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INTRODUCCION

Es el tumor mds frecuente de la infancia (5-10% de los recién nacidos). Es mas fre-
cuente en nifas (4:1) (fig. 1), raza blanca, bajo peso al nacer, gestacién multiple, biopsia
coridnica previa e historia familiar. En la clasificacion de la ISSVA (International Society for
the Study of Vascular Anomalies) (1) estd dentro de los tumores vasculares (Angiomas)
benignos. No se debe denominar angioma a cualquier lesién vascular. Términos como
angioma cavernoso, angioma plano y hemolinfangioma son incorrectos y no se deben
usar. El término Hemangioma, hemangioma infantil (HI) es sinébnimo de angioma.

El dato mds importante de la anamnesis es la forma de aparicidén y su evolucién en
los primeros 3-6 meses de vida. La morfologia y localizacién son factores de vital impor-
tancia a la hora de valorar el riesgo de complicaciones (2).

No suele estar presente en el nacimiento, pero en el 30-50% de los casos hay una le-
sién precursora al nacer (3), ésta puede ser una zona de palidez con finas telangiectasias,
una fina macula eritematosa, una lesion similar a un hematoma (atribuido erréneamen-
te al trauma del parto), un araifazo o una ulcerita.

Figura 1: Angioma en parpado superior OD.

Tiene una fase proliferativa y otra involutiva. La fase proliferativa ocurre en los prime-
ros 6 meses de vida (empezando casi siempre la 22-32 semana de vid (figs. 2y 3).

Figura 2: Fase proliferativa. Figura 3: Fase involutiva.
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La fase involutiva ocurre lentamente a partir del ano. Esta fase puede durar hasta
los 8 -9 afos. Es por tanto un tumor exclusivo de la infancia. El 60 % involucionan total-
mente.

En 2001 se identificd un marcador inmunohistoquimico (el GLUT-1) (glucosa tras-
nporter (1) que lo distingue del resto de tumores vasculares.

CLASIFICACION

Segun su localizacion:

—HI superficial, HI profundo, HI mixto o compuesto.

Segun su distribucion:

—HI Focal, HI segmentario.

Los hemangiomas superficiales son los que afectan la dermis superficial. Estos son de
color rojizo, lobulados, «en fresa» (fig. 4) (el término «angioma capilar» es incorrecto).

Figura 4: Angioma infantil superficial focal.

Los hemangiomas profundos afectan la dermis profunda y tejido subcutaneo (fig. 5).
Antiguamente se le denominaba «angioma cavernoso», término ya desterrado.

Si tienen ambos componentes se denominan hemangiomas mixtos (ya no se emplea
el término «hemangioma capilar-cavernoso»).

Figura 5: Angioma infantil mixto Segmentario.
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Los hemangiomas infantiles del tipo focal son generalmente asintomaticos y son
lesiones que pueden trazarse con un compds. Los segmentarios ocupan un segmento
anatdmico mas extenso y dependiendo del tamaiio y de su localizacién, la evolucién
puede ser mas agresiva, con mayor tendencia a las complicaciones, afectacion visceral y
asociacion a otras malformaciones (sindromes neurocutaneos) (tabla 1).

Aparte de focal y segmentario también los puede haber multifocales e indetermi-

nados.

Tabla 1. Riesgos segun la localizacién y morfologia del hemangioma

LOCALIZACION ANATOMICA RIESGO ASOCIADO

Facial segmentario, grande

Sindrome PHACE-S

Nasal, oreja, grande

Desfiguracion, cicatrices

Periorbitario, retrobulbar

—Ambliopia

—Astigmatismo

—Oclusién eje visual
—Obstruccion lagrimal
—Compresion nervio 6ptico

Cuello, mandibular

Obstruccion via aérea

Perioral, labios

Desfiguracidn, cicatrices

Lumbosacro

-Sindrome LUMBAR (SACRAL, PELVIS)
-Anomalias genitourinarias
-Disrafismos (se detectan con ecografia)

Area del pafial, axilas

Ulceracion

Hemangiomas multiples (>5)

Posible afectacidn visceral (Higado, Gastrointestinal)

Mas del 60% de los focales aparecen en la cabeza (particularmente labio y parpado
superiores) (fig. 6) o cuello con predileccidn en zonas de fusién embrionaria.

Figura 6: Angioma palpebral focal Ol.

Los segmentarios afectan a un segmento anatdmico mads extenso (frontonasal, maxi-

lar, mandibular).

13-114 LiBRO PARA LA FORMACION DE LOS RESIDENTES EN OFTALMOLOGIA

) -
)}) SOCIEDAD ESPANOLA
\\y/ DE OFTALMOLOGIA

)




10. Hemangioma Infantil
Julia Escudero

DIAGNOSTICO

El diagndstico del hemangioma infantil se realiza por la clinica, eco doppler, RM (con
gadolinio o AngioRM) y en casos atipicos se procede a la biopsia con inmunohistoquimi-
ca (GLUT-1).

Los hemangiomas perioculares, por pequefos que sean, precisan revisiones oftalmo-
l6gicas frecuentes en el primer afio de vida ya que es cuando pueden crecer. Estos pueden
producir una ambliopia estrdbica, por deprivacién o anisometrdpica (la astigmatica es la
mas frecuente). Tienen mas riesgo de ambliopia los hemangiomas con extensién intraor-
bitaria, segmentarios, los de mas de 1 cmy los localizados en la parte nasal (4).

Otra complicacion de los hemangiomas perioculares es la distopia ocular que puede
ser consecuencia de la presién del hemangioma sobre el globo ocular o por alteraciones
en el desarrollo orbitario. Una complicacidn seria de los orbitarios es la compresién del
nervio dptico.

