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Angel Vera

as proliferaciones vasculares constituyen una patologia muy comun en la edad infantil, pero sigue
existiendo cierta confusién terminolégica en torno a las mismas y aun hoy se sigue usando el término
hemangioma para hablar de algunas malformaciones vasculares. En 1982, Mulliken y Glowacki clarificaron
los conceptos clasificando las proliferaciones vasculares en hemangiomas y malformaciones vasculares, en
base a los datos anatomoclinicos e historia natural de las mismas. En la tabla se resumen las diferencias
entre ambas entidades.

Los hemangiomas no suelen estar presentes en el nacimiento o son de pequefo tamafio, y crecen
rapidamente durante los primeros meses de la vida, para después involucionar lentamente. Histolégicamente
presentan una proliferacion de células endoteliales prominentes. En contraste, las malformaciones vasculares
estan siempre presentes al nacimiento, crecen de forma proporcional al crecimiento del nifio y presentan
histolégicamente un endotelio aplanado.

as malformaciones vasculares son anomalias de los vasos debidas a una alteracion del desarrollo
embriolégico.

A diferencia de los hemangiomas, estan siempre presentes en el nacimiento y aumentan de tamano
proporcionalmente al crecimiento del nifio. No involucionan y, por tanto, siempre van a estar presentes a lo
largo de la vida del paciente.

Desde el punto de vista histolégico se clasifican en: capilares, venosas, arteriovenosas, linfaticas y
mixtas o combinadas. Desde un punto de vista clinico se clasifican en malformaciones de alto y bajo flujo. Las
que tienen componente arterial se consideran de alto flujo y las que carecen de dicho componente son
consideradas de bajo flujo.

Proliferaciones vasculares
Malformaciones vasculares Hemangiomas
Presentes al nacimiento (100%) Habitualmente postnatales (40% RN)
Crecimiento proporcional al corporal. Fase proliferativa (crecimiento rapido)
No involucionan y fase involutiva
Igual por sexos Mas frecuentes en nifias 4/1

Malformaciones vasculares

- De bajo flujo
- Malformaciones capilares
- Malformaciones venosas
- Malformaciones linfaticas

- De alto flujo
- Malformaciones arteriovenosas
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Angiomas y malformaciones vasculares

Malformaciones capilares

La clasificacion de los distintos tipos de malformaciones capilares se detalla en

Nevus anémico

Malformacién poco comun de tipo funcional, ya que anatémicamente los vasos son normales. Es debida
a una reactividad aumentada de los vasos a las catecolaminas, que provoca una vasoconstriccion permanente.

Clinicamente consiste en una macula blanquecina de margenes irregulares y frecuentemente acompanada
de lesiones satélites. Es mas frecuente en el sexo femenino y puede aparecer en cualquier localizacién, aunque
la parte superior del tronco es la mas comun. Al friccionar enérgicamente la lesion, ésta permanece blanca y
la zona periférica se enrojece (a diferencia de los nevus acromicos, que si se enrojecen al friccionarlos). El
examen con luz de Wood no acentua la lesién, al contrario de lo que ocurre con las lesiones debidas a falta
de melanina.

El nevus anémico no requiere tratamiento.

Cutis marmorata telangiectasica congénita

Esta malformacién se caracteriza clinicamente por maculas de color rojo-violaceo que se disponen
formando un reticulado que recuerda el veteado del marmol, de ahi su nombre

Clasificacion de las malformaciones capilares

- Nevus anémico

- Cutis marmorata telangiectasica congénita

- Nevus flameo o mancha de vino de Oporto

- Mancha salmén

- Marca vascular hiperqueratosica (hemangioma verrucoso)

Cutis marmorata telangiectasica congénita
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Puede ser localizada (generalmente afecta a un miembro) o generalizada. Hay que diferenciarla del
cutis marmorata fisiolégico del RN que aparece como respuesta al frio y que desaparece cuando el nifio entra
en calor.

La cutis marmorata telangiectasica congénita (CMTC) permanece durante la infancia y suele regresar
en la adolescencia, aunque un porcentaje de casos no regresan.

Las lesiones se hacen mas evidentes con el llanto y el frio.

