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RESUMEN

Las lesiones vasculares cutdneas son anomalias comunes en los
nifios, por lo cual representan un motivo frecuente de consul-
ta en la edad pediétrica. Se clasifican en tumores y malforma-
ciones vasculares. Los hemangiomas infantiles son los tumores
mas frecuentes de esta edad y se caracterizan por un rapido
crecimiento en los primeros 6 a 12 meses de edad. Posterior-
mente, tienen una fase de involucién. De los pacientes con estas
lesiones, 50% presenta una involucién completa a los 5 afios. En
cambio, las malformaciones vasculares estan presentes desde
el nacimiento, tienen un crecimiento proporcional con el nifio,
y no desaparecen espontaneamente. El manejo de estas lesio-
nes es complicado, debido a que existe un gran porcentaje de
error en el diagndstico, a que el tratamiento sera diferente para
cada lesién vascular, y a que no existe un estandar de oro en
la mayoria.

PALABRAS CLAVE: hemangiomas, malformaciones vasculares, trata-
miento, ninos.

Introduccién

Las lesiones vasculares cutdneas en los nifios son comu-
nes, afectan entre 0.3% y 12% de los nifios caucdsicos.’
En 1982, Mulliken y Glowacky propusieron una clasifi-
cacién basada en: la clinica, radiologfa, histopatologia,
caracteristicas hemodindmicas, las diferencias en la ciné-
tica celular y en la historia natural de las lesiones.” Pos-
teriormente, en 1992, la Sociedad Internacional del Es-
tudio de las Anomalias Vasculares (ISSVA, por sus siglas
en inglés), utilizé el término de anomalia vascular para

ABSTRACT

Cutaneous vascular lesions are common in children, and are a
frequent cause for consultation. They are classified into vascu-
lar tumors and malformations. Infantile hemangiomas are the
most common tumors, characterized by their rapid growth in
the first 6-12 months of age, and then have an involution phase.
Fifty percent of patients with these lesions have a complete
involution within 5 years. By contrast, vascular malformations
are present from birth, increasing proportionally with the child’s
growth, with no spontaneous regression. The management of
these lesions is complicated because there is a large percent-
age of diagnostic error, the treatment will be different for each
type, and there are no gold standard therapeutic options .
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describir todos los tumores y malformaciones vasculares,
y utilizé el sufijo “oma” para referirse inicamente a las
lesiones que demostraban hiperplasia celular. La clasi-
ficacién actual fue adoptada por la ISSVA en Roma, en
1006, con una versién reciente y completa que aparecié
en 2007 (cuadro 1).3

Con este articulo pretendemos realizar una revisién
de los diferentes tratamientos disponibles actualmente y
que, una vez hecho el diagnéstico, se pueda elegir el mds
apropiado para el paciente.

_ Fabiola Arvizu Ramirez m farvizu.derma@hotmail.com

Hospital Infantil de México Federico Gémez. Dr. Marquez 162 Col. Doctores, Delegaciéon Cuauhtémoc,
México, Distrito Federal. Tel. 52 28 99 17 Ext. 2156
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Cuadro 1. Clasificacion de las lesiones vasculares.

LESIONES VASCULARES BENIGNAS**+*

TUMORES VASCULARES

LESIONES VASCULARES

SIMPLES COMPUESTAS

Hemangioma infantil Capilar (C) Fistula arteriovenosa
Hemangioma congénito Linfatica (L) MAV
Angioma en penacho Venosa (V) MCV
Hemangioendotelioma kaposiforme MCLV
Hemangiopericitoma MLV
Granuloma piégeno (Hemangioma lobular capilar) MCAV
Hemangioendotelioma células fusiformes MCLAV

MAV: Malformacién arteriovenosa, MCV: malformacién capilarvenosa, MCLV: Malformacién capilar-linfatica-venosa, MLV: Malformacion linfaticovenosa, MCAV:
Malformacion capilar-arterial-venosa, MCLAV: Malformacion capilar-linfatica-arterialvenosa.
Legiehn GM, Heran MK. “Venous malformations: Classification, development, diagnosis, and interventional radiologic management”. Radiol Clin N Am 2008; 46: 545-597.

