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Las lesiones vasculares son un motivo frecuen-
te de consulta en la edad pediatrica. Pese a
ello, su correcto diagndéstico y manejo se ve
dificultado por la multitud de clasificaciones y
por la confusion terminoldgica existente.

La clasificacion mas aceptada hasta el momen-
to es la propuesta por Mulliken, quien distin-
gue basicamente entre hemangiomas (que
constituyen tumores benignos del endotelio
vascular), y malformaciones vasculares (lesio-
nes con un recambio celular endotelial normal,
gue representan verdaderos errores de la
morfogeénesis). Las caracteristicas diferenciales
de ambos tipos de lesiones se resumen en la
Tabla 1. Recientemente se han publicado los
hallazgos inmunohistoquimicos con un mar-
cador (GLUT1) que permite distinguir los
hemangiomas infantiles de diversas malforma-
ciones vasculares asi como de otras lesiones
caracterizadas por proliferacion endotelial
(hemangioendotelioma, granuloma piégeno,
tejido de granulacion).

Si bien los hemangiomas y las malformaciones
vasculares pueden distinguirse por la clinica,
las diversas técnicas de exploracion comple-
mentaria disponibles y los hallazgos histo-
patoldgicos en su caso, se ha descrito su aso-
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ciacién en determinadas familias (como un ras-
go autosémico dominante, por lo que debe
interrogarse en todos los casos acerca de los
posibles antecedentes familiares), asi como en
diversos sindromes, lo que indica que presen-
tan mecanismos fisiopatogénicos comunes.

Los hemangiomas son los tumores benignos
mas frecuentes en la infancia, y consisten en
neoplasias vasculares benignas que crecen por
una rapida proliferacion celular a partir de las
células endoteliales. Muestran de manera ca-
racteristica una fase proliferativa inicial, segui-
da de una fase involutiva en la que la prolifera-
cién endotelial disminuye y aparece tejido fi-
broso separando los espacios vasculares. Su
incidencia se estima en el 1-3% de todos los
neonatos, mientras que llega al 10% si se con-
sideran los nifios menores de 1 afio, siendo mas
frecuentes en recién nacidos pretérmino de
bajo peso (hasta un 20%). Existe un claro pre-
dominio femenino, con una proporcion de 3:1

Tabla 1. Caracteristicas de los hemangiomas y las malformaciones vasculares

Hemangiomas

Malformaciones vasculares

Muestran proliferacion celular
Pequefios o ausentes al nacer
Crecimiento rapido durante la lactancia
Involucién durante la infancia

Formados por vasos displasicos
Presentes al nacer

Crecimiento proporcional al nifio
Ausencia de regresion
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Hemangioma infantil con un componente profundo ma-
yoritario; la presencia de halo de blanqueamiento anun-
cia en muchos casos la fase proliferativa.

a 5:1 segun las diferentes series. Aunque ge-
neralmente se consideran lesiones esporadicas,
se han descrito casos familiares que indican una
transmisién autosdmica dominante.

Aungue pueden estar presentes en el momen-
to del nacimiento (en un 30% de los casos), lo
mas frecuente es que aparezcan a lo largo de
las primeras semanas 0 meses de vida. Habi-
tualmente se trata de lesiones Unicas, aunque
en un 15%-20% de los casos son multiples.
Los hemangiomas infantiles suelen comenzar
como una mécula rosada que aumenta pro-
gresivamente de tamafio, convirtiéndose en
una papula roja, cupuliforme, de superficie lisa
0 mamelonada. La localizacion mas frecuente
es la cabeza y el cuello, seguida por extremi-
dades y tronco. Mas raramente puede afectar
superficies mucosas.

Los hemangiomas pueden presentarse inicial-
mente como lesiones precursoras, que en has-
ta el 50% de los pacientes pueden observarse
en el momento del nacimiento. Estas lesiones
pueden corresponder a areas telangiectasicas,
palidez, méaculas equimdticas e incluso Ulce-
ras. En ocasiones se observan hemangiomas
completamente desarrollados en el momento
del nacimiento; estos hemangiomas congéni-
tos se discuten en detalle méas adelante.
Inicialmente, los hemangiomas experimentan
un rapido crecimiento, siendo la duracién de
la fase proliferativa variable, entre 3 y 9 meses.
Practicamente la totalidad de los hemangiomas
regresaran espontaneamente. Asi, se estima