La piel de la CMTC suele ser normal, pero en ocasiones puede ser atrofica e incluso presentar
ulceraciones.

En un 50% de los casos pueden asociarse otras anomalias congénitas como: atrofia o hipertrofia del
miembro afecto, retraso mental, persistencia del ductus arterioso, paladar ojival, fisura palatina, sindactilias,
espina bifida y glaucoma (sila CMTC afecta a la cara).

La CMTC no requiere tratamiento, ya que suele remitir con la edad y lo mas importante es estudiar a
estos pacientes para descartar otras anomalias asociadas.

Nevus flameo o mancha en vino de Oporto

El nevus flameo, llamado también angioma plano (nombre inadecuado ya que se trata de una
malformacién), se presenta en forma de maculas de color rosado que pueden aparecer en cualquier parte del
cuerpo, aunque la cara es la localizacién mas frecuente . Las lesiones suelen ser unilaterales.

Las manchas, con la edad, toman un color rojo mas intenso y terminan de color violaceo. Es frecuente
que en la edad adulta desarrollen tuberosidades.

Nevus flameo
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La mancha en vino de Oporto puede asociarse a diferentes anomalias congénitas. Cuando afecta a
la cara hay que descartar un glaucoma, el 10% de los nevus flameos faciales pueden presentar esta complicacion,
especialmente frecuente si se afecta el territorio de las ramas oftalmica y maxilar del trigémino.

Otra posible asociacion es el sindrome de Klippel-Trenaunay , que consiste en el aumento de
tamafio de un miembro (con o sin hipertrofia 6sea).

El sindrome de Sturge-Weber consiste en la presencia de un nevus flameo facial generalmente extenso
que afecta la frente, zona periocular y area maxilar. Aunque la lesion suele ser unilateral, un 50% pueden
presentar afectacion bilateral de la cara . El sindrome también presenta afectacion vascular leptomeningea
y en un 30-60% afectacion ocular.

Las manifestaciones neurolégicas mas comunes son epilepsia y retraso mental, aunque también pueden
presentarse hemiplejia, hemianopsia y defectos sensoriales. Glaucoma y ceguera son las complicaciones
oculares que pueden aparecer.

Sindrome de Klippel-Trenaunay

Sindrome de Sturge-Weber
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Otros sindromes que pueden presentar mancha en vino de Oporto son el sindrome de Von Hippel-
Lindau, el sindrome de Cobb y el sindrome Proteus.

El tratamiento de la mancha en vino de Oporto se realiza con laseres vasculares como el de colorante
pulsado (Candela) o el neodimio-yag (Vascu-light), o mediante luz intensa pulsada (Photoderm). Los resultados
son mejores si el tratamiento se realiza en la infancia que si se espera a la edad adulta.

Mancha salmoén
Se trata de una lesién macular de color rojo claro (salmén) que se localiza en los parpados, region

glabelar y nuca.

Es muy frecuente, afectando al 25-40% de los recién nacidos y tiende a desaparecer durante los
primeros afios de vida.

La mancha salmén localizada en la nuca (conocida coloquialmente como picadura de la cigiiefia), suele
ser mas persistente y a menudo se mantiene durante la edad adulta.

Marcas vasculares hiperqueratésicas

Patologia poco frecuente a la que también se ha denominado hemangioma verrucoso, y ain se emplea
éste término, pero es inadecuado ya que se trata de una verdadera malformacién y no de un hemangioma
(neoplasia).

Como todas las malformaciones vasculares, esta presente al nacimiento.
Se trata de placas de color rojo purpura o azulado, que crecen lentamente y van desarrollando una

franca hiperqueratosis en su superficie que les dan un aspecto verrucoso . Suelen afectar a las extremidades,
sobre todo a las inferiores.

Las lesiones no involucionan nunca, como corresponde a una malformacién. En ocasiones pueden
ulcerarse y sangrar, e incluso ser dolorosas. La presencia de lesiones satélites en la periferia es un hecho
frecuente.

Marcas vasculares hiperqueratésicas
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Histolégicamente, existen capilares dilatados en la dermis y el tejido celular subcutaneo. La epidermis
muestra una hiperqueratosis compacta, acantosis y papilomatosis.