Hemangiomas infantiles

El hemangioma infantil es el tumor mds frecuente en la in-
fancia, cuya incidencia perinatal es de 1% a 2.6%, con un
incremento en el primer afo de vida. Se estima que afec-
ta a 4-129 de los nifios blancos. Mds de 309% de los re-
cién nacidos pretérmino con bajo peso al nacer (<1000 g)
pueden tener hemangiomas. Se ha reportado mayor inci-
dencia en el sexo femenino, en una relacién de 3:1 a 5:1.4
Los hemangiomas pueden ser superficiales, profundos,
0 mixtos.

El manejo terapéutico depende de varios factores:*
1) localizacién, los que estdn situados en o cerca de orificios
naturales representan un peligro potencial de destruccién
de los tejidos, por lo que se deben evitar consecuencias
funcionales y cosméticas importantes; 2) tamafio, 3) nime-
ro de lesiones, 4) fase evolutiva, ya que cuando se encuen-
tran en fase de crecimiento deben tratarse en el momento
del diagnéstico, 5) dafio funcional o cosmético potencial;
6) complicaciones, por ejemplo, ambliopia, pérdida de
la visién binocular, obstruccién auditiva, o nasal, e infec-
ciones.

Aunque sabemos que 95% de los hemangiomas pre-
sentan regresién espontdnea, 50% de ellos dejan lesion
residual, con una importante repercusién estética.” Por
esta razén, es importante valorar su manejo, el cual de-
pende basicamente del componente predominante. El
tratamiento de los hemangiomas es muy controversial.®

Actualmente, existen varias opciones de tratamiento
segun las caracteristicas de las lesiones.
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La criocirugia con criosondas es una alternativa qui-
rargica en lesiones con componente superficial de peque-
fio tamario, localizadas principalmente en el labio y en la
cavidad oral, aunque son susceptibles de tratamiento en
cualquier otra localizacién.®”

En hemangiomas pequenos (que pueden ulcerarse) y
no segmentarios se pueden utilizar esteroides intralesio-
nales (triamcinolona 1o mg/ml), sin exceder de 3-5 mg/kg
por sesién (3-5 sesiones), con un intervalo de 4-8 semanas.
Casos raros de inyeccién intraarterial y ceguera han sido
reportados. La presién alta de la inyeccién puede llevar a
un flujo retrégado del esteroide a la circulacién arterial,
lo cual parece ser el mecanismo de oclusién de la arteria
retiniana y la ceguera potencial >

Se han realizado estudios utilizando esteroides tépicos
de muy alta potencia. Los esteroides tépicos de alta po-
tencia también han sido utilizados para el tratamiento de
estas lesiones. En un estudio, Garzon y sus colaboradores
encontraron que 74% de los niflos mostraron una respues-
ta buena o parcial. La respuesta es mejor en hemangiomas
pequefios, superficiales, o perioculares pequefios. Cuan-
do son lesiones perioculares, los pacientes deben ser va-
lorados por un oftalmélogo.*>5

En 2007, Ho y colaboradores realizaron un estudio que
incluy6 a 18 nifios y 22 hemangiomas. Los trataron con
imiquimod crema al 5%, 3-5 veces por semana sin ocluir
durante 17 semanas en promedio, de los cuales 22% tuvo
remisién completa de la lesién, y todos los hemangiomas
superficiales (16 lesiones) tuvieron una mejoria de 609%.""
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Los corticosteroides sistémicos (prednisona o predni-
solona) son el tratamiento de eleccién para los hemangio-
mas que provocan complicaciones médicas, o que tienen
potencial de desfiguracion significativa, y cuando se en-
cuentran en orificios, utilizindose dosis de 2-5 mg/kg/dia.
En un meta-andlisis, que revis6 un total de 24 series de
casos con mds de 5 pacientes cada una, se hall6 un por-
centaje de respuesta de 84%, mostrando que una dosis de
3 mg/kg/dia es mas efectiva que 2 mg/kg/dia, sin provocar
mds efectos adversos.” La respuesta ocurre en los prime-
ros dias, o una semana después de iniciar el tratamien-
to. Por lo general, el tratamiento dura aproximadamente
hasta los 10 meses de edad.” El tratamiento a altas dosis
debe continuarse hasta que se detenga el crecimiento del
hemangioma y, posteriormente, iniciar la reduccién de la
dosis.

