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Hemangiomas y malformaciones vasculares.

¢Qué se puede hacer?
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RESUMEN

La gran mayoria de las anomalias vasculares que se pre-
sentan en la infancia pueden diferenciarse mediante un exa-
men fisico y una historia clinica exhaustivas. En ocasio-
nes, se deberd recurrir a la ultrasonografia Doppler o a la
resonancia nuclear magnética para diagnosticarlas, princi-
palmente en lesiones profundas de aspecto no definido.

La clasificacion de las anomalias vasculares se estable-
ce en base a criterios bioldgicos, como hemangiomas y mal-
formaciones vasculares. Esta clasificacion incluye datos fisi-
cos, conducta clinica y cinética celular.

Establecer un diagnostico diferencial entre ambos tipos
de anomalias, permitirad una mejor comprension y, por tanto,
una actitud frente a ellas acorde con su evolucion clinica.

Los hemangiomas son las neoplasias benignas mas fre-
cuentes en el lactante; manifestandose en las primeras sema-
nas de vida con un crecimiento rapido como dato caracte-
ristico, que se prolonga de forma atenuada hasta el afio de
edad. Corresponde a la fase proliferativa, posteriormente
se continda con una fase de involucién que alcanza hasta
los 7-10 afios.

Las malformaciones vasculares (VM) no son neoplasias,
son anomalias de los vasos debido a errores en la morfogé-
nesis vascular. Se derivan de conductos capilares, arteria-
les, venosos o linfaticos embrionarios, o por combinacion
de los anteriores. Su clinica y tratamiento variaran en fun-
cion de su hemodindmica, tamafio y localizacion anatémi-
ca. Las malformaciones vasculares en el momento del naci-

miento ya estan presentes por definicién, no presentan pro-
liferacion celular y no tienen potencial involutivo.

Palabras Clave; Congénita; Hemangioma; Linfangioma;
Malformacidn vascular; Teleangiectasia.

ABSTRACT

Most of the vascular abnormalities that occur in
childhood can be differentiated by a physical examination
and exhaustive clinical history. Sometimes, it is necessary
to use the Doppler ultrasonograph or Magnetic Nuclear
Resonance to diagnose them, principally in profound lesions
with undefined appearance.

Classification of vascular abnormalities is established
based on biological criteria, such as hemangiomas and
vascular malformations. This classification includes physical,
clinical behavior and cellular kinetics data.

Establishing a differential diagnosis between both types
of abnormalities will make it possible to obtain better
understanding and thus attitude related to them in
accordance with their clinical evolution.

Hemangiomas are the most frequent benign neoplasms
in infants and are seen in the first weeks of life with rapid
growth which continues up to one year of age in a lesser
form as a characteristic piece of data. This corresponds to
the proliferative phase, which then continues with an
involution phase up to 7-10 years of age.

Vascular malformations (VM) are not neoplasms. They are
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abnormalities of the vessels due to errors in vascular
morphogenesis. They are derived from capillary, arterial,
venous or embryonic lymphatic behaviors or due to
combinations of these. Their symptoms and signs and
treatment vary according to their hemodynamics, size and
anatomic site. Vascular malformations at birth are already
present by definition and do not present cellular proliferation
and have no involutive potential.

Key words: Congenital; Hemangioma; Lymphangioma;
Vascular malformation; Telangiectasia.

INTRODUCCION

La etiologia de las anomalias vasculares congénitas no
esta definida, ninguna teoria ha podido por si sola explicar
el origen de los hemangiomas y las malformaciones vascu-
lares (VM). Es posible que exista un origen comin y repre-
senten distintas manifestaciones en los extremos de un espec-
tro®.

Factores genéticos®@® hormonales y diversas sustancias
angiogénicas se han descrito como posibles causas®?).