El tratamiento es dificil y la Gnica opcion es la cirugia cuando las lesiones no son de gran tamafo.

Las malformaciones venosas han sido a menudo mal llamadas hemangiomas cavernosos. Se trata de
malformaciones de vasos venosos. Estan siempre presentes en el nacimiento y aumentan de tamafo
proporcionalmente al crecimiento del nifio. No involucionan y, por tanto, siempre van a estar presentes a lo
largo de la vida del paciente.

Clinicamente se presentan como nédulos de color azulado . Es frecuente encontrar venas dilatadas
en la periferia o en la propia lesion. También se pueden encontrar flebolitos calcificados en el interior de las
mismas y pueden ocurrir episodios de tromboflebitis en las lesiones o en su proximidad. Suelen ser asintomaticas,
pero pueden provocar defectos estéticos y compresiéon de estructuras vecinas.

Las malformaciones venosas pueden asociarse a otras anomalias y formar parte de sindromes mas
complejos

Sindromes asociados a malformaciones venosas

- Sindrome del nevus azul en tetina de goma
- Sindrome de Maffucci

- Sindrome de Klippel-Trenaunay Malformacién venosa en la espalda
de un nifio
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Sindrome del nevus azul en tetina de goma

Consiste en multiples malformaciones venosas en la piel y tracto gastrointestinal.
Puede ser heredado de forma autondmica dominante, aunque existen casos esporadicos.

Se trata de nédulos azulados facilmente compresibles, generalmente de pequefio tamafio y que
recuerdan a la presion a la tetina de un chupete. En ocasiones duelen durante la noche. En la piel suelen
existir pocas lesiones, pero en el tracto intestinal son a menudo multiples y es frecuente el sangrado espontaneo,
lo que provoca melenas y anemia.

Aunque es menos frecuente, también pueden existir estas malformaciones venosas en otros 6rganos
como pulmoén, corazén, higado, cerebro....

El manejo de estos pacientes depende de los casos. Si la clinica de melenas y anemia es recurrente
estaria indicada la reseccion del segmento intestinal afecto.

Sindrome de Maffucci
Se caracteriza por malformaciones venosas, encondromatosis asimétrica difusa y deformidades

esqueléticas.

Al nacimiento no suelen ser visibles las malformaciones, poniéndose de manifiesto las lesiones en la
primera infancia. Se trata de n6dulos o tumores de color azulado que suelen afectar mas a las extremidades.
A esto se asocian tumores éseos de los huesos largos, manos y pies, que corresponden a encondromas, y
pueden provocar importantes deformidades

En un 15% de los pacientes estos tumores pueden degenerar y desarrollar un condrosarcoma.

Sindrome de Maffucci
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Sindrome de Klippel-Trenaunay

Asocia malformaciones venosas con una malformacion capilar, generalmente tipo mancha en vino de
Oporto, venas varicosas e hipertrofia del miembro afecto.

Generalmente se afectan los miembros inferiores. La hipertrofia suele ser a expensas de tejidos blandos.

Malformaciones linfaticas
La clasificacion de los distintos tipos de malformaciones linfaticas se detalla en

Malformaciones linfaticas microquisticas o superficiales

Estas malformaciones, mal llamadas linfangioma circunscrito (ya que no se trata de un tumor), suelen
presentarse en el nacimiento o primera infancia. Pueden localizarse en cualquier area anatémica, pero las
axilas, zonas proximales de las extremidades y la lengua son los sitios de eleccién.

Clinicamente, se caracterizan por multiples lesiones de aspecto similar a vesiculas agrupadas en placas,
a modo de huevos de rana.

En ocasiones presentan un componente de vasos sanguineos asociado que hace que algunas lesiones
tengan color rojo

El tratamiento es quirurgico, pero son frecuentes las recidivas ya que es dificil establecer los limites
de la lesion y a veces existe un componente profundo de la malformacion que favorece las recurrencias.

La criocirugia es una técnica util para controlar las lesiones pequefias.

