (154), en los que el tratamiento quirdrgico puede
conducir a importantes alteraciones es7téticas y a un gran sangrado intraoperatorio, sobre todo en
las lesiones de labios, musculos, maxilar y mandibula. La microembolizaciéon puede utilizarse
como coadyuvante a un tratamiento quirdrgico posterior o como Unico procedimiento, segun los
casos. Asi mismo, se ha utilizado 24 horas antes de la reseccion del angioma mediante laser YAG
con terminales de saphiro, con minimas complicaciones hemorrdgicas y buenos resultados
estéticos (155). En algin caso y previamente a la embolizacion se ha utilizado la inyeccion de
corticoides intralesionales, al objeto de facilitar la misma mediante la disminucién de tamafio y
tension del angioma (156).

La embolizacién con etanol, tanto en lesiones de alto flujo como en las de bajo flujo ha
suministrado excelentes resultados en algunos casos. Asi mismo, se ha utilizado la embolizacion
en el tratamiento del sindrome de Maffucci, como coadyuvante al tratamiento quirargico (157).

En ocasiones es necesario realizar una embolizacion urgente, lo que es mas frecuente en
angiomas infantiles localizados en cabeza y cuello. Las indicaciones para la practica de una
embolizacion de urgencia incluyen (158): hemorragia, oclusion ocular, obstruccion respiratoria,
interferencia con la alimentacion y alteraciones del desarrollo del esqueleto facial y de la denticion.

La técnica de embolizacion se practica en el tratamiento de angiomas localizados en

Organos internos. Los angiomas cavernosos son los tumores benignos mas frecuentes del higado.



Aungue la mayoria tienen un tamafo pequefio y son asintomaticos, existen varios casos
comunicados de lesiones de mayor tamafio que provocan dolor e incluso hemorragias
espontaneas. Cuando estas lesiones son inoperables puede realizarse la embolizacién mediante
cateterizacion selectiva de la arteria hepéatica comun, con resultados satisfactorios (159).

La embolizacion arterial mediante un catéter percutaneo juega un papel importante en el
tratamiento de las lesiones vasculares intracraneales extraaxiales, ya que reduce el sangrado,
disminuyendo la necesidad de practicar transfusiones intraoperatorias y facilitando la técnica
quirdrgica (160).

ESCLEROSIS

En general, las soluciones esclerosantes no se utilizan para el tratamiento de los
angiomas ya que producen dolor al inyectarse y conllevan un riesgo importante de necrosis tisular
y cicatrices. Ademas, se han descrito severas reacciones alérgicas en algunos pacientes tratados.

La escleroterapia percutanea se utiliza en el tratamiento de ciertas anomalias
venosas/capilares leves, donde suele ser suficiente y en las malformaciones venosas cefalicas, en
las que suele necesitarse un tratamiento durante afios, seguido de escisién quirdrgica. Las
sustancias esclerosantes que comunmente se utilizan son Ethibloc (en Europa y Canadd),
alcohol puro y tetradecilsulfato de sodio (EEUU) (161).

Su principal indicacién puede estar en el tratamiento intralesional de hemangiomas de
glande, especialmente en paises en desarrollo y hospitales periféricos donde un equipo laser no
sea asequible (162).

COMPRESION

El vendaje compresivo 0 la compresién neumatica intermitente pueden ser (tiles en
algunos casos individuales (163). Aunque no esta demostrado que este procedimiento acelere la
regresion espontanea del angioma, el vendaje compresivo puede reducir el tamafio de la lesion
temporalmente y de esta forma permitir que un nifio con un angioma gigante del tronco o las
extremidades pueda vestirse normalmente. Las experiencias preliminares sugieren que la
compresion puede ser el tratamiento de eleccién en las lesiones cutdneas accesibles
responsables del sindrome de Kasabach-Merritt (164)(165).

Aungue el mecanismo de accién no esta claro, se ha especulado que la presién continua
causa un estrechamiento de los vasos, con estasis sanguineo y trombosis, aunque es dificil
evaluar sus resultados a largo plazo. Entre los efectos indeseables que origina se incluyen

molestias ocasionales por la presion y ulceracién de la piel que cubre el angioma.