gue un 30% se resolveran alos 3 afios, un 50%
alos 5,y un 70% a los 7 afios. Como signos
precoces de regresion, pueden apreciarse fi-
nas bandas blanquecinas de fibrosis en la su-
perficie de la lesion. Posteriormente, la piel
suprayacente puede adquirir un aspecto com-
pletamente normal, aunque lo més frecuente
es que muestre un cierto grado de atrofia, con
telangiectasias y/o piel redundante. En funcién
de la profundidad, los hemangiomas pueden
ser superficiales (en la dermis papilar) o pro-
fundos (en dermis reticular o tejido celular
subcutaneo, en cuyo caso suelen presentarse
como nodulos azulados mal delimitados, bajo
una piel aparentemente normal). Las formas
nodulares congénitas de localizacién subcuta-
nea plantean problemas de diagnéstico diferen-
cial y a menudo presentan caracteristicas histo-
I6gicas peculiares (“hemangiomas inmaduros”).
La inmensa mayoria de los hemangiomas in-
fantiles se diagnostican por la clinica. En caso
de tratarse de lesiones congénitas, puede plan-
tearse el diagnéstico diferencial con malforma-
ciones vasculares. En este caso, una visita de
control al cabo de pocas semanas ayudara a
establecer el diagnostico.

En la fase proliferativa, las imagenes de TC y
RM muestran lesiones lobuladas, bien circuns-
critas, con vasos nutrientes dilatados en el cen-
tro o en la periferia. En las imagenes obtenidas
por RM, las lesiones son iso o0 hipointensas en
T1, y moderadamente hiperintensas en T2. La
ultrasonografia con Doppler es la técnica
diagndstica menos invasiva, con una relacion
favorable coste/beneficio, para cribaje y segui-
miento de hemangiomas viscerales en pacien-
tes con lesiones cutdneas multiples. La RM se
considera la mejor técnica para confirmar las
caracteristicas tisulares y para evaluar la exis-
tencia de anomalias adyacentes asociadas.

La biopsia est4 indicada en aquellos casos en
gue se plantee diagnéstico diferencial con un
fibrosarcoma, rabdomiosarcoma o hemangio-
endotelioma kaposiforme.
Aproximadamente un 20% de los heman-
giomas en el transcurso de su fase de creci-
miento dan lugar a complicaciones, general-
mente locales, con compresion u obstruccion



de estructuras importantes (ojos, nariz, boca,
via aérea, etc). Los hemangiomas faciales de
gran tamafio pueden distorsionar las estructu-
ras anatdmicas irrevocablemente. Incluso un
pequefio tumor puede deformar la cérnea cau-
sando astigmatismo. Se calcula que un 1% de
los hemangiomas suponen un verdadero peli-
gro para la vida del paciente. En casos de
hemangiomatosis hepatica puede provocar una
insuficiencia cardiaca congestiva severa. Del
mismo modo, puede presentarse en forma de
estridor e insuficiencia respiratoria aguda, en
caso de un hemangioma subglético. Se pro-
duce ulceracion en un 5% de los casos, y es
mas frecuente en las lesiones localizadas en
mucosas o zonas de roce.

En 1940, Kasabach y Merritt describieron el
caso de un niflo con una anomalia vascular,
purpura extensa y trombocitopenia, denomi-
nando a esa lesidbn “hemangioma capilar”.
Aunque el llamado sindrome de Kasabach-
Merritt se menciona frecuentemente como una
posible complicacion de un hemangioma, hoy
en dia se considera que la lesién vascular sub-
yacente a la trombocitopenia no se trata de un
verdadero hemangioma involutivo de la infan-
cia, sino de angiomas en penachos (angioblas-
toma de Nakagawa), o bien de hemangioen-
doteliomas kaposiformes.

Debido a la tendencia natural a la involucion
espontéanea de practicamente el 100% de los
hemangiomas, en ausencia de compromiso de
estructuras vitales se recomienda una actitud
expectante, excepto en caso de lesiones
desfigurantes o que supongan un riesgo vital
para el paciente. Los corticoesteroides sisté-
micos siguen siendo, en estos casos, el trata-
miento de primera linea. Generalmente se ad-
ministra prednisona o prednisolona por via oral,
a dosis de 2 a 4 mg/kg/dia, en dosis Unica
matinal, durante 4 a 6 semanas, iniciando pos-
teriormente la disminucion progresiva de la
dosis hasta su supresion en los siguientes 2 o
3 meses, en funcidn de la respuesta. Se calcula
qgue el 30% de los pacientes responden
espectacularmente, mientras que en el 30% no
se obtiene respuesta alguna, y en el 40% res-
tante la respuesta es variable. Los corticoides
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intralesionales pueden utilizarse en aquellas le-
siones de pequefio tamafio, localizadas en la-
bios, punta nasal, mejillas, o pabell6n auricu-
lar, estando contraindicados en las lesiones de
topografia periocular, por el riesgo que conlle-
va de embolizacion de la arteria central de la
retina.