Clasificacion de las malformaciones linfaticas

Malformaciones linfaticas microquisticas —————% (Malformaciones linfaticas superficiales
o linfangioma circunscrito)

Malformaciones linfaticas macroquisticas ———— (Higroma quistico o linfangioma quistico)

Malformaciones linfaticas
superficiales que involucran
también vasos linfaticos
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También se denominan higroma quistico o linfangioma quistico.

Clinicamente se manifiestan como grandes nodulos subcutaneos de color de la piel. Se localizan con
mas frecuencia en el cuello y regiones axilar e inguinal. Suelen ser asintomaticas, pero producen importantes
deformidades estéticas , y ocasionalmente comprometen la respiracion o la alimentacién, al comprimir
la via aereodigestiva alta.

El tratamiento puede ser quirargico o mediante esclerosis percutanea con OK-432 o picibanilo (un
preparado con Streptococcus pyogenes liofilizados de origen humano). Esto da buenos resultados en un 80%
de los casos.

os hemangiomas son los tumores mas frecuentes en la infancia. No suelen estar presentes al
nacimiento y si lo hacen (40%) es en forma de una mancha eritematosa de pequefio tamafo. En las primeras
semanas de vida crecen rapidamente para después en la mayoria de los casos involucionar.

Existen distintos tipos de hemangiomas que se resefian en , pero hablaremos fundamentalmente
de los mas frecuentes en la infancia (hemangioma infantil) y de aquéllos que puedan provocar problemas o
complicaciones en el nifio (angioma en penacho y hemangioendotelioma kaposiforme).

Malformaciones
linfaticas macroquisticas
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Epidemiologia

El hemangioma infantil, también llamado angioma fresa, angioma capilar y angioma tuberoso, es el
tumor mas frecuente en la infancia. Se estima su frecuencia en un 10% de los nifios en el primer afio de vida.
Presente en todas las razas pero mas frecuente en la caucasica. Es mas comun en el sexo femenino (4:1).
También es mas frecuente en prematuros.

Historia natural

Los hemangiomas infantiles tienen una primera fase proliferativa en la que crecen y que acontece en
el primer afio de vida y otra fase involutiva que dura varios afos.

En el 40% de los casos el hemangioma esta presente al nacimiento y puede evidenciarse algun signo
del mismo, en forma de macula telangiectasica, lesiéon equimdtica o macula equimoética con halo palido. La
mayoria de los casos inician su fase de crecimiento en las primeras semanas de vida, aunque algunos
hemangiomas mas profundos pueden no detectarse hasta pasados varios meses. Esta fase de crecimiento
rapido puede ser mas intensa durante los primeros 3 a 6 meses y la mayoria de estos tumores terminan su
crecimiento entre los 9 y 12 meses de edad. Un pequefio porcentaje de hemangiomas apenas sufre cambios
desde el nacimiento y otra pequefia minoria continuaran creciendo durante mas de un afo.

La fase involutiva se produce a partir del primer afio de vida y el hemangioma sustituye el componente
vascular por tejido fibroadiposo, por lo que pierde en parte su color rojo, aparecen areas o bandas blanquecinas
y se hace mas blando. La involucién completa se observa con una frecuencia aproximada de un 10% por afio,
por lo que un 50% involuciona a los 5 afios, un 70% a los 7 y un 90% a los 9 afos. Al involucionar pueden
quedar secuelas, a veces minimas como telangiectasias o piel atrofica, y en ocasiones cambios mas significativos
como piel redundante con residuos fibroadiposos y cicatrices especialmente si el angioma se ulcero.

Clasificacion de los hemangiomas

- Angioma serpiginoso

- Hemangioma infantil

- Hemangioma microvenular

- Hemangioma de células en tachuela (antes hemosiderético en diana)
- Hemangioma glomeruloide

- Hemangioma arteriovenoso acro

- Hemangioma en cereza (punto rubi)

- Hemangioma en penacho

- Hemangioendotelioma kaposiforme
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Patologia
Los hemangiomas proliferantes estan formados por masas de células endoteliales prominentes que
pueden formar o no luces vasculares.