CIRUGIA CONVENCIONAL
Una de las indicaciones mas frecuentes del tratamiento quirdrgico en los angiomas
cutdneos consiste en la extirpacion de la piel sobrante o piel vacia, que persiste tras la

involucién, espontanea o inducida por el tratamiento de un angioma localizado.



Sin embargo, hay indicaciones para operar a los pacientes con mayor precocidad, como
ocurre en el caso de los angiomas localizados en parpado superior que no respondan a los
corticoides, en los angiomas pediculados, en angiomas con ulceracion y sangrado persistentes,
asi como en la excision con laser de CO2 de los angiomas unilaterales subgloticos.

Asimismo, los angiomas localizados en ciertas areas anatdmicas son susceptibles de
tratamiento precoz por producir en el nifio importantes problemas psicosociales (apex nasal,
glabela, mejilla). En estos casos, la intervencién esta razonablemente indicada, si resulta obvio
que la extirpacién de la piel sera necesaria en el futuro a causa de su color, calidad o contorno,
sea cual sea el resultado de la involucién de la lesion. En cualquier caso, la extirpacion debe
considerarse en la etapa preescolar, cuando el nifilo empieza a darse cuenta de su imagen. La
cicatriz residual debe ser tenida en cuenta y debe valorarse de manera cuidadosa.

Por lo general, es mejor esperar hasta que la regresion del tumor sea completa antes de
realizar la extirpacién de cualquier cicatriz o tracto fibroso. A menudo, un angioma reciente
prominente, causa una expansion tisular y por tanto la excision cutanea es posible sin distorsionar
las lineas anatdmicas normales. En raros casos, en los que pueda haber bastante pérdida de piel,
seran muy Utiles los expansores cutaneos en la reconstruccion.

En general, en las lesiones de bajo flujo, la esclerosis puede ser suficiente como dnico
tratamiento si las lesiones son de pequefio tamafio o combinandola bien con la embolizaciéon o
bien con la extirpacion quirGrgica en las de gran tamafio. La embolizacién preoperatoria y la
extirpacion quirdrgica constituyen el tratamiento de eleccién en las malformaciones de alto flujo.
En las malformaciones linfovenosas la extirpacion por si sola ofrece muy buenos resultados
(150).

En los angiomas gigantes de cabeza y cuello el tratamiento quirlrgico es el mas
efectivo y definitivo segln algunos autores (166)(167). Para reducir la hemorragia durante la
intervencion se han descrito varias maniobras, entre las que se incluyen la ligadura de la periferia
del angioma con hilo de sutura de seda, la embolizacién intraoperatoria con Gelfoam, la oclusién
temporal de la arteria carétida externa ipsilateral y la utilizaciéon de un procedimiento anestésico
hipotensor (168). La integraciéon de técnicas de reconstruccion en el procedimiento quirdrgico es
esencial para la obtencion de buenos resultados.

Las incisiones deben ser disefiadas de forma que los futuros colgajos se conserven.
Pueden ser necesarios sling faciales, transferencias de musculos, injertos nerviosos y expansores
tisulares para mantener y restaurar los rasgos y la funcionalidad, aunque cada paciente requiere
un planteamiento individual (169)(170).

En los angiomas nasales se ha mostrado efectivo el tratamiento quirdrgico de forma
precoz, tras el diagnostico, mediante una rinotomia extensa (abordaje en L), si se realiza cuando
la lesion todavia no esté en fase evolutiva (171).

Los angiomas de la cavidad oral suelen responder bien al tratamiento quirdrgico
(172)(173). Para disminuir la hemorragia puede realizarse previamente la ligadura temporal de la
arteria cardtida externa.



En los angiomas de pequefio tamafio localizados en mucosa oral, labios y lengua, esta
indicada la extirpacion mediante laser CO,; con esta técnica el sangrado es minimo, asi como el
dolor y las complicaciones postoperatorias, pudiéndose realizar bajo anestesia local en la mayor
parte de los casos (129). También puede usarse la técnica de transfixion, que resulta efectiva y
barata y se acompafa de pocos efectos secundarios o complicaciones (174).

Los angiomas intradseos de la 6rbita son raros, siendo el tipo cavernoso el mas
frecuente. Pueden ocasionar o no sintomatologia oftalmoldgica, incluyendo la ceguera, estando
indicada su extirpacion en blogue o la utilizacion de radioterapia cuando sean irresecables
(175)(176).

