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RESUMEN

La diferenciacion de los hemangiomas y las mal-
formaciones vasculares es histologica, clinica y pro-
noéstica. Aungue la mayoria de los hemangiomas evolu-
cionan a la resolucién espontanea, pueden complicar-
se hasta en un 10% de los casos con ulceracion, dolor
y hemorragia. Ademas, la propia localizacion de los
hemangiomas en la cabeza y cuello, junto a estructuras
vitales pueden comprometer sus funciones. Asi pues,
la compresion de via aérea puede ser una urgencia
vital. Los hemangiomas periorbitarios pueden produ-
cir ambliopia por deprivacion sensorial o por un estra-
bismo restrictivo. Los hemangiomas lumbosacros
deben estudiarse con RMN por su frecuente asociacion
con alteraciones de la linea media a nivel espinal, anal,
genital o renal. Entre los hemangiomas viscerales, los
hepéticos son los méas graves por su asociaciéon con
insuficiencia cardiaca congestiva. La asociacion de
hemangiomas faciales extensos con anomalias del SNC,
anomalias vasculares, cardiacas, oculares y esternales
se denomina sindrome PHACE y con frecuencia se com-
plica con deficiencia mental, convulsiones o ictus.

Las malformaciones vasculares de localizacion tri-
geminal se asocian hasta en un 15% con glaucoma o
hemangiomas coroideos o leptomeningeos (sindrome
de Sturge-Weber). Las malformaciones vasculares com-
binadas localizadas en extremidades pueden compli-
carse con tromboflebitis, osteolisis regional e incluso
tromboembolismos a distancia (Sindrome de Klippel-
Treneaunay ). Por otro lado, existe una coagulopatia
por consumo (Sindrome de Kassabach-Merrit) que
puede complicar algunos tumores vasculares como el
hemangiomatoendotelioma kaposiforme y el angioma
en penacho. Se revisan por ultimo las complicaciones
de los tratamientos empleados.
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ABSTRACT

The differentiation of haemangiomas and vascular
malformations is histological, clinical and prognostic.
Although the majority of haemangiomas evolve towards
spontaneous resolution, as many as 10% of cases can
develop complications with ulceration, pain and haem-
orrhaging. Besides, the localisation of haemangiomas in
the head and neck, next to vital structures, can compro-
mise their functions. Hence, compression of the airway
might be a vital emergency. Periorbital haemangiomas
can give rise to amblyopia due to sensory deprivation or
due to a restrictive strabismus. Lumbosacral haeman-
giomas must be studied with Nuclear Magnetic Reso-
nance because of their frequent association with alter-
ations in the midline at the level of the spine, anus, gen-
itals or kidneys. Amongst visceral haemangiomas,
hepatic haemangiomas are the most serious due to their
association with congestive cardiac insufficiency. The
association of extensive facial haemangiomas with
anomalies of the central nervous system, vascular, car-
diac, ocular and sternal anomalies, is denominated
PHACE syndrome and is frequently complicated by men-
tal deficiency, convulsions or ictus.

Vascular malformations of trigeminal localisation
are associated in up to 15% of cases with glaucoma or
choroidal or leptomeningeal haemangiomas (Sturge-
Weber syndrome). Combined vascular malformations
localised in the extremities can become complicated
with thrombophlebitis, regional osteolysis and even
distant thromboembolisms (Klippel-Treneaunay Syn-
drome). On the other hand, there is a coagulopathy
due to consumption (Kassabach-Merrit Syndrome)
that can complicate some vascular tumours such as
the Kaposiform haemangioendothelioma and the tuft-
ed angioma. Finally, the complications of the treat-
ments employed are reviewed.

Key words. Complications. Haemangiomas. Vascu-
lar malformations.
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COMPLICACIONES DE LOS
HEMANGIOMAS

Aunque es conocida la regresion
espontanea de los hemangiomas en el 95%
de los casos?, el periodo de involucién es
largo, incluso de afos (el 50% regresan a
los 5 afios, el 70% a los 7 y el 90% a los 9),
y un 50% dejan lesion residual en forma de
telangiectasias, arrugas, atrofia cutanea,
saco fibroadiposo residual o cicatrizaciéon
con una importante repercusion estética.
Ademas, no hay que olvidar que mas del
50% de estos tumores se localizan en cabe-
za y cuello®, en zonas muy visibles con
gran importancia para el contacto social.
Un 7% de los hemangiomas presentan mal-
formaciones asociadas, especialmente
neuroldgicas, con un claro predominio del
sexo femenino (6,6/1)% Los hemangiomas
pueden afectar también a otros 6rganos y
pueden ser marcadores de complejos sin-
dromicos.