La clasificacion de las anomalias vasculares cutaneas en
términos descriptivos es imprecisa y confusa, ya que muchas
anomalias cutaneas se asemejan por su formay color. Por
ello en 1982 Mulliken® las catalogé basandose en estudios
correlativos de caracteristicas celulares, comportamiento y
aspecto clinico. Posteriormente, la International Society for
the Study of Vascular Anomalies (ISSVA), fundada en 1992,
en base a los trabajos de Mulliken y otros autores(9 esta-
blecio la clasificacion que prevalece actualmente.

Denominando como hemangioma a las lesiones de origen
vascular que crecen por proliferacion celular y se manifies-
tan en el periodo neonatal. Las malformaciones vasculares son
aquellas anomalias vasculares que presentan un recambio
celular normal y estan presentes en el momento del naci-
miento. Las VM se subdividen anatdmica y recldgicamen-
te® en lesiones de alto y bajo flujo.

El diagnostico de ambos tipos de anomalias se puede
realizar en el 90% de los casos mediante la exploracion fisi-
ca y anamnesis12, En las lesiones profundas pueden
presentarse dudas, por lo cual sera preciso realizar estudios
radioldgicos principalmente ecografia Doppler® y reso-
nancia nuclear magnética (RNM).
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TABLAl.  DIAGNOSTICO DE LAS ANOMALIAS VASCULARES

Clinica

Presencia/ausencia al nacimiento
Desarrollo rapido /lento/ estable
Examen de la lesion: Color de la piel

Infiltracion de tejidos

Temperatura local normal o aumentada
Presencia de soplos, latidos

Historia evolutiva:

Exploraciones complementarias

No se realizan sisteméaticamente

Rara vez biopsia

Evitar técnicas invasivas en lo posible

ECO Doppler, RMN, Angio RM, TAC

Angiografia: Si se pretende diagnosticar y embolizar
Estudio de coagulacion si riesgo de CID

La gran mayoria de los hemangiomas no precisan tra-
tamiento, ya que involucionan en poco tiempo, y sélo en
casos muy especificos se aplicara tratamiento farmacold-
gico o quirdrgicoto13.14),

Las VM si precisaran tratamiento por lo general, exis-
tiendo distintas opciones, como la escleroterapia, el laser,
embolizacién y la extirpacion quirdargica, en funcion de las
caracteristicas anatomicas y hemodinamicas013-1),

DIAGNOSTICO DE LAS ANOMALIAS VASCULARES

Para un adecuado diagnostico de las lesiones vascula-
res es preciso tener en cuenta diferentes factores clinicos,
precisando pruebas complementarias en contadas ocasio-
nes (Tabla I). En el 90% de los casos sera posible diagnos-
ticar el tipo de anomalia vascular mediante el examen cli-
nico exclusivamente(o.1),

Los estudios complementarios no se realizan sistemati-
camente debiéndose valorar el diagndstico clinico, la edad
del paciente, la evolucion, posibles complicaciones, exten-
sién no definida o la necesidad de aplicar tratamiento(-13.19),

La biopsia de la lesion rara vez es necesaria, sélo cuan-
do el diagnostico no esté definido o se sospeche otro tipo de
tumoroiy,

El uso de la angiografia como método diagnostico esta
en desuso, y su utilizacion hoy dia se limita a los casos en



TABLA Il.  CARACTERISTICAS CLINICAS DE LOS HEMANGIOMAS

- Se manifiestan en las primeras semanas de vida.

- EI'50% con minima expresion al nacimiento (teleangiectsia,
mécula, equimosis).

- Desarrollo progresivo hasta el afio, con desarrollo neonatal
rapido.

- Crecimiento proporcionado al del nifio 1-2afios.

- Reabsorcidn a partir de los 2 afios hasta los 10.

- Consistencia blanda y caliente al tacto.

- No desaparecen con la vitropresion.

- Mas frecuente en nifias (3-5/1).

- Presentes en prematuros con menos de 1500grs en un 30%.

- Cabezay cuello (60%), tronco (25%), y extremidades (15%).

- Sospecha de hemangiomas viscerales si lesiones cutaneas
multiples.

- Complicaciones: ulceracion, hemorragia, oclusion,
insuficiencia cardiaca, coagulopatia.