Los angiomas de los musculos esqueléticos son poco frecuentes y de dificil diagnéstico.
En la cabeza y cuello el masetero y el trapecio son los musculos mas afectados. La causa de
estas lesiones se desconoce, si bien se han implicado traumatismos y secuestro anormal de tejido
embrionario. El tratamiento quirdrgico es una opcién mas a tener en cuenta junto con los
corticoides, la esclerosis, la embolizacion y la radioterapia, aunque existe tendencia a la
recurrencia si la extirpaciéon no es completa (177)(178).

En las angiomatosis difusas, sobre todo las neonatales asociadas a trombopenia, puede
realizarse la reseccion de algunos de los tumores de mayor tamafio, sobre todo en fases
tempranas de su evolucion (179).

El angioma cavernoso congénito de los miembros inferiores es una forma de displasia
angioplastica congénita que afecta los troncos venosos y los capilares. Aunque la compresion
elastica ofrece un buen control de los sintomas, en ocasiones es necesaria la extirpacion de las
grandes venas superficiales anormales y la ligadura de las perforantes incompetentes, asi como
de los angiomas cavernosos localizados. En cualquier caso, antes de proceder al tratamiento
quirdrgico es necesario comprobar que el sistema venoso profundo es adecuado (180).

El tratamiento quirtrgico también esta indicado en los angiomas verrucosos, variedad
infrecuente de los angiomas capilares o cavernosos con hiperplasia epidérmica reactiva; no suelen
resolverse espontaneamente y pueden recurrir tras la extirpacion si los margenes han sido
insuficientes (181). Aunque los angiomas subcutédneos de la mama son benignos, se
recomienda su extirpacion completa para excluir la posibilidad de que exista un angiosarcoma
subyacente (182-184).

El tratamiento quirdrgico estd asi mismo indicado en angiomas localizados en algunos
drganos internos: angiomas de ovarios y angiomatosis abdomino-pélvica (185); angiomas
traqueales que causen obstruccién y no respondan al tratamiento con corticoides (186); angiomas
cardiacos que ocasionen sintomas (arritmias, obstruccién coronaria, derrame pericardico,
embolias) (187); angiomas hepaticos (188) y renales (189), entre otros.

En relacion con el tratamiento quirdrgico, la introduccion del laser de Nd:YAG con
terminales de zafiro permite la reseccion de angiomas de gran tamafio, que antes podian ser

considerados irresecables con las técnicas de cirugia standard.



Mediante esta técnica se concentra la energia del laser en una pequefa area del extremo
del terminal, con lo que se consiguen incisiones precisas y una excelente hemostasia, asi como la

sensacion de "contacto" con la superficie de los tejidos, lo que no permiten otros laseres (190).

PROPRANOLOL

Todo empez6 de una forma causal, lo que origind la presentacion de dos casos en
Jornadas de Paris del 2007 (191). El primero era un nifio con miocardiopatia hipertréfica que
fue tratado con propranolol 3 mg/kg/dia y un hemangioma de gran tamafio de la piramide nasal
que desaparecio. El segundo con un hemangioma de gran tamafio que ocluia la visién y que no
respondio a corticoides a altas dosis (5 mg/kg/dia), fue tratado con propranolol (2 mg/kg/dia) y
a la semana ya tenia una mejoria ostensible. Mas adelante Bonifazi et al publicaron también su
experiencia (192), pero fue la publicacién de una carta al director de Christine Léauté-Labréze,
lo que llamo6 a atencion de la comunidad médica (193). Se trataba de un paciente de 9
semanas en tratamiento con corticoides primero a dosis de 3 mg/kg/dia dos semanas y
después a 5 mg/kg/dia otras dos semanas. Se asocio tratamiento con propranolol (2 mg/kg/dia)
y los controles a la semana, a los 6 meses y a los 9 meses hablan por si solos (Tabla 5).
Durante el tratamiento se estuvo combinando corticoides a dosis de 3 mg/kg/dia discontinuo y
al final se suspendieron para mantenerse solo con propranolol a dosis discontinuas.