S6lo un 10% de los hemangiomas tie-
nen complicaciones que requieren trata-
miento®, y éstas pueden ser debidas a las
caracteristicas generales del tumor o espe-
cificas de su localizacion.

Generales

Ulceracion

Durante el periodo de crecimiento, que
suele durar 6 6 10 meses, en los hemangio-
mas superficiales o mixtos y algo mas en
los profundos, pueden producirse ulcera-
ciones. La ulceracién es la complicacion
local mas frecuente, ocurriendo aproxima-
damente en el 5 al 10% de los casos®. Son
mas frecuentes en las zonas sometidas a
friccién continua o a maceracion, como los
labios y el area anogenital (Fig. 1). Las ulce-
raciones suelen ser muy dolorosas, curan
con cicatriz y, pueden sobreinfectarse. Los
hemangiomas no tratados pueden manifes-
tarse como una Ulcera en el lactante hasta
en el 16,3% de los casos’. El tratamiento de
los hemangiomas ulcerados incluye la apli-
cacion de antisépticos (povidona yodada
al 10% durante 5-10 min, solucion de sulfa-
to de cobre al 0,1%, soluciéon de Burow o
gluconato de clorhexidina), antibidticos
tépicos como la mupirocina al 4% o el
acido fusidico, pastas secantes con oxido
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de zinc, apositos hidrocoloides y corticos-
teroides topicos, intralesionales o sistémi-
cos. El empleo de apdsitos hidrocoloides
no adhesivos encima de los tratamientos
tépicos comentados durante 2-3 dias se ha
considerado clasicamente como la mejor
forma de aliviar el dolor y favorecer la cica-
trizacion de la Ulcera en la region anogeni-
tal, evitando el contacto con las heces y la
orina®®. El laser de argon y el de colorante
pulsado son dos nuevas opciones terapeu-
ticas®. Los autores observan una reepiteli-
zacion rapida y disminucion del dolor con
un numero de sesiones variable, incluso
con una sola, aunque suele ser necesario
descostrar la lesién con la complicacion
de un sangrado posterior. El riesgo de sen-
sibilizacion y de toxicidad de los anestési-
cos topicos tipo EMLA (mezcla eutéctica
de prilocaina y lidocaina) sobre la piel
ulcerada, asi como la edad del paciente,
hacen recomendable realizar el tratamien-
to laser con anestesia general. La mayor
limitacién de estos aparatos es la profun-
didad, ya que solo son eficaces en lesiones
menores de 1,2 mm de grosor®.

Figura 1. Ulceracién y sangrado de hemangio-
ma escrotal en un neonato.

Sobreinfeccion

La aparicion de un exudado purulento,
el aumento del dolor, el calor y otros sig-
nos de inflamacion, deben hacer sospe-
char la infeccién del hemangioma ulcerado
para iniciar tratamiento antibiotico tépico
especifico (Fig. 2). La extension del proce-
so a una celulitis o a una osteomielitis pro-
vocara un sindrome febril que debe tratar-
se en régimen de ingreso con antibioticos
por via sistémica.

An. Sist. Sanit. Navar. 2004 Vol. 27, Suplemento 1



COMPLICACIONESEN LA EVOLUCION DE LOS HEMANGIOMAS...

ﬂ

Figura 2. Escamocostra purulenta, debida a
sobreinfeccion de un area ulcerada
en un hemangioma toracico en regre-
sion.

Hemorragia

Es poco frecuente que el sangrado oca-
sione problemas graves, pero suele provo-
car gran inquietud en los padres. El san-
grado leve de los hemangiomas ulcerados
responde a la compresion directa, pudien-
do emplearse gasas impregnadas de algi-
nato célcico, asi como un vendaje compre-
sivo®. También se ha usado el laser de colo-
rante pulsado de la misma forma que en la
ulceracion.

Deformidad estética

Un 80% de los hemangiomas que no
involucionan antes de los 6 afios se aso-
cian a una cicatrizacién y cambios cutane-
os antiestéticos®. Resulta més probable el
desarrollo de cicatrices con deformacio-
nes estéticas visibles en los hemangiomas
faciales (sobre todo en orejas, nariz y
labios) que en los hemangiomas de otras
localizaciones como la espalda (Fig. 3).

s

Figura 3. Hemangioma en labio inferior, sin sig-
nos de regresién en una nifia de 3
afios.
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Esto debe considerarse cuando se valoran
los riesgos y los beneficios de las distintas
opciones terapéuticas. Ademas cuando se
presentan ulceraciones, éstas curan inva-
riablemente con la formacién de cicatri-
ces®. La decision de tratar o no, hemangio-
mas que no revisten gravedad, pero que
conducen a una deformidad estética,
puede ser dificil. Se deben valorar los
aspectos cognitivos, sociales y de desarro-
llo, realizando una revaloracion entre los 4
y los 5 afios de edad con el objetivo de
decidir si debe adoptarse una medida tera-
péutica antes de iniciar la etapa escolar, ya
que la presencia de lesiones visibles puede
provocar burlas y una disminucién de la
autoestima del paciente™.