Los hemangiomas infantiles palpebrales pueden ocasionar la obstruccién lagrimal
gue conlleva epifora y conjuntivitis de repeticién.

Un ejemplo de sindrome neurocutdneo es el Sindrome PHACE-S (Posterior fossa bra-
in malformations (por ej. Dandy-Walker), Hemangioma segmentario cervicofacial (fig. 7),
arterial anomalies, Cardiac defects, Eye anomalies, Sternal anomalies). Es mads frecuente
en nifias (9:1). El diagndstico se hace por el angioma y una de las otras afectaciones
extracutdneas. A nivel ocular ipsilateral las anomalias pueden ser: Microftalmos, atrofia
Optica, tortuosidad vascular, hemangioma coroideo, hipertrofia de vasos de iris, hipopla-
sia de iris, hipoplasia nervio éptico, catarata congénita, coloboma de cristalino, paralisis
Il par congénita, exoftalmos, sindrome de Horner, ceguera monocular, anomalia tipo
Morning Glory, apraxia oculomotora, esclerocdrnea y estrabismo. Contralaterales: glau-
coma (raro), estrabismo e hipoplasia nervio dptico.

Figura 7: Angioma segmentario mandibular en un sindrome PHACE.
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El sindrome PHACE no debe confundirse con el Sindrome de Sturge-Weber (en el
cual la anomalia vascular no es un hemangioma sino una malformacion vascular capilar
(mancha en vino de Oporto), este sindrome es mds frecuente en varones, la afectacion
ocular suele ser producida por glaucoma (42% casos) y las anomalias retinianas y ce-
rebrales son distintas. En la tabla 2 se detallan las diferencias entre Angioma Infantil y
malformacion vascular.

Tabla 2. Diferencias entre malformaciones vasculares y Hemangioma Infantil

Malformaciones | Presente | No Presente en | Sexo= Vasos Asociado a

vasculares al nacer involuciona. edad adulta displasicos. Disnorfias
Crece con el GLUT-1
paciente negativo

Angioma Infantil | Postnatal | Fase Exclusivo Nifias Vasos No asociado
proliferativae | delaedad | (4:1) Hiperplasicos | a Dismorfias.
involutiva pediatrica GLUT-1 + Raro:

PHACES

TRATAMIENTO

El tratamiento debe ser individualizado, dependiendo de la edad del paciente, loca-
lizacién, tamafio, complicaciones y su extension (los focales, no complicados, no suelen
requerir tratamiento). La mayoria de los angiomas infantiles no requieren tratamiento.
Se tratan los que tienen riesgo de desfiguracion permanente, ulceracidon o produzcan
alteracion de una funcion vital (afectacidn ocular, obstruccion via aérea) (15).

Actualmente el tratamiento de eleccidn son los Betabloqueantes (sistémicos y to-
picos). A nivel sistémico el mas utilizado es el Propranolol, hay otros como el Nadolol o
Atenolol que se pueden usar si no hay respuesta al Propranolol. El mecanismo de accién
podria ser por vasoconstriccion, disminucidn de factores de crecimiento o apoptosis ce-
lular endotelial (5). Se empieza con dosis de 1 mg/kg/dia repartido en 2 dosis y se puede
ir incrementando progresivamente para conseguir una dosis de 3 mg/kg/dia a los 7-15
dias (fig. 8). La duracidn de tratamiento varia segun sea el tamafo del angioma vy la res-
puesta al tratamiento, generalmente 6-12 meses. Se monitoriza el pulso a las 2 horas del
inicio del tratamiento y al aumentar la dosis. En un 20-25% puede haber recurrencias al
retirarlo sobre todo en angiomas segmentarios y profundos. Como efectos secundarios
frecuentes pueden aparecer: trastornos del suefio, frialdad en extremidades, diarrea e
hipoglucemia (evitable si se evita ayuno prolongado y se hace coincidir la dosis con la
ingesta). Esta contraindicado en pacientes con shock cardiogénico, coartacién adrtica,
bradicardia crdénica sinusal, hipotension crénica, fallo cardiaco, prematuros con menos
de 5 semanas de edad corregida y asma bronquial (12-15).

A nivel tépico el mas utilizado es el Timolol al 0,5%, se utiliza como monoterapia
en angiomas focales, superficiales y no complicados (6-12). La pauta es 1 gota, 2 veces
al dia aplicado sobre la lesidn hasta que ésta involuciona, normalmente unos 6-12
meses.
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Figura 8: Paciente de la figura 1, tras 6 meses de Propranolol.

Los corticoides se usan solo si los betabloqueantes fallan o estan contraindica-
dos. Normalmente se usa prednisolona oral a dosis de 2-3 mg (kg/dia durante 6-12
meses.

El Iaser PDL (Pulse dye Laser) es util para tratar secuelas que puedan quedar tras la
fase involutiva, como por ejemplo para tratar telangiectasias residuales y en angiomas
ulcerados.
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PREGUNTA TIPO TEST

(pulse en la flecha para comprobar las respuestas)

—» 1. La mayoria de los angiomas infantiles requiere tratamiento por su rapido cre-
cimiento.

—» 2. Angioma plano y angioma superficial son sindnimos.

— 3. Un angioma superficial focal palpebral que no produce ptosis no requiere revi-
siones por ser pequeiio.

—= 4. El tratamiento de eleccion son los corticoides.

—> 5. El hemangioma superficial es el que afecta a la dermis y tejido subcutaneo.
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