A medida que involucionan, las luces vasculares se dilatan, las células endoteliales se aplanan y se
deposita tejido fibroso, dando al hemangioma una arquitectura lobular.

Desde el punto de vista histoquimica, las células endoteliales expresan el marcador CD31 en todas
sus fases.

Mas especifico es otro marcador, el GLUT1, un transportador de la glucosa expresado normalmente
en el endotelio vascular de las barreras hematotisulares, pero no en la piel sana. El GLUT1 se expresa
intensamente en los hemangiomas infantiles en todas sus fases de desarrollo, estando ausente en otras
lesiones vasculares como las malformaciones vasculares y los granulomas piogénicos.

Clinica

El aspecto clinico de los hemangiomas varia dependiendo de la localizacién del tumor, de ahi que se
clasifiquen en hemangiomas superficiales, profundos y mixtos.

Los superficiales asientan en la dermis superficial y son de color rojo brillante, por eso se las llama
“hemangiomas en fresa”

Los hemangiomas profundos se desarrollan en la dermis reticular y tejido celular subcutaneo, y se
manifiestan como masas blandas de tonalidad azulada o del color de la piel

Los mixtos presentan como es obvio, caracteristicas de los dos anteriores.

Hemangioma infantil ("en fresa")
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La terminologia de hemangioma capilar aplicada a los superficiales y hemangioma cavernoso referida
a los profundos, es totalmente inadecuada tanto clinica como histolégicamente, por lo que éstos términos
deben ser desechados y no utilizarse.

Los hemangiomas infantiles pueden localizarse en cualquier zona del cuerpo, dandose con mas
frecuencia (60%) en cabeza y cuello. Generalmente son Unicos pero no es raro encontrar dos o tres hemangiomas.

Desde el punto de vista del area que afectan también se clasifican en focales, cuando afectan a una
zona pequeia, o en segmentarios (similares a placas) cuando afectan a un segmento anatémico mas amplio
. Estos ultimos suelen asociarse con mayor frecuencia a complicaciones, como veremos mas adelante.

Complicaciones
El 10% de los hemangiomas presentan complicaciones que pueden ser debidas al propio tumor o bien
derivadas de su localizacion.

1. Complicaciones debidas al propio tumor

- Ulceracion. Es la complicacién mas frecuente. Habitualmente se produce durante la fase proliferativa
y suele ocurrir en hemangiomas situados en zonas de friccion o maceracién, como la boca y el area
anogenital. Las ulceraciones son dolorosas y por eso si se localizan en los labios pueden dificultar la
alimentacion y en la zona anogenital la defecacion o miccion.

Hemangioma profundo
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Las ulceras, a su vez, pueden complicarse y sobreinfectarse secundariamente o bien provocar
cicatrices.

- Infeccidén. Generalmente ocurre en hemangiomas que se han ulcerado. Se caracterizan por la presencia
de un exudado purulento y aumento del calor y el dolor. Se deben realizar cultivos del exudado y tratar
la infeccion con antibiéticos por via topica y sistémica.

- Hemorragia. Suele ser un sangrado leve o moderado en angiomas ulcerados y que se resuelve faciimente
con compresion directa. Mas raro es una hemorragia profusa que puede ocurrir por un fenbmeno de
Kasabach-Merritt (coagulopatia de consumo), lo cual es muy raro en hemangiomas infantiles clasicos,
siendo mas comun en hemangioendoteliomas kaposiformes y angiomas en penacho.

- Cicatrices, atrofia cutanea y telangiectasias residuales . Estas secuelas pueden ocurrir con la
propia involucion del tumor y son mas frecuentes en aquellos de gran tamafio.

2. Complicaciones debidas a la localizaciéon del hemangioma

Como comentadbamos los hemangiomas segmentarios de ciertas localizaciones pueden dar lugar a ciertas
complicaciones , que describimos a continuacion.

-Hemangiomas periorbitarios . Esta presentacién requiere un control y estudio muy estricto ya que
pueden provocar importantes problemas.

La complicacién mas importante es la ambliopia o visién reducida del ojo afecto, debida a la deprivacion
de estimulo visual en los hemangiomas que por su tamafio obstruyen el eje visual.