Dolor

El dolor suele estar asociado a la ulce-
racion, por lo que la curacion de la Ulcera
se acompafiara de una mejoria del dolor.
Se presenta fundamentalmente en los
hemangiomas ulcerados del area del pafal
y del labio, pudiendo producir dificultades
tanto para comer como para defecar u ori-
nar. Los nifios presentan irritabilidad y
alteraciones del suefio®. Para su tratamien-
to se puede usar acetaminofeno oral, con o
sin codeina, o anestésicos locales; el
ungiento de clorhidrato de lidocaina al
2,5% se ha empleado sin problemas. La
crema EMLA es aconsejable emplearla sélo
sobre piel intacta, ya que la prilocaina, uno
de sus componentes, se ha relacionado
con la provocacion de metahemoglobine-
mias infantiles debido a su absorcién sis-
témica cuando hay una pérdida de conti-
nuidad cutanea®. Ademas el riesgo aumen-
ta si se emplea junto con otros farmacos
sistémicos posibles desencadenantes de
metahemoglobinemia como el paraceta-
mol. Finalmente, el laser de colorante pul-
sado disminuye el dolor y promueve la ree-
pitelizacion en los hemangiomas ulcera-
d0512713.

Especificas
Hemangioma mandibular y de
cuello

La localizacién proxima a la via aérea
puede hacer que su crecimiento o sangra-
do causen una insuficiencia respiratoria
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aguda, habitualmente entre los 2 y 6 meses
de edad. Se manifiesta como estridor ins-
piratorio, tos y cianosis. El tratamiento, si
la via aérea esta libre, se basa en los corti-
coides sistémicos o en el IFN alfa®. Si la via
aérea esta afectada es necesaria una tra-
queotomia. El laser de CO, es una alterna-
tiva que puede evitar la traqueotomia en el
90% de los nifios pero tiene el riesgo de un
20% de producir estenosis subglética. Los
hemangiomas de localizacion parotidea
pueden comprimir el conducto auditivo
externo produciendo una hipoacusia de
transmision que suele ser temporal. La
presion sobre el hueso puede alterar el
hueso mandibular con la asimetria consi-
guiente.

Hemangiomas nasales

Si su localizacién es profunda pueden
provocar disnea en el lactante durante la
succion. Aquellos hemangiomas de creci-
miento rapido y extenso son de obligada
intervencion terapéutica en los primeros
meses de vida por la deformidad cosméti-
ca que pueden dejar al destruir los cartila-
gos nasales® (Fig. 4).

Hemangiomas palpebrales y
periorbitarios

Todos los hemangiomas de esta locali-
zacion obligan a un estudio de extension
con TAC o RMN y a valoracién oftalmolégi-
ca por sus posibles complicaciones sobre
la vision (53% de los casos™). En la revision

Figura 4. Hemangioma en lactante de 1 mes,
afectando la linea media con ulcera-
cion a nivel del filtrum labial.

de Stigmar sobre 51 pacientes, la amblio-
pia fue la complicacién mas comudn (33%
de los pacientes), seguida del estrabismo
(14%) (Fig. 5). Otras complicaciones se
recogen en la tabla 1.

- La ambliopia es mas frecuente en
nifas, y la profundidad se correlaciona con
el tiempo de oclusiéon y el mecanismo de
produccién. Las peores ambliopias se

Tabla 1. Complicaciones oftalmoldgicas del hemangioma infantil (modificado de Stigmar y col16).

Numero de nifios

Porcentaje %

Ambliopia 22 44
Por deprivacion 15 29,4
Anisometropica 7 13,7

Estrabismo 17 34
No paralitico 11 21,6
Paralitico 6 11,8

Proptosis 7 14

Queratopatia por exposicion 2 4

Atrofia de nervio 6ptico 1 2

60

An. Sist. Sanit. Navar. 2004 Vol. 27, Suplemento 1



COMPLICACIONESEN LA EVOLUCION DE LOS HEMANGIOMAS...

Figura 5. Hemangioma periorbitario al nivel de
canto externo, en fase proliferativa
con crecimiento expansivo.

desencadenan con la deprivaciéon senso-
rial por la ptosis mecénica que el heman-
gioma provoca. Los pacientes con aniso-
metropia tienen una ambliopia moderaday
de mejor respuesta al tratamiento. La ani-
sometropia oscila entre 2-3,5 dioptrias. Un
21,57% de los pacientes tienen astigmatis-
mo mixto con eje perpendicular a la pre-
sion que ejerce el hemangioma. El trata-
miento de la ambliopia es la oclusion del
ojo dominante, aunque la respuesta es
pobre. El 73% de los pacientes con oclu-
sion total por el parpado afecto, tuvieron
una ambliopia severa (<20/200).