- Resolucién espontanea del 90% a los 10 afios.

los que se realiza con fines terapéuticos y diagnosticos
(embolizacidn selectiva) de manera simultanea®.

El riesgo de estasis de algunas malformaciones vascu-
lares, ya sean venosas 0 linféticas, puede dar lugar a un cua-
dro de coagulacidn intravascular diseminada; por ello se
aconseja estudiar la coagulacion plasmaética de estos pacien-
tes.

HEMANGIOMAS

Son las neoplasias benignas més frecuentes en la infan-
cia, afectan al 10-12% de los nifios menores de 1 afio de edad,;
preferentemente a los prematuros de menos de 1.500 g que
se ven afectados hasta un 30%. Predominan en las nifias con
proporcion de 3-5/1 con respecto a los varones(t11219),

En el 50-60% se localizan en la cabeza y cuello, el 25%
en el tronco y 15% en extremidades. En su mayoria se pre-
sentan de forma aislada y un 20% son multiples siendo en
estos Ultimos en los que se sospecha la presencia de heman-
giomas viscerales1.1219),

Los hemangiomas son lesiones vasculares dindmicas,
siendo este su dato caracteristico, alin estando ausentes o
minimamente expresados al nacimiento, en las primeras
semanas de vida se produce un rapido crecimiento, que por
regla general dura de seis a doce meses. Esta fase prolife-
rativa continUa con una tasa de crecimiento del hemangio-
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ma proporcionado a la del nifio que alcanza hasta los 2 afios.
Posteriormente involucionan con lentitud; a los 7 afios el
75% se han resuelto por completo con minimas secuelas esté-
ticas(it-13),

El diagndstico se establece en la gran mayoria de los
casos por su evolucidn espontanea en base a criterios cli-
nicos (Tabla II).

Cuando no se identifica la lesion, los estudios comple-
mentarios nos permiten establecer un diagnéstico diferen-
cial, conocer las relaciones espaciales y la afectacion de
estructuras esqueléticas(t012),

Las complicaciones més frecuentes son la ulceracién y
la hemorragia. Otras como la obstruccién dependeran de
la localizacion de la lesion: periorbitaria, parotidea, sub-
glética. En estos casos la indicacion de tratamiento es inme-
diata.

Otras complicaciones menos frecuentes son la insu-
ficiencia cardiaca o el sindrome de Kasabach-Merrit que
se pueden producir en las lesiones maltiples o en aquellas
de gran volumen(.11.16.17),

Hemangiomas cutaneos

Los hemangiomas cutaneos ya sean superficiales o sub-
cutaneos (Figs. 1y 2), se diagnostican por su clinica y evo-
lucién (Tabla II).

Los hemangiomas superficiales presentan un color rojo
intenso con una superficie irregular, con el caracteristico
aspecto en fresa, son los denominados angiomas tuberosos.
Hay que destacar que no todas las lesiones con aspecto de
fresa son hemangiomas, algunas VM pueden parecerse y
serd preciso valorar la evolucion para diagnosticarlas®t1219),

Lo habitual es que presente un componente mixto super-
ficial y profundo, con una zona roja intensa superficial que
se manifiesta inicialmente y un componente profundo que
se manifiesta semanas después. Las formas profundas, en
general, siempre presentan ciertas lesiones superficiales en
forma de pequefias teleangiectasias o coloracion azulada.

A la palpacion los hemangiomas cutaneos son firmes
con un tacto similar al caucho y al aplicar presion no es posi-
ble evacuar la sangre contenida en la lesiént2,

Las complicaciones, como la ulceracion y la hemorragia,
son frecuentes en las formas superficiales, en algunos casos
acelerando la involucion del hemangiomay en otros dejan-
do como secuela cicatrices y retracciones.
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Figura 1. Hemangioma cutaneo en fase de proliferacion.