La vincristina ha mostrado ser altamente eficaz en el
tratamiento del fenémeno de Kasabach-Merritt; de tumo-
res vasculares asociados, como el hemangioendotelioma
kaposiforme y el hemangioma en penacho; asi como en el
manejo de los hemangiomas de comportamiento agresivo,
resistentes a corticosteroides sistémicos.™ El tratamien-
to debe ser administrado en conjunto con el oncélogo-
hematélogo pediatra. Se administra semanalmente, de
forma intravenosa, a través de un catéter central, a dosis
de 0.05 mg/kg en nifios de menos de 10 kg, y a 1.5 mg/m*de
superficie corporal en mayores de 10 kg.*°

El interferén alfa sigue siendo un tratamiento dispo-
nible para los hemangiomas agresivos que no responden
a corticosteroides sistémicos. Sin embargo, debido a su
severa neurotoxicidad hoy es poco utilizado. La dosis es
de 3 millones de unidades/m* de superficie corporal por
dia, con un intervalo de semanas o meses.” En un meta-
andlisis realizado por Michaud y colaboradores conclu-
yeron que deberia ser reservado inicamente para pacien-
tes mayores de 1 afio de edad con lesiones agresivas que
no respondan a otras terapias, realizindose evaluaciones
neurolégicas mensuales.Esto debido a que los nifios ma-
yores de 1 afio, con hepatitis crénica, tratados con interfe-
rén alfa, no desarrollan complicaciones neurolégicas.”

El uso de propranolol en el tratamiento de los heman-
giomas fue descubierto por casualidad en dos nifios que
mostraron una rdpida regresion de la lesién al ser trata-
dos por condiciones cardiopulmonares.® Todos los ca-
sos reportados de hemangiomas cutineos, subgléticos y
orofaringeos demuestran una regresién significativa con
esta terapia, sin efectos adversos relevantes. No obstante,
puede provocar bradicardia, hipotensién, hipoglucemia,
letargo, dificultad respiratoria, llenado capilar retardado,
y disminucién del apetito.
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El protocolo de manejo con propranolol establecido es:
ecocardiograma basal y a las 48 horas, con monitorizacién
de signos vitales y niveles de glucosa sanguinea. La dosis
inicial es de 0.16 mg/kg cada 8 horas. Si los signos vitales y
el nivel de glucosa son normales, se incrementa la dosis al
doble, 0o maximo a 0.67 mg/kg cada 8 horas (dosis méxima
diaria 2 mg/kg). El tratamiento debe permanecer duran-
te la fase proliferativa del hemangioma, o bien hasta que
ya no ocurra mejoramiento. Se recomienda retirarlo de
manera gradual cada 2-3 semanas y, en caso de que exista
rebote al descontinuarlo, debe reiniciarse,+*2¢

En los dltimos afios se ha utilizado el tratamiento con
laser, con base en la teoria de la fototermdlisis selectiva,
siendo la oxihemoglobina el croméforo, la cual tiene pi-
cos de absorcién de energfa a longitudes de onda 418 nm,
543 nm y 577 nm, penetra solo rmm de profundidad. Su
uso todavia no tiene criterios bien definidos.