- El estrabismo aparece en el 34% de los
hemangiomas periorbitarios. Puede ser
esencial, secundario a la deprivacion
sensorial (21,6%) o paralitico (11,8%),
por la afectacion de la musculatura
extraocular. La limitacién de la abduc-
cion persistio tras la regresion del
tumor en el 66% de los estrabismo
paraliticos.

- La proptosis ocurre en el 14% de los
casos, e indica una afectacion profunda
o intraorbitaria. Suele tratarse de una
proptosis crénica no axial. El riesgo de
compresion del nervio optico, la aso-
ciacion con estrabismo restrictivo y la
ambliopia obligan a tratamiento quirar-
gico con reseccion en bloque del
tumor. Algunos autores extirpan solo la
tumoracién por delante del ecuador
del globo ocular".

- La queratopatia por exposicion es una
complicacion grave para la vision, que
aparece en el 4% de los hemangiomas
de localizacién intraconal por despla-
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zamiento anterior del globo ocular. El
tratamiento es el del hemangioma, con
protecciéon del globo ocular con lubri-
cantes, oclusion, tarsorrafia o ptosis
terapéutica con toxina botulinica.

- Lacompresion del nervio 6ptico puede
causar atrofia del nervio optico. Se
trata de una neuropatia optica con pér-
dida de agudeza y alteracion del campo
visual, caracterizada por palidez del
nervio optico en la oftalmoscopia, que
ocurre en el 2% de los pacientes. Para
prevenirla, el tratamiento del heman-
gioma debe ser precoz y basado en cor-
ticoides sistémicos por su mayor rapi-
dez de accion.

Hemangiomatosis neonatal difusa

La asociacion de hemangiomas cutane-
os multiples con hemangiomas viscerales
se denomina hemangiomatosis difusa. Se
trata de una forma de inicio neonatal con
multiples hemangiomas, que afectan a tres
0 mas organos. El higado es la afectacion
extracutanea mas frecuente, pero puede
implicarse cualquier viscera, incluyendo
cerebro, intestino, ojos, bazo y rifion. De
forma similar a los hemangiomas cutane-
0s, los hemangiomas viscerales proliferan
y después involucionan, pero la afectacion
extracutanea puede dar lugar a complica-
ciones que comprometan la vida del
paciente. La complicacion mas frecuente
es una fistula arterio-venosa hepatica que
ocasiona una sobrecarga cardiaca y una
insuficiencia cardiaca congestiva‘. La mor-
talidad de este cuadro es elevada (95%), y
esté en relacion con la insuficiencia cardia-
ca. La insuficiencia cardiaca se trata espe-
cificamente con digital, oxigeno y diuréti-
cos. La ligadura de la arteria hepatica o la
embolizacion arterial para reducir el flujo
sanguineo a través del hemangioma es fun-
damental. Los hemangiomas del tracto res-
piratorio superior pueden producir insufi-
ciencia respiratoria por obstruccion. Con-
vulsiones, hidrocefalia obstructiva o
meningitis son manifestaciones posibles
de hemangiomas a nivel del SNC. Otros
o6rganos afectados son los ojos, huesos o el
sistema musculo esquelético. De forma
excepcional se ha descrito algun caso de
hemangiomatosis neonatal difusa con mal-
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formaciones asociadas, incluyendo agene-
sia del cuerpo calloso, microcefalia, agene-
sia esternal, rafe abdominal medio, atresia
tricuspidea y microftalmia.* El tratamiento
con corticoides sistémicos ha mejorado el
prondstico vital de estos pacientes, dismi-
nuyendo la mortalidad de un 60 a un 29%.

Hemangiomas hepéaticos

Muchos nifios con hemangiomas hepa-
ticos se hallan asintomaticos, detectando-
se las lesiones s6lo por ecografia abdomi-
nal. En estos pacientes son hallazgos fre-
cuentes una hepatomegalia y una insufi-
ciencia cardiaca congestiva, que se hace
evidente dentro de las primeras semanas
de vida®. También pueden observarse ane-
mia o trombocitopenia secundarias al flujo
sanguineo aumentado. Con menos frecuen-
cia, la presencia de una lesion solitaria de
gran tamafio puede presentar ictericia
como resultado de la obstruccion de los
espacios porta.