Otra complicacion frecuente es la deformacion de la cérnea inducida por la presion local directa del tumor,
lo cual provoca astigmatismo.

Sobreinfeccion de un hemangioma ulcerado
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Complicaciones de los hemangiomas secundarios

- Hemangiomas periorbitarios

- Hemangiomas segmentarios faciales (sindrome PHACES)
- Hemangiomas segmentarios mandibulares

- Hemangiomas segmentarios lumbosacros

Secuelas de la involucion
de un hemangioma

Hemangioma periorbitario
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Otras complicaciones potenciales de los hemangiomas periorbitarios incluyen el estrabismo, la miopia,
la obstruccién del lacrimal, la proptosis y la ptosis.

-Sindrome PHACE(S) .Se produce en hemangiomas segmentarios faciales de gran tamano.
PHACE(S) es un acrénimo que incluye las siguientes alteraciones:

-P: Malformaciones de la fosa posterior, la mas comun es la malformacién de Dandy-Walker (dilatacion
del cuarto ventriculo) que suele ocasionar una hidrocefalia.

-H: Hemangioma segmentario facial.

-A: Anomalias arteriales.

-C: Coartacion aortica y anomalias cardiacas.

-E (Eye): Alteraciones oculares.

-S: Anomalias esternales y rafe abdominal supraumbilical.

Aunque este sindrome es raro todo hemangioma facial segmentario requiere un estudio con RMN cerebral
y una exploracion cardiaca cuidadosa.

-Hemangiomas segmentarios mandibulares. Estos tumores pueden provocar obstruccion de la via aérea
superior y provocar sintomas de tos, disfonia e insuficiencia respiratoria , por lo que precisan de un estudio
otorrinolaringolégico detallado.

-Hemangiomas lumbosacros. La presencia de un hemangioma en region lumbosacra debe alertar sobre
la posibilidad de un disrafismo espinal oculto o de alteraciones genitourinarias. La complicaciéon mas
importante es la presencia de una médula espinal enclavada, por lo que estos nifios requieren un estudio
con RMN de la médula espinal de esta zona.

Sindrome PHACES
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-Hemangiomatosis neonatal difusa. El término hemangiomatosis se utiliza para describir la presencia de
hemangiomas generalizados de pequefio tamafio, pudiendo existir entre pocos elementos y centenares.
Puede existir solo afectacion cutanea, utilizandose el término hemangiomatosis neonatal benigna, pero
puede haber afectacion visceral, especialmente afectacion hepatica, en este caso se utiliza el término
de hemangiomatosis neonatal diseminada.

La afectacion hepatica puede representar un mal pronéstico y estos casos deben ser tratados con
corticoides sistémicos.

Tratamiento

La mayoria de los hemangiomas no requieren tratamiento, ya que involucionan espontaneamente.
Deberan ser tratados aquellos que provoquen complicaciones. No existen unos criterios protocolizados de
tratamiento, debiéndose valorar cada caso individualmente.

Corticoides. Los corticoides sistémicos son la primera herramienta en el tratamiento de los hemangiomas.
La dosis recomendada es generalmente de entre 2 y 3 mg/kg de prednisona en una dosis Unica matinal. Dosis
mas elevada de hasta 5 mg/kg/dia se pueden utilizar en casos graves.
El tratamiento se realiza de 4 a 6 semanas y luego se reduce gradualmente la dosificacion. Se deben utilizar
en la fase proliferativa, que es cuando se consiguen mejores resultados.

Interferén alfa. Se administra por via subcutanea a dosis de 1 a 3 millones U/m2 y dia. Los efectos
secundarios mas frecuentes son fiebre y sindrome seudogripal que pueden tratarse con paracetamol. Una
complicacién mas preocupante es la diaplejia espastica. Este efecto secundario puede ser transitorio o
irreversible. Por ello, hoy dia se recomienda usar este farmaco solo en casos de angiomas con complicaciones
graves que no han respondido a esteroides.

Vincristina. Se emplea en hemangiomas de gran tamafio y en casos asociados a fendmeno de
Kasabach-Merritt. La dosis habitual es de 0,05 mg/kg en nifios menores de 10 kg o 1,5 mg/kg en nifios con
peso superior a 10 kg, administrados via intravenosa de forma semanal.