El més utilizado es el 14ser de colorante pulsado, debido
a su longitud de onda especifica. Aunque su uso durante
la fase proliferativa es controvertido,*” en la prictica, la
utilidad de este método es superior a cualquiera de los
otros métodos disponibles en la actualidad (fotografias 1
y 2). El uso de ldser en hemangiomas, tratados a partir de
los 7-8 meses de edad, consigue aclarar el color y mejorar
la textura de la piel. Los hemangiomas focales tienen una
incidencia menor de complicaciones, mientras que los seg-
mentarios tienen mayor riesgo de desarrollar ulceracion,
especialmente si se administra el tratamiento en los prime-
ros meses de vida, independientemente de la densidad de
energia utilizada.” Realizar pruebas con diferentes fluen-
cias, previas a los tratamientos, minimiza este problema.
Durante la fase involutiva, el uso del ldser es mds aceptado
y permite eliminar el componente superficial, mejorando
el aspecto externo.” La administracién de ldser de colo-
rante pulsado en hemangiomas ulcerados constituye una
de las principales opciones terapéuticas. Habitualmente,
se requieren 2 o 3 sesiones, obteniéndose muy buenos
resultados.

Fotografias 1y 2. Hemangioma infantil en mano, tratado con laser de colorante
pulsado. Fotografias (cortesia del Dr. Benjamin Trujillo R, Unidad de Laserterapia
Dermatoldgica, Caracas, Venezuela).
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La cirugia es otra herramienta fundamental al momen-
to de tratar hemangiomas. Es util en la fase proliferativa
tardia, cuando el tratamiento médico falla, y con ciertas
caracteristicas: lesiones ulceradas, con sangrado recu-
rrente, que representen compromiso funcional (periorbi-
tarios, parotideos), y lesiones con localizacién anatémica
asociada a mal pronéstico (punta nasal, labios y regién
paranasal). En la fase de involucién tardia, se utiliza para
extirpar el tejido fibroadiposo responsable de la deforma-
cién estética.+***

Malformaciones vasculares
Son errores del desarrollo embriolégico que pueden ser
localizados o difusos. Pueden afectar cualquier rama del
drbol vascular, incluyendo arterias, venas, capilares, y
vasos linféticos. Las malformaciones vasculares cutdneas
son alteraciones raras que ocurren aproximadamente en
0.3% a 0.5% de la poblacién.®

Se subdividen, segun las caracteristicas del flujo, en
dos grupos: de bajo flujo (MC, ML y MV) y de alto flujo
(MA, MAV y fistulas AV).* Ademds, cada defecto vascular
se clasifica como truncal (T) y extratruncal (ET). Las for-
mas extratruncales se desarrollan de estadios embriol 6gi-
cos mds tempranos y tienen caracteristicas que les permi-
ten crecer con cualquier estimulo (traumatismos, cirugia,
terapia hormonal, embarazo, etcétera). Su presentacién
clinica puede ser difusa e infiltrante, o localizada y limi-
tada. Las formas truncales se desarrollan en un estadio
embriolégico més tardio y tienen un impacto hemodina-
mico mds severo.”!

Malformaciones capilares
La mancha en vino de Oporto es la malformacién capilar
mds frecuente y ocurre aproximadamente en 3 de cada
1 000 nifos. Estd presente desde el nacimiento, sin pre-
dileccién de sexo. Se presenta en pequefios parches, in-
volucrando una extremidad completa o una porcién de
la cara. Pueden ser dnicas o maltiples y afectar cualquier
parte del rostro, pero es mds frecuente en cabeza y cuello.
Con la edad, los vasos gradualmente se dilatan y tienden
a formar ectasias nodulares. Frecuentemente se asocian
con hipertrofia de tejidos blandos y huesos adyacentes.
Cuando afectan la primera y segunda rama del trigémino
se debe descartar el Sindrome de Sturge-Weber.*°

El ldser de colorante pulsado es el tratamiento de elec-
cién. Algunos estudios reportan que 809% de las manchas
en vino de Oporto tratadas con este tipo de ldser muestran
buenos resultados. La desaparicién completa de la lesién
es inusual. Sin embargo, los resultados son cosméticamente
aceptables. En general, presentan un 70% de aclaramiento,
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solo 15% muestra un aclaramiento de 90%, y se obtienen
mejores resultados en cara que en extremidades.**