Fendmeno de Kasabach-Merrit

Hoy en dia es bien conocido que este
fendmeno no ocurre en los hemangiomas
infantiles clasicos, y si que aparece en
otros tumores vasculares congénitos o de
la infancia como son el hemangioendote-
lioma kaposiforme y el angioma en pena-
cho. ElI hemangiendotelioma kaposiforme
es un tumor vascular agresivo, que suele
presentarse en nifios menores de dos afios
y que a menudo esta presente en el naci-
miento®. Estas lesiones vasculares pueden
desarrollar una trombocitopenia secunda-
ria al secuestro de plaquetas en su interior
(fendbmeno de Kasabach-Merritt), que
puede complicarse por el consumo secun-
dario de fibrindgeno y factores de la coa-
gulacion®. Se manifiesta clinicamente
como petequias y hemorragias dentro de
las lesiones. La radioterapia con dosis de
6-18 Gy (mediana de 10 Gy) mejora los
recuentos plaquetarios en 41 dias y poten-
cia el efecto de los corticoides. La coagu-
lopatia obliga a tratamiento con plasma
fresco congelado. En una serie de 9 casos
de hemangioendotelioma kaposiforme
publicada por Zukerberg y col, cuatro
desarrollaron sindrome de Kasabach-
Merritt y otros tres linfangiomatosis con
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infiltracion difusa de los tejidos blandos.
En dos de los casos se observaron lesiones
Oseas, y en uno de ellos la linfangiomatosis
antecedio al diagnostico del tumor vascu-
lar®,

El angioma en penacho es un tumor
vascular benigno, localizado preferente-
mente en tronco, que se caracteriza por un
lento crecimiento sin tendencia a la invo-
lucién espontanea. Habitualmente no esta
presente en el nacimiento pero se mani-
fiesta a lo largo del primer afio de vida.
Puede complicarse desarrollando un sin-
drome de Kasabach-Merritt, aunque con
menos frecuencia que el hemangioendote-
lioma kaposiforme?®.

MALFORMACIONES VASCULARES

Malformaciones venulares (mancha
en vino de Oporto)

Malformacién de localizacion trigemi-
nal caracterizada por vénulas dilatadas,
ectasicas que no regresan espontaneamen-
te, y con el paso del tiempo se oscureceny
engruesan en forma de placas. Se han des-
crito multiples complicaciones, algunas
por evolucién natural, y otras como son
las anomalias oculares y cerebrales (en un
8-15% de los casos) por asociacion patogé-
nica con malformaciones en otras localiza-
ciones. La mas frecuente de ellas es el Sin-
drome de Sturge-Weber que asocia la man-
cha en vino de Oporto con una angiomato-
sis leptomeningea que puede complicarse
con crisis convulsivas, hemiplejia, hemi-
hipoestesia, hemianopsia homdénima con-
tralateral, deficiencia mental y glaucoma
hasta en el 69% de los casos. Se trata con
mas detalle en otro capitulo de esta mono-
grafia.

Granulomas piogénicos

Son proliferaciones angiomatosas, de
curso autolimitado y naturaleza benigna,
aunque pueden tener caracteristicas de
tumor maligno. Es posible su ulceracién y
sobreinfeccion. Algunos autores han expli-
cado la etiopatogenia de los granulomas
piogénicos por la aparicion de comunica-
ciones arteriovenosas en las manchas en
vino de Oporto debidas a la liberacién de
factores angiogénicos®. En ocasiones, tam-
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bién secundario a las comunicaciones
arterio-venosas, puede formarse el deno-
minado tumor arterio-venoso acral. Se
trata de una lesion nodular de aspecto
angiomatoso, que histopatolégicamente
esta constituida por una proliferacién vas-
cular de pared muscular®.

Glaucoma

Si la mancha en vino de Oporto afecta
al territorio de la primera rama del trigé-
mino, existe un riesgo de glaucoma por
incremento de la presion venosa epiescle-
ral, que esta aumentada si ambos parpa-
dos, superior e inferior, estan afectados?.
En algunos pacientes se han encontrado
trabeculodisgenesias con un comporta-
miento similar al de un glaucoma congéni-
to. El tratamiento de este glaucoma, sobre
todo si aparece en edades tempranas, es
dificil. Existe poca respuesta a los hipoten-
sores topicos como beta-bloqueantes o
latanoprost, con tasas de respuestas entre
17-67%. La cirugia tiene alta tasa de fraca-
sos y complicaciones, y aunque la gonioto-
mia puede ser la opcion inicial, si fracasa
se indica la trabeculectomia con antimeta-
bolitos o dispositivos de drenaje. La ciru-
gia filtrante tiene el riesgo de desprendi-
miento coroideo y una eficacia del 59%.
Por ello, los dispositivos de drenaje pare-
cen ser la terapia de eleccion.