Hacen falta estudios mas amplios para establecer la dosis de forma definitiva, asi como
los efectos secundarios, ya que se han descrito casos de alteraciones en el metabolismo de los
hidratos de carbono y de bradicardias. Se ha observado que al suspenderlo hay de nuevo
tendencia al crecimiento del hemangioma, pero de todas formas, esta medicacion esta

suponiendo un avance notable en el tratamiento de estos procesos.

OTROS TRATAMIENTOS
Se ha publicado éxitos de tratamiento para el Kasabach-Merrit con pentoxifilina (194),

acido tranexamico (195) y acido epsilon-aminocaproico (196).
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Tabla 1. Diferencias entre hemangiomas y malformaciones vasculares

Hemangiomas

Malformaciones vasculares

Signos clinicos

No suelen estar presentes en el

nacimiento

Proliferan durante los primeros afios de

vida, en especial el primer afio de vida

Involucionan de forma total o parcial en

los primeros afios de vida

H:M de 1:6

Signos biolégicos

Proliferaciéon

Células endoteliales engrosadas vy

proliferantes con humerosos mastocitos.

Involucién

Células endoteliales apoptéticas, mas
delgadas de manera progresiva. Canales
vasculares mas grandes y mas claros, en
escaso numero,

tejido fibroadiposo

alrededor

Siempre presentes en el nacimiento

No proliferan hasta la edad adulta y cuando

lo hacen suele ser de forma discreta

Nunca involucionan

H:Mde 1:1

Células endoteliales normales y delgadas

Recambio celular endotelial normal;

canales vasculares malformados: vasos

venosos, venulares, capilares o linfaticos.




Tabla 2. Diagrama de diagndstico en malformaciones vasculares

Presente en el nacimiento

v

Si Aumenta de tamafio

Malformacion vascular

SI Disminuye de tamafio

Hemangioma

NO

Hemangioma

NO

Malformacién vascular

Sl

Hemangioma

NO

Malformacién vascular




Tabla 3. Patrones de Distribucion de los Hemangiomas Segmentarios en la Cara

PATRONES DE DISTRIBUCION DE LOS HEMANGIOMAS
SEGMENTARIOS DE LA CARA

1. FRONTOTEMPORAL
2. MAXILAR

3. MANDIBULAR

4. FRONTONASAL




Tabla 4. Diagrama de la evolucion de los Hemangiomas.

Hemangiomas

| Superficiales
/7T TTTT TN T [ Profundos |

N

Nacimiento 6-8 meses 12-20 meses 5-6 afios




Tabla 5. Resultados del tratamiento con propranolol (193)
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	PROPRANOLOL
	 Todo empezó de una forma causal, lo que originó la presentación de dos casos en Jornadas de París del 2007 (191). El primero era un niño con miocardiopatía hipertrófica que fue tratado con propranolol 3 mg/kg/día y un hemangioma de gran tamaño de la pirámide nasal que desapareció. El segundo con un hemangioma de gran tamaño que ocluía la visión y que no respondió a corticoides a altas dosis (5 mg/kg/día), fue tratado con propranolol (2 mg/kg/día) y a la semana ya tenía una mejoría ostensible. Más adelante Bonifazi et al publicaron también su experiencia (192), pero fue la publicación de una carta al director de Christine Léauté-Labrèze, lo que llamó a atención de la comunidad médica (193). Se trataba de un paciente de 9 semanas en tratamiento con corticoides primero a dosis de 3 mg/kg/día dos semanas y después a 5 mg/kg/día otras dos semanas. Se asoció tratamiento con propranolol (2 mg/kg/día) y los controles a la semana, a los 6 meses y a los 9 meses hablan por sí solos (Tabla 5). Durante el tratamiento se estuvo combinando corticoides a dosis de 3 mg/kg/día discontinuo y al final se suspendieron para mantenerse solo con propranolol a dosis discontinuas. 
	Hacen falta estudios más amplios para establecer la dosis de forma definitiva, así como los efectos secundarios, ya que se han descrito casos de alteraciones en el metabolismo de los hidratos de carbono y de bradicardias. Se ha observado que al suspenderlo hay de nuevo tendencia al crecimiento del hemangioma, pero de todas formas, esta medicación está suponiendo un avance notable en el tratamiento de estos procesos. 