Laser. Esta indicado en las telangiectasias residuales que pueden permanecer tras la involucion.
También se ha utilizado en los hemangiomas ulcerados y, aunque es un tema controvertido, algunos autores

lo utilizan en angiomas de pequefio grosor durante la fase proliferativa.

Intervencion quirurgica. Puede estar indicada en hemangiomas de los parpados que no responden
a tratamiento médico.

Embolizacidon. Se emplearia en hemangiomas hepaticos con fistulas arteriovenosas, que suelen
provocar insuficiencia cardiaca.
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Tumor infrecuente, que afecta a nifios, generalmente menores de 5 afios. También existen casos de
aparicion en el nacimiento y en la edad adulta,

Suele localizarse en el cuello, hombros y zona alta del tronco, aunque puede aparecer en otras zonas
del cuerpo.

El aspecto clinico es muy variable, puede presentarse en forma de macula, placa o nédulo . El
color también es variable, puede ser rojo, violaceo o parduzco.

En ocasiones tiene aspecto inflamatorio y la lesién puede estar caliente y ser dolorosa.

Histolégicamente, presenta n6dulos de células endoteliales que se distribuyen en la dermis y el tejido
celular subcutaneo. Estos nédulos estan separados unos de otros y adoptan un aspecto en penacho o en
balas de cafion

Este tumor no suele involucionar espontaneamente, aunque hay casos que si lo hacen. Su principal
problema es que puede provocar fendmeno de Kasabach-Merritt (anemia hemolitica microangiopatica,
trombocitopenia y coagulopatia de consumo), por lo que requiere tratamiento con dosis altas de corticoides,
interferon o vincristina.

Tumor poco frecuente, que afecta a nifios generalmente menores de 5 afios. En algunos casos esta
presente en el nacimiento.

Recibe este nombre porque histolégicamente tiene caracteristicas similares al sarcoma de Kaposi. Es
un tumor benigno histolégicamente, pero localmente muy agresivo, pudiendo provocar fenédmeno de Kasabach-
Merritt en un 60% de los casos.

Angioma en penacho
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La mayoria de los casos afecta a la piel, pero también puede localizarse en retroperitoneo y mediastino,
donde tiene un comportamiento mas agresivo.

El aspecto clinico es variable, pudiendo aparecer como maculas, placas o grandes tumoraciones
generalmente de un color purpura o violaceo.

Histologicamente, muestra nddulos confluentes separados por tractos fibrosos en la dermis y tejido
celular subcutaneo. Estos estan constituidos por células endoteliales y células fusiformes con espacios dilatados
a modo de hendiduras. Asimismo, existen grandes espacios dilatados de apariencia linfatica.

Como antes comentabamos, el principal problema de estos tumores es la gran tendencia que tienen
a desarrollar fendmeno de Kasabach-Merritt, por lo que requieren tratamiento con corticoides orales a dosis
de 3 a 5 mg/kg/dia, interferdn, vincristina, embolizacién o cirugia.

Angioma en penacho
- Hemangioendotelioma kaposiforme
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Angiomas y malformaciones vasculares

CASO CLINICO 1

Recién nacido, varén de 38 semanas, con gestacion y parto normales.

Desde el nacimiento presentaba una gran tumoracion en region cervicotoracica (véase figura 1). La lesion era
de color rojo violaceo, infiltrada y dura al tacto.

Alos pocos dias el nifio desarroll6 una anemia y trombocitopenia con coagulopatia

1. ¢ Qué exploraciones complementarias realizaria?

A. Biopsia cutanea

B. RMN

C. Eco-doppler

D. Estudio de coagulacién
E. Todas las anteriores

Respuesta correcta: E. La biopsia cutanea es fundamental. De esta forma diferenciariamos una malformacion
de un angioma y conoceriamos el tipo concreto de lesién.

Las técnicas de imagen (Eco-doppler y RMN) nos permitirian valorar hasta donde llega la lesion, si ésta afecta
solo a la piel o también a otros tejidos mas profundos; asimismo, si existen vasos aferentes a la lesion.