Hemangioma coroideo

Se trata de lesiones sobreelevadas,
anaranjadas, que pueden complicarse con
un desprendimiento de retina exudativo,
degeneraciones quisticas retinianas, alte-
raciones hiperplésicas del epitelio pigmen-
tario de la retina, hipermetropia, estrabis-
mo y ambliopia. El tratamiento de los
casos complicados con desprendimiento
de retina exudativo se basa en la radiote-
rapia externa. Debe completarse con el tra-
tamiento de la ambliopia®.

Pneumosinus dilatans

Consiste en una dilatacion con defor-
macion del seno paranasal que puede pro-
ducir obstruccioén nasal. Se ha descrito por
debajo de una mancha en vino de Oporto a
nivel del seno frontal®.
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Otras complicaciones descritas son la
eccematizacion del nevus telangiectési-
co™, y el desarrollo local de un carcinoma
basocelular posiblemente en relacion con
el tratamiento previo mediante radiotera-
pia o fotocoagulacion con laser de argén®.

Malformaciones venosas

De todas las malformaciones vascula-
res, las malformaciones venosas son las
mas frecuentes y tienen predileccion por la
cabeza y el cuello. Suelen ser congénitas
pero también pueden manifestarse duran-
te la primera infancia, y crecen proporcio-
nalmente con el paciente sin presentar
regresion espontanea®. Las lesiones cuta-
neas profundas o intramusculares con fre-
cuencia causan malestar, sobre todo al
amanecer o al levantarse, probablemente
como resultado de trombosis en el interior
de la malformacion. Las de localizacién
intraoral pueden sangrar, distorsionar la
denticién, causar problemas del habla u
obstruccion de la via aérea superior y de la
faringe. Trombosis, tumefaccion y dolor
son comunes en todas las malformaciones
venosas, y pueden agravarse en ciertas cir-
cunstancias como embarazo, cambios hor-
monales, traumatismo, retirada de medias
de compresién, escleroterapia, por lo que,
ante estas situaciones, debe iniciarse anti-
coagulacion con heparina de bajo peso
molecular. Las que son muy extensas, pue-
den producir coagulopatia de consumo
localizada, diferente del sindrome de Kas-
sabach-Merrit, secundaria al consumo de
factores de coagulacion por el endotelio
alterado o al estasis venoso en el interior
de los canales vasculares dilatados*.

Malformaciones arteriovenosas

Son complicaciones frecuentes la ulce-
racion, el dolor, el sangrado intermitente y
la hipertrofia 6sea. En caso de malforma-
ciones arterio-venosas de gran tamafio
puede producirse un fallo cardiaco con-
gestivo 0 necrosis cutanea por sindrome
de “robo”.

Malformaciones linfaticas

Cuando se localizan en la 6rbita, pue-
den debutar como una proptosis fulminan-
te a consecuencia de la hemorragia espon-
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tanea de la malformacion o en relacion con
una infeccién del tracto respiratorio supe-
rior. Este tumor infiltrativo puede compri-
mir el globo causando errores refractivos,
glaucoma secundario, neuropatia 6ptica
compresiva con déficit de campo visual y
edema de papila en la exploracion oftal-
moscopica. En este caso se requiere ciru-
gia urgente®. En las de localizacion cervi-
cal, el crecimiento brusco puede compro-
meter la via aérea. Las malformaciones lin-
faticas se han asociado también a hiper-
trofia esquelética que causa dolor, inflama-
cion y gigantismo; concretamente a nivel
mandibular puede ocasionar prognatismo
y mala oclusion dental. Las malformacio-
nes de los linfaticos toracicos, pueden ori-
ginar un quilotérax. En el aparato gastroin-
testinal, la pérdida proteica se traduce en
una hipoalbuminemia. A nivel pélvico, las
malformaciones linfaticas pueden manifes-
tarse como obstruccioén urinaria, diarrea o
infecciones recurrentes.