Cuando se inicia la fase de involucidn su aspecto se
modifica, disminuye su firmeza gradualmente, pierde bri-
llo y adquiere un color purpulreo y posteriormente grisaceo
desde el centro hacia la periferia (Fig. 2). En general, dejan
cambios cutaneos residuales tras su involucién, como son
teleangiectasias, cicatrices, hipopigmentacion y masas fibro-
adiposas.

Otra lesién proliferativa vascular presente en la nifiez
es el granuloma piogénico®, se diferencia claramente del
hemangioma cutaneo:

- Esunalesion adquirida, en lactantes mayores o escola-
res.

- Aparece de forma repentina, ocasionalmente tras trau-
matismo. Mejillas, parpados y extremidades son sus loca-
lizaciones mas frecuentes.

- Lesion pediculada de crecimiento rapido, con la epi-
dermis ulcerada. Coloracién roja intensa con costra
superficial negra.

- Hemorragia repetida, con exfoliacion y posterior reci-
diva sobre una lesion puntiforme residual.

- Sutratamiento es la electrocoagulacion.

Hemangiomas viscerales

Con gran frecuencia estan presentes junto con formas
superficiales y excepcionalmente son Gnicos. No est4 justi-
ficada su blsqueda y tratamiento, salvo que sean sintoma-
ticos, ya que también involucionan espontaneamente.

Los hemangiomas subgldticos causan insuficiencia res-
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Figura 2. Hemangioma cuténeo en involucién (Fig. 1), 12 meses
después.

piratoria y sera preciso aplicar tratamiento médico o median-
te laser de CO, 0 de Nd-YAG®2,

Las formas intestinales son poco frecuentes y su mani-
festacion es la hemorragia digestiva o un cuadro de abdo-
men agudo.

Se han descrito otras localizaciones viscerales, como pul-
mon, higado, bazo, pancreas, corazon; su clinica se deberé
a su localizacion, problemas funcionales por contigliidad y
sangrado(01219),

Las formas muy voluminosas, como ocurre en los de
localizacion hepatica, pueden desarrollar insuficiencia car-
diaca secundaria al alto gasto que provocan.

Tratamiento de los hemangiomas

El 80% no precisan otro tratamiento que la observacion,
ya que involucionan espontdneamente, con restitucion cuta-
nea completa en el 50%11219), Sera preciso realizar contro-
les periddicos durante la fase de crecimiento para observar
posibles complicaciones y asesorar a la familia. Para un
seguimiento objetivo es recomendable realizar fotografias
seriadas en los diferentes controles.

Inicialmente se desconoce si un hemangioma precisara
tratamiento o no, si dejara secuelas o desencadenara com-
plicaciones. Por ello, segun la evolucion del hemangioma
se decidiré continuar con tratamiento expectante o modi-
ficarlo si se producen trastornos funcionales o estéticos.

La indicacion de tratamiento se debe plantear si es posi-
ble antes de los 6 meses, durante la fase de crecimiento, ya



TABLA I1l. TRATAMIENTO DE LOS HEMANGIOMAS.

- Observacion: 70-80% involucién espontanea.

- Corticoterapia oral: prednisona 2-3 mg/kg/dia.
6-8 semanas, con reduccion progresiva en 4 semanas.

- Corticoterapia intralesional: triamcinolona 3-5 mg/kg/
inyeccion. 2-3 inyecc. Cada 4-6 semanas bajo anestesia.

- Interferén alfa 2a o 2b: inyeccion subcutanea diaria; 3 mill.
unidades/m?s.c.

- Embolizacién terapéutica via arterial.

- Léaser pulsado decolorante en hemangiomas superficiales.
- Cirugia tardia para secuelas o precoz en complicaciones.
- Criocirugia.