El estudio de coagulacion serviria para valorar el grado de severidad de la coagulopatia.

2. La histologia de una biopsia cutanea realizada mostré un tumor constituido por nédulos
separados por tractos fibrosos, que infiltraba dermis y tejido celular subcutaneo. Estos
estaban constituidos por células endoteliales y células fusiformes con espacios dilatados a
modo de hendidura. Asimismo, existian grandes espacios dilatados de apariencia linfatica
(véase figura 2). Con estos datos, ¢ cual seria su diagnéstico?
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A. Hemangioma en penacho

B. Angioma infantil segmentario con fendmeno de Kasabach-Merritt
C. Hemangioendotelioma kaposiforme

D. Hemangioma verrucoso

E. Hemangioma cavernoso

Respuesta correcta: C. La histologia del hemangioendotelioma kaposiforme se caracteriza por todo lo que
viene en el enunciado de la pregunta.

3. ¢Qué tratamiento indicaria de entrada?

A. Corticoides intralesionales

B. Interferon alfa-2b

C. Corticoides sistémicos (1 mg/kg/dia)
D. No necesita tratamiento

E. Corticoides sistémicos (3 mg/kg/dia)

Respuesta correcta: E. La dosis correcta de corticoides para tratar un hemangioma complicado es de 3-5
mg/kg/dia. Una dosis de 1 mg/kg/dia no conseguiria ningun beneficio.

Los corticoides intralesionales no estarian indicados en una lesion de gran tamafio como la de nuestro caso.
El interferon alfa-2b nunca seria un tratamiento de entrada por sus efectos secundarios, especialmente por
la posibilidad de provocar diplejia espastica
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Angiomas y malformaciones vasculares

CASI CLINICO 2

Nifia de 3 meses, que presenta una lesion en forma de placa de color rojo (véase figura), localizada en la
region lumbosacra. La lesion al nacimiento era una pequefia macula de aspecto equimotico y a las 2 semanas
de vida comenzo a desarrollarse.

1. ¢ Cual es su diagnéstico clinico?

A. Angioma serpiginoso

B. Angioma en penacho

C. Angioma infantil segmentario
D. Angioma cavernoso

E. Angioma plano

Respuesta correcta: C. Se trata de un angioma infantil, presente al nacimiento como una pequefia mancha,
pero que se desarrolla en pocas semanas tomando el aspecto rojo fresa que se ve en la foto. Es un angioma
segmentario porque ocupa un segmento anatdmico amplio y bien definido (la regién lumbosacra).

El angioma serpiginoso esta constituido por pequefias lesiones puntiformes, tiene una distribucién lineal y
ondulada (serpiginoso). Puede observarse en la infancia pero es mas frecuente en mujeres jovenes.

El angioma cavernoso es un mal término antes usado para designar los angiomas profundos.

El angioma plano esta presente en el nacimiento, pero no crece rapidamente en 2 semanas ni se sobreeleva.

2. ;Cree indicada realizar alguna de estas pruebas?

A. Resonancia magnética de la columna lumbar
B. Ecografia renal

C. Ay B son correctas

D. Ecografia hepatica

E. Ninguna exploracion es necesaria
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Respuesta correcta: C. Los angiomas segmentarios lumbosacros pueden asociar malformaciones en médula
espinal y rifiones de ahi que esté indicado realizar RMN de la columna lumbar y ecografia renal.

La ecografia hepatica no es necesaria ya que no asocia angiomas hepaticos, que son mas comunes en la
angiomatosis neonatal difusa.

3. ¢ Qué complicaciones pueden aparecer en este caso?

A. Hipertrofia de un miembro
B. Disrrafismo espinal

C. Alteraciones renales

D. Ninguna de las anteriores
E. B y C son correctas

Respuesta correcta: E. El disrrafismo espinal y las malformaciones renales son las complicaciones mas
comunes en los angiomas de este tipo.

La hipertrofia de un miembro no se da en estos angiomas y es mas propia de ciertas malformaciones como
el cutis marmorata telangiectasico congénito, la mancha en vino de Oporto o las malformaciones venosas.
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