El interferén alfa-2b constituye hoy en dia un
tratamiento de segunda linea, por sus efectos
adversos potencialmente graves (se ha descri-
to diplejia espastica en hasta el 20% de los
pacientes tratados a la dosis habitual para pa-
cientes seleccionados con hemangiomas que
no responden a la corticoterapia). El tratamien-
to con laser de colorante pulsado facilita la cu-
racion de hemangiomas superficiales ulcera-
dos. Induce un aclaramiento mas rapido de los
hemangiomas superficiales, aunque es incapaz
de impedir el crecimiento del componente pro-
fundo. La radioterapia ha dejado de utilizarse
debido al riesgo asociado de oncogénesis.

La criocirugia es otra opcion terapéutica, por
lo general poco utilizada debido a los pobres
resultados estéticos que se consiguen, con ex-
cepciones.

Los hemangiomas mudltiples en la infancia li-
mitados a la piel (hemangiomatosis neonatal
benigna) tienen por lo general un buen pro-
néstico. Més raramente, los hemangiomas
pueden afectar a la piel y otros 6rganos
viscerales. Se observa un claro predominio del
sexo femenino (2:1). Clinicamente las lesiones
adquieren un tamario variable, entre 0,5y 1,5
cm, en numero entre 50 y 500 elementos.
Ademas de la piel, que se afecta por defini-
cion, los 6rganos que se afectan mas frecuen-
temente son el higado, sistema nervioso cen-
tral, intestino y pulmones, con las correspon-
dientes complicacines a cada nivel. Se calcula
que un 60% de pacientes fallecen en los pri-
meros meses de vida, en general por insufi-
ciencia cardiaca, hemorragia interna, o com-
plicaciones neuroldgicas. El tratamiento
sistémico esta claramente indicado en este
caso.
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La ulceracion en los angiomas localizados en los pliegues
representa una complicacion frecuente que a menudo
requiere tratamiento.

Los hemangiomas congénitos, presentes en el
momento del nacimiento y a menudo diagnos-
ticables ecogréaficamente in utero, pueden se-
guir el curso evolutivo tipico de los hemangio-
mas infantiles, involucionar aceleradamente o
permanecer inmodificados. Los hemangiomas
congénitos rapidamente involutivos (RICH), que

se resuelven totalmente antes de los 14 meses
pudiendo dejar atrofia residual, pueden ser
indistinguibles de los hemangiomas infantiles
tipicos o parecerse a los no involutivos. Estos
ultimos (NICH), no presentan la proliferacion
postnatal y eventual involucion tipicas de los
hemangiomas infantiles. Clinicamente, el as-
pecto redondeado u ovoide, el color rosado o
parpura y la presencia de telangiectasias su-
perficiales marcadas y palidez periférica son
muy sugestivos de este tipo de lesién.
Histoldégicamente presentan un aspecto pecu-
liar y no expresan GLUT1, que constituye un
marcador de los hemangiomas infantiles en
todas sus fases y del endotelio placentario, pero
no se expresa en los hamartomas ni otros tu-
mores vasculares.

Ante un hemangioma facial de gran tamafo
debe descartarse la existencia de malformacio-
nes asociadas, principalmente de la fosa pos-
terior, y en especial el sindrome de Dandy-
Walker, que se caracteriza por hipoplasia o
ausencia del vermis cerebeloso y la existencia
de un quiste en fosa posterior en continuidad
con el IV ventriculo. La hidrocefalia es frecuen-
te, pero no es la norma. Existe asimismo un

Tabla 2. Sindrome PHACES

Manifestaciones

Comentario

P: malformaciones de la fosa Posterior

Malformacion de Dandy-Walker; hipoplasia o
agenesia de diversas estructuras del sistema
nervioso central

H. Hemangioma

Facial extenso; en placa, segmentario, con
ocasional afectacion de las vias aéreas

A: anomalias Arteriales

Principalmente en cabezay cuello; aneurismas,
ramas anémalas, estenosis

C: anomalias Cardiacas y Coartacion aortica

Ductus arteriosus patente, defecto septal
ventricular, defecto septal atrial, estenosis
pulmonar, tetralogia de Fallot y otras

E: anomalias oculares (Eye)

Sindrome de Horner, vascularizacion retiniana
aumentada, microftalmia, atrofia 6ptica,
cataratas, coloboma, otras