Malformaciones combinadas

La asociacion de mancha en vino de
Oporto, con hipertrofia de un miembro y
malformaciones vasculares venosas y lin-
faticas, son las manifestaciones del sindro-
me de Klippel-Trenaunay. Entre las compli-
caciones destacan por su frecuencia el
desarrollo de tromboflebitis de la extremi-
dad afecta y las celulitis recurrentes. Un
22% de los casos puede evolucionar a un
tromboembolismo pulmonar. También a
nivel pulmonar se han descrito hemotdrax
o quilotérax por obstruccién del conducto
linfatico. La mortalidad es elevada por la
hipertensiéon pulmonar que puede conlle-
var un fallo cardiaco. El tratamiento del
tromboembolismo se basa en la anticoagu-
laciéon pero si no responde, puede necesi-
tar la colocacion de un filtro en la vena
cava®*. Otras complicaciones relativamen-
te frecuentes son dermatitis de estasis y
ulceraciones e infecciones a nivel cutaneo.
La escoliosis y la descalcificacion 6sea de
la extremidad a nivel osteomuscular y
melenas o hematuria si hay afectacion vis-
ceral. La extension de la malformacion a la
pelvis puede complicarse con hematuria,
disuria, diarrea y sobreinfeccion.
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En el sindrome de Maffucci, los encon-
dromas en su crecimiento pueden produ-
cir deformidades esqueléticas y fracturas
frecuentes durante el periodo de creci-
miento. Ademas, pueden transformarse en
condrosarcomas en un 20-30% de los
pacientes.

La malformacion venular arterio-veno-
sa de alto flujo del sindrome de Parkes
Weber puede complicarse con insuficien-
cia cardiaca congestiva e isquemia cuta-
nea.

COMPLICACIONES DEL
TRATAMIENTO DE HEMANGIOMAS
Y MALFORMACIONES VASCULARES

Corticosteroides intralesionales

Son el tratamiento de eleccion de los
hemangiomas localizados. Consiguen la
resolucion en el plazo de 5-6 semanas y
por ello son utilizados en el tratamiento de
los hemangiomas periorbitarios de parpa-
do y orbita con riesgo de ambliopia, estra-
bismo o anisometropia. Una de las compli-
caciones mas severas en esta localizacion
es la embolizacién ocular por flujo retro-
grado que puede causar obstruccion de la
arteria central de la retina y ceguera®.
Egberty col®, en su estudio sobre 71 inyec-
ciones de corticoides intralesionales en
hemangiomas periorbitarios, confirman
que todos los especialistas inyectaban con
mayor presion (100 mm de Hg de media)
que la presion arterial sistémica (70/50
mm de Hg en lactantes). Este factor junto
con el volumen inyectado, es suficiente
para una embolizacién retrograda hacia el
globo ocular. Si ademés se inyecta dentro
de una arteriola, o se ejerce presion sobre
el tumor, el riesgo aumenta. Para minimi-
zar el riesgo de embolizacién recomienda
no sobrepasar 1,5 ml de volumen inyecta-
do, dividido en varios puntos, aspirar para
evitar la inyeccion en flujo arterial y diag-
nosticarla precozmente con control oftal-
moscopico. El tratamiento de la oclusion
de la arteria central de la retina es una ver-
dadera emergencia pues debe actuarse en
los primeros 90 minutos, aunque puede
intentarse en las primeras 8 horas de
isquemia. Se han descrito efectos sistémi-
cos de los corticosteroides intralesionales,
como por ejemplo detenciéon del creci-
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miento hasta en el 9% de los pacientes, y
efectos adversos locales como hipertrico-
sis localizada, equimosis y atrofia cutanea
reversible, hasta en un 8%.

Corticosteroides sistémicos

Los corticoides sistémicos a dosis de 2-
3 mg/kg/dia son el tratamiento de eleccion
de los hemangiomas difusos, viscerales o
con compromiso funcional importante. La
tasa de respuesta puede ser hasta del 84%
al mes y medio con un 30% de recidivas al
suspender el tratamiento®. Los efectos
secundarios en nifios difieren de los del
adulto; asi la incidencia de hipertensién
arterial, diabetes, cataratas y osteoporosis
son mucho menores que en el adulto, pero
son mas frecuentes el retraso estaturopon-
deral y la irritabilidad (Tabla 2)*. El habito
cushingoide es mas frecuente en trata-
mientos superiores a los 6 meses, y el
retraso estaturo-ponderal ocurre sobre
todo en lactantes menores de 3 meses y si
la duracién del tratamiento es mayor de 6
meses. El 88% de los nifios recuperan su
curva de crecimiento y s6lo un 1% de ellos
se mantienen por debajo del peso para su
edad alos 4,5y 10 afios. La irritabilidad, la
euforia, el insomnio y la depresiéon son
relativamente frecuentes. Para evitar
mayores complicaciones es importante
evitar las vacunas con virus vivos atenua-
dos durante el tratamiento, porque el des-
censo de la inmunidad celular y la menor
migracion de neutrdfilos facilita las infec-
ciones por hongos y virus. El muguet oral
es la infeccion mas frecuente en los nifios
tratados con corticoterapia sistémica

Tabla 2. Complicaciones de los corticoides
sistémicos en el tratamiento de los

hemangiomas en nifios (Boon y

col®).
Complicacién Porcentaje
Facies cushingoide 71
Retraso del crecimiento 42
Retraso en la ganacia ponderal 35
Irritabilidad 29
Dispepsia 21
Candidiasis 6
Hipertension arterial 0,33
Miopatia esteroidea 0,33
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Corticosteroides tépicos