Malformaciones venosas

Son malformaciones vasculares de bajo flujo y son las mas
comunes (509) de todas las anomalias vasculares, con una
incidencia estimada de 1 0 2 por cada 10 000 nacimientos,
y una prevalencia de 1%. Aunque estdn presentes desde
el nacimiento, no siempre son inmediatamente evidentes.
Son masas suaves, azules y compresibles, sin cambios en
la temperatura local ni palpacién de frémito. Muestran un
crecimiento proporcional al del paciente. Pueden presen-
tarse en cualquier sitio. Las que se encuentran en cabeza
y cuello son mds extensas.*°%

La morfologia de la lesién, la habilidad del médico,
y la preferencia del paciente determinan cudl es el me-
jor tratamiento: cirugia, intervencién radiolégica o la
combinacién de ambas. Para el tratamiento especifico, se
dividen en dos categorias: 1) MV de cabeza y cuello, y
2) MV del tronco y de las extremidades. Lo mds efectivo
para la primera categoria, cuando son lesiones grandes, es
combinar la escleroterapia percutdnea con excisién qui-
rargica. Cuando son malformaciones grandes en tronco
y extremidades, el tratamiento es complicado, porque se
extienden a musculo y articulaciones. Los pacientes sue-
len manejarse conservadoramente. Cuando son lesiones
amplias en extremidades es importante el uso de prendas
compresivas, porque ayudan a disminuir las molestias
asociadas. Cuando son mds pequedias, pero involucran
piel y musculo, podrian ser susceptibles de ser tratadas
con escleroterapia, con lo cual podrian reducirse, pero ra-
ramente curar. La cirugia es exitosa en lesiones pequenas
y bien localizadas. Sin embargo, juega un papel limitado
en las lesiones de las extremidades.** La escleroterapia
previa a la cirugfa mejora la seguridad y la eficacia de la
altima.

Los agentes esclerosantes utilizados en el tratamiento
de las malformaciones venosas son: morruato sédico al 5%,
tetradecilsulfato sédico, polidocanol, N-butil cianoacrila-
to, oleato de etalonamina, etanol absoluto, suero salino
hiperténico, etiblock, dextrosa, y bleomicina. El etanol
es altamente efectivo y no hay evidencia de recurren-
cia, pero la aplicacién es muy dolorosa y se requiere de
anestesia general. Sus efectos secundarios mds frecuentes
son hiperpigmentacién, infeccién y necrosis, pero puede
provocar complicaciones sistémicas, como hipertensién o
embolia pulmonar, broncoespasmo, intoxicacién, colapso
cardiopulmonar, y muerte. Para reducir estas complica-
ciones se recomienda no administrar mds de 1 ml/kg en
cada sesién. %
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El polidocanol estd disponible en concentraciones de
0.25% a 49%. Existe un porcentaje relativamente bajo de
complicaciones locales, como necrosis cutdnea y dafio del
nervio. Las complicaciones sistémicas como hemoglobi-
nuria, elevacién del Dimero D y de la antitrombina III
son relativamente comunes. En general, debido a que se
ha observado una eficacia relativamente alta y un porcen-
taje bajo de complicaciones, podria ser el esclerosante de
eleccion® (fotografias 3y 4).

Fotografias 3 y 4. Malformacion venosa localizada en térax, tratada con polido-
canol (cortesfa del Dr. Benjamin Trujillo R, Unidad de Laserterapia Dermatoldgica,
Caracas, Venezuela).

Malformaciones linfaticas

Las malformaciones linfiticas son anomalias vasculares
de bajo flujo que consisten en malformaciones de los
canales linfdticos, localizadas o difusas (linfedema). Pue-
den ser macroquisticas (mayores de 2 cm de didmetro),
microquisticas (menores de 2 cm de didmetro), o ambas.
Aproximadamente, 65%-75% estdn presentes desde el na-
cimiento, o a los 2 afios de edad. Se localizan con mads
frecuencia en axilas, térax, regién cervicofacial (70-80%),
glateos, y regién anogenital. Cuando son faciales, provo-
can aumento del tamano de labios y lengua (macroglosia),
macrotia, y macromelia.* Pueden tener grandes dimen-
siones y provocar trastornos respiratorios, o compresién
de los grandes vasos del cuello.