S: Hendidura eSternal y rafe abdominal
Supraumbilical

Defectos del desarrollo ventral



claro predominio del sexo femenino. Practica-
mente un tercio de los pacientes presentan al-
teraciones oftalmoldgicas, que incluyen
colobomas, embriotoxon, atrofia del nervio
optico, exoftalmos, etc. Otras manifestaciones
extracutaneas incluyen tetralogia de Fallot, co-
municacion interventricular, etc. El acronimo
PHACES (Tabla 2) se emplea para describir un
nuevo sindrome que se debe sospechar en pre-
sencia de hemangiomas faciales extensos; su
dindmica, caracteristica de los hemangiomas
infantiles, permite distinguirlos de las malforma-
ciones vasculares, fundamentalmente estables,
gue caracterizan al sindrome de Sturge-Weber.
Aungue esta asociacion es rara, debe tenerse
presente, de manera que se recomienda la prac-
tica de estudios de diagnéstico por la imagen
en aquellos pacientes que presentan heman-
giomas faciales de gran tamafio, en especial si
afectan a méas de un dermatoma. A pesar de
que la resonancia magnética es la técnica mas
sensible para visualizar la fosa posterior, la
ultrasonografia puede emplearse como méto-
do de screening en nifios con fontanelas toda-
via abiertas. Los hemangiomas faciales exten-
sos en la zona de la “barba” se asocian fre-
cuentemente con hemangiomas subgléticos
y de las vias aéreas.

Por otra parte, los hemangiomas lumbo-sacros
de la linea media se han asociado con varias
anomalias estructurales severas, pudiendo afec-
tar el rifidén, tracto gastrointestinal (annus
imperforatus), genitales, sacro y médula espi-
na (lipomeningomielocele, cordon medular
anclado o “tethered cord”).

Se trata de una neoplasia vascular benigna
poco frecuente, que afecta a nifios y adultos
jévenes, de manera esporadica, con predilec-
cion por las zonas del cuello, region torécica
superior, espalda y hombros, que crece de
manera insidiosa, con escasa tendencia a la
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El sindrome de Kasabach-Merrit se produce por
atrapamiento y consumo de plaquetas y factores de la
coagulacion en una lesion vascular proliferativa
(hemangioendotelioma kaposiforme o angioblastoma de
Nakagawa). Tanto en los hemangiomas como en las mal-
formaciones de alto flujo pueden producirse asimismo
complicaciones hemodinamicas

regresion espontéanea. El aspecto clinico es va-
riable, pudiendo presentarse en forma de ma-
culas marronaceas o placas de aspecto angioma-
toso. En ocasiones pueden ofrecer el aspecto
de granulomas piogénicos. La histologia es ca-
racteristica, con multiples I6bulos celulares en
la dermis y tejido celular subcutaneo.

Se trata de una rara neoplasia vascular que se
presenta exclusivamente en nifios. Aunque la
localizacién mas frecuente es el retroperitoneo,
también puede encontrarse en la piel. En al-
gunos casos puede asociarse a linfangio-
matosis. Su principal complicacion es el desa-
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rrollo de una coagulopatia de consumo, o sin-
drome de Kasabach-Merritt. Histolégicamente,
combina rasgos del hemangioma infantil y del
sarcoma de Kaposi. Se compone de varios
nédulos bien delimitados separados por tejido
conectivo, compuestos a su vez de pequefios
capilares glomeruloides, y células endoteliales
redondeadas conteniendo hemosiderina, globu-
los hialinos, o vacuolas. De manera caracteristi-
ca llegan a afectar el tejido celular subcutaneo,
incluso estructuras 6seas. No se encuentra atipia,
ni figuras mitéticas, y no se ha descrito el desa-
rrollo de metastasis, por lo que se considera una
neoplasia benigna. Su prondstico dependera del
tamafio y de la localizacion. El tratamiento con
corticoesteroides o interferdn esta justificado en
aquellas lesiones localizadas en mediastino o
retroperitoneo. Para lesiones mas localizadas
puede estar indicada la cirugia.

En la infancia, la mayoria de lesiones vasculares
no tienen mayor relevancia que el aspecto es-
tético. La regresion de los hemangiomas es la
norma, aunque en una cuarta parte de los ca-
sos seran precisas medidas terapéuticas acti-
vas. El enfoque y tratamiento de estas patolo-
gias, en particular aquellos casos correspon-
dientes a sindromes compejos, debe ser
multidisciplinario, siendo recomendable la exis-
tencia de centros de referencia para este tipo
de patologias, contribuyendo de este modo al
desarrollo de nuevos tratamientos y a la inves-
tigacion bésica acerca de la patogénesis de las
lesiones vasculares.
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