- Léser YAG intersticial.

que la posibilidad de respuesta favorable es mayor. Esta indi-
cado en aquellos hemangiomas con importante ulceracion,
infeccion recidivante, lesiones muy deformantes, y princi-
palmente las que alteran alguna funcidn vital, como la vision,
audicidn, respiracién o la alimentacion del paciente. Asi
mismo, esté indicado el tratamiento cuando se presenta insu-
ficiencia cardiaca de alto gasto y coagulopatia de consumot219,

Las diferentes opciones de tratamiento estan represen-
tadas en la Tabla Ill. EI primer instrumento en el arsenal
terapéutico es la corticoterapia, que es posible aplicarla en
forma tdpica, intralesional o sistémica; se prolonga en fun-
cion de la respuesta y en ocasiones se utiliza de forma com-
binada. EI 30% de los hemangiomas no responden a la cor-
ticoterapia sistémica incluso a altas dosis.

El tratamiento intralesional con corticoides no esté exen-
to de complicaciones; la triamcinolona puede provocar
necrosis, y en la region periorbitaria graves complicaciones
oftalmoldgicas, para algunos autores no aporta ventajas fren-
te a los corticoides sistémicos.

Otros tratamientos son el interferdn alfa 2a o 2b, embo-
lizacién, l&ser, presoterapia cirugia, criocirugia, laser YAG
intersticial. En las formas muy graves sera necesario un plan
terapéutico maltiple®218),

El interferon no debe utilizarse como primera eleccion,
pero tiene actividad antiangiogénica importante. La toxici-
dad neuroldgica (10%) limita su uso.

El laser pulsado decolorante esté indicado en lesiones
planas y poco profundas, su aplicacion en el nifio es limi-
tada®21). La crioterapia es una buena alternativa, pero deja
cicatrices.

E.M. DE DIEGO Y COLS.

La cirugia se utiliza principalmente para tratar las lesio-
nes residuales a partir de los 5 afios(t218.19),

Cuando se producen complicaciones, como la hemorra-
giay la ulceracion se aplicaran tratamientos locales simila-
res a otras lesiones cutaneas. Frente al sangrado, compresion
local. En caso de ulceracion, curas periddicas con solucién
antiséptica y apositos hidrocoloides para favorecer la cica-
trizacion, sin que en cada cura se ulcere nuevamente.

MALFORMACIONES VASCULARES

Las VM se clasifican seguin la naturaleza de los conductos
vasculares que predominan, presentandose con gran fre-
cuencia formas combinadas de diferentes conductos. Hay
anomalias relacionadas con sindromes complejos®,

Por definicidn estan presentes en el momento del naci-
miento, aunque algunas se manifiesten con posterioridad.
Las VM crecen de forma proporcionada al nifio, no tienen
predileccion por ningln sexo; las capilares y venosas son
blandas y facilmente compresibles, vaciandose de sangre
con la presion manual. Las formas arteriovenosas son calien-
tes al tacto y presentan un frémito y soplo perceptiblet12),

Malformaciones vasculares capilares

La malformacion capilar mas comun es el angioma
plano. Su diagndstico es clinico, presenta un color rojo inten-
so en el periodo neonatal y va aclardndose posteriormente.
Segun su localizacion debera descartarse la presencia de
otras anomalias (Tabla IV).

El tratamiento del angioma plano se realiza mediante
laser pulsado decolorante y laser continuo. El tratamiento
con laser da muy buenos resultados, pero conlleva dificul-
tades como su alto coste, la mala tolerancia del paciente
pediatrico a un tratamiento largo y continuado, con inmo-
vilizacién y moderadamente doloroso(215),

Malformaciones vasculares venosas (MVV)

Se localizan con mayor frecuencia en la region cefalica
y extremidades. Su coloracion es azul intenso en forma de
masa 0 mancha superficial. Se aprecian al nacimiento, agra-
vandose con los afios y con los aumentos de presion como
el llanto y la actividad fisica, dependiendo de su localiza-
cion. En estas ocasiones resultan dolorosas con frecuencia.
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TABLA IV. MALFORMACIONES VASCULARES SINDROMICAS.