Las dos estrategias para su tratamiento son la escle-
roterapia y la reseccién quirurgica. La escleroterapia es
una opcidén terapéutica con mejor respuesta en lesiones
macroquisticas, y en todos los casos consiste en la aspi-
racién del contenido de los quistes y sustitucién poste-
rior con el agente esclerosante. El etanol se considera
el agente esclerosante mds efectivo en malformaciones
de bajo flujo. E1 OK-432 es un liofilizado, derivado del
Streptococcus pyogenes, el cual induce una respuesta in-
flamatoria local significativa que produce fibrosis y ha
demostrado excelentes resultados en la disminucién
del tejido linfdtico (60-100%). El OK-432 se obtiene

Dermatologfa Cosmética, Médica y Quirtirgica

en viales de 0.1 y o.smg. Se prepara una solucién di-
luyendo o.1mg en roml de solucién fisiolégica (con-
centracién o.ormg OK-432 en 1 ml de solucién), poste-
rior a la aspiracién del mdximo contenido de la lesién
quistica, bajo control ecogrifico se inyecta la solucién
en la luz del quiste, con una dosis maxima de 0.2 mg
(20 ml) por sesién. Si no es posible aspirar previamen-
te el contenido de linfa, la inyeccién se realiza en dis-
tintas zonas hasta expandir la lesién. En las 6 horas si-
guientes al procedimiento, aparece fiebre de 38-39 °C,
e inflamacion local a los 2-5 dfas de la inyeccién. Si estas
respuestas no aparecen, debe repetirse el tratamiento en
una semana. El tratamiento debe ser administrado cada
6 semanas.**»

La bleomicina es un firmaco antineopldsico que se ha
utilizado como agente esclerosante de malformaciones
vasculares a una dosis intralesional de o.5-1mg/kg (al-
gunos no exceden de 0.6mg/kg) en menores de 1 afio de
edad, o de 1-15mg en mayores de 1 afio de edad. Aplicar
compresién por 10 minutos para reducir el riesgo de san-
grado, y usar analgésicos y antibiéticos en caso necesario.
El ultrasonido doppler es insustituible como guia en la
administracién intralesional del medicamento, el cual
permite esclerosar y reducir el tamafio progresivamente,
disminuyendo la compresién que ejercen. La técnica es
similar a la descrita para el uso del OK-432. La ventaja es
que la bleomicina es més econémica y estd disponible en
todos los centros que manejan pacientes oncolégicos. Los
resultados se observan con la misma rapidez que con el
OK-432 (fotografias 5y 6). En higromas quisticos se debe
dar seguimiento cada 2 semanas para valorar tratamien-
tos adicionales; para lesiones mds pequeiias, cada 3-10 se-
manas. Es importante realizar panel metabélico basico y
radiografia de térax’*».

La ablacién con ldser de CO estd indicada especial-
mente en las formas superficiales, caracterizadas clinica-
mente por la presencia de multiples vesiculas superficiales
(lesiones microquisticas). Es necesario aplicar el trata-
miento en varias ocasiones por la alta tasa de recidiva.”

Conclusiones

El enfoque y el tratamiento de estas lesiones deben ser
multidsiciplinarios, y en todos los casos es obligatorio
descartar si las anomalias vasculares son el componente
cutdneo de un sindrome. En todos los casos deberén rea-
lizarse estudios de gabinete especificos para realizar un
diagndstico preciso y, de esta manera, elegir el tratamien-
to mds indicado, seguin las caracteristicas individuales de
cada paciente.
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Fotografias 5 y 6. Malformacion venosa tratada con bleomicina intralesional (cortesfa del Dr. Benjamin
Trujillo R, Unidad de Laserterapia Dermatoldgica, Caracas, Venezuela).
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