1. Anomalias capilares:
- Sindrome de Sturge-Weber
- Sindrome de Van Lohuizen
- Enfermedad De Rendu- Osler- Weber
- Ataxia telangectasia o sindrome de Louis Bar
- Sindrome de Divrye-Van Bogaert
- Enfermedad de Fabry

2. Malformaciones venosas:
- Sindrome de Bean
- Sindrome de Maffucci
- Glomangiomatosis familiar multiple

3. Malformaciones arteriovenosas:
- Sindrome de Parkes- Weber
- Sindrome de Bonnet Dechaume y Blanc
- Sindrome de Cobb

4. Malformaciones linfaticas:
- Sindrome de Gorham

5. Sindromes combinados de las extremidades:
- Sindrome de Klippel- Trenaunay
- Sindrome de Servell- Martorell

Son siempre infiltrantes, y aunque se vacian con com-
presién facilmente, se pueden producir trombosis localiza-
das que provocan dolor y dejan como secuelas flebolitos,
que son patognomonicos de las VM de flujo lento.

Para su diagndstico con frecuencia se precisa la Eco Dop-
plery la RMN®019),

El tratamiento estara condicionado principalmente por
su localizacion y extension(2131618) En general se utilizan
tratamientos combinados de embolizacién selectiva percu-
taneay cirugia. Cuando la infiltracion es amplia e invali-
dante es preciso individualizar cada caso llegando a reali-
zarse exéresis amplias. La primera medida antes de llegar
a tratamientos agresivos sera la contencion elastica, de efi-
cacia limitada(t217.19),

Malformaciones vasculares arteriovenosas (MAV)
Clinicamente se presentan como masas con tempera-
tura elevada y latentes. Su color es rojizo con vasos dilata-
dos que empeora con los afios. El diagndstico ademas de cli-
nico se realiza mediante eco Doppler, que confirma la exis-
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.

Figura 3. Linfangioma macroquistico supraclavicular.

tencia de fistulas arteriovenosas. La RNM evalUa la exten-
sion.

Las MAV estables sin complicaciones funcionales ni esté-
ticas, no deben ser tratadas, salvo que su exéresis completa
sea el objetivo. El tratamiento de las MAV es delicado, ya
gue un tratamiento parcial puede estimular su crecimiento.
La embolizacion seguida de cirugia es el tratamiento mas
frecuentemente utilizado®217. El control posterior debe pro-
longarse durante afios, ya que la posibilidad de recidiva
es frecuente.

Malformaciones linfaticas (ML)

Son aquellas malformaciones vasculares que surgen
cuando de forma localizada o generalizada se produce un
acumulo de conductos o quistes linfaticos. También se deno-
minan linfangiomast1214.17),

Las malformaciones macroquisticas son masas lisas, blan-
das y translucidas bajo la piel normal (Fig. 3). La micro-
quisticas infiltran la piel y los masculos, se aprecian exter-
namente como pequefias vesiculas cutaneas.

Las localizaciones mas frecuentes son la region cervical,
supraclavicular, axilar y extremidades®121419). Pueden aso-
ciarse con agrandamiento del érgano en el que asientan.

La resolucién espontéanea, aunque descrita, es infre-
cuente1), E| tratamiento de las ML esta indicado cuando
ocasionan problemas funcionales o estéticos. La reseccion
completa es posible en las formas localizadas®17. La escle-
roterapia y la reseccion con laser estan siendo muy utiliza-
das con diferentes resultados®214),



Malformaciones vasculares combinadas complejas o
sindrémicas

La asociacion de las malformaciones vasculares, junto
con otros errores de estructuras derivadas del mesénquima,
como huesos y tejidos blandos, ha dado lugar a la descrip-
cion de diferentes sindromes (Tabla IV).

En estos cuadros complejos se produce, por lo general,
la alteracion de un solo tipo de vaso, pero en ocasiones se
apreciaran malformaciones vasculares combinadas(.

Con frecuencia se presentan con trastornos neurol6gi-
cos, pero las alteraciones viscerales, inmunoldgicas, 6seas
etc., no son infrecuentes. Las alteraciones genéticas que las
ocasionan hoy dia en algunos casos estan por determinar.
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