Los efectos secundarios de los corti-
costeroides topicos pueden ser generales
y locales. Los primeros se producen por
absorcion cutéanea, y van a depender de la
potencia del corticosteroide, de la locali-
zacion y extension del area a tratar, del
estado de la piel, de la edad del paciente y
del excipiente o vehiculo utilizado. Por
orden decreciente de permeabilidad, las
areas anatémicas de mayor absorcién son:
detras de la oreja, escroto, abdomen,
cuero cabelludo, antebrazo y la planta del
pie™. Es bien conocida la supresion del eje
hipotadlamo-hipofiso-suprarrenal con el
uso de todos los corticoides topicos.

Entre los efectos locales (Tabla 3) esta
la atrofia cutanea que no aparece hasta 2
semanas de iniciado el tratamiento y se
recupera de forma espontanea si se sus-
pende el esteroide precozmente. El trata-
miento prolongado también puede produ-
cir acné y purpura. Por el riesgo de glau-
coma, los corticoides deben utilizarse con
precaucion alrededor de los ojos. La der-
matitis alérgica de contacto es un proble-
ma cada vez mas frecuente®.

Tabla 3. Complicaciones de los corticoides
topicos.

* Estrias

* Atrofia

* Dermatitis perioral

e Pdrpuray eritema telangiectasico
« Lesiones acneiformes

* Glaucoma

» Dermatitis alérgica de contacto

* Hipertricosis

* Leucodermia

Cirugia

La cirugia puede ser una opcion para el
tratamiento de los hemangiomas periorbi-
tarios”y malformaciones vasculares locali-
zadas. Ademas es necesaria para la correc-
cion posterior de las deformidades estéti-
cas residuales. Sus complicaciones son
bien conocidas: hematoma, hemorragia
postoperatoria, infeccion, dehiscencia de
suturay alteraciones de la cicatrizacion**.
Detalladamente se exponen en los capitu-
los correspondientes de esta monografia.
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Crioterapia

La criocirugia es una alternativa qui-
rirgica en el manejo de los hemangiomas
superficiales de pequefio tamafio, localiza-
dos principalmente, en el labio y en la cavi-
dad oral. Las principales complicaciones
derivadas de esta opcion terapéutica son
el alto riesgo de provocar cicatrices y el
intenso dolor que produce®.

Escleroterapia

Las malformaciones venosas grandes,
sintomaticas, sobre todo las que producen
malformacion craneo-facial, requieren
escleroterapia y, a menudo, reseccion qui-
rlrgica tres o cuatro semanas después,
antes de que se produzca la revasculariza-
cién. El etanol concentrado, el tetradecil
sulfato de sodio y el polidocanol son los
esclerosantes en uso”. El alcohol produce
intenso dolor al inyectarse por lo que
requiere anestesia general, ademas de
monitorizacion pues hay casos descritos
de parada cardiaca®. Debido a su efecto
neurolitico, la neuropatia es una complica-
cion frecuente, al igual que la hemoglobi-
nuria secundaria a hemolisis intralesio-
nal”. El principal efecto secundario en una
serie de 40 pacientes fue la formacion de
ampollas cutaneas o mucosas, de hecho
en un 12% de los pacientes hubo necrosis
de todo el espesor cutaneo, con predispo-
sicion a posteriores infecciones. El tetra-
décil sulfato de sodio produce menos
dolor, y generalmente no requiere aneste-
sia general. Al no ser un esclerosante tan
potente como el alcohol se suele usar para
malformaciones venosas superficiales
minimizando asi el riesgo de ulceracion. Se
han descrito casos de anafilaxia®, asi como
pérdida visual unilateral tras inyeccion del
compuesto en una malformacién venosa
periorbitaria®. Otras complicaciones post-
escleroterapia son la tromboflebitis y el
tromboembolismo pulmonar, mas frecuen-
tes en las malformaciones venosas de
extremidades.

Laser

El laser de colorante pulsado es el tra-
tamiento de eleccion de las malformacio-
nes vasculares venulares. El primer estu-
dio sobre el laser de colorante pulsado
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para el tratamiento de las manchas en vino
de Oporto traté 35 nifios™, con desapari-
cion total de la lesion en el 94% de los
casos. Dos nifios (6%) tuvieron cicatrices
superficiales deprimidas, y el 57% presen-
t6 hiperpigmentacion transitoria que desa-
parecio en todos los casos después de cua-
tro meses. En otro estudio sobre 73
pacientes®, se observaron depresiones
cutaneas transitorias sin cicatrices en el
5% de los casos e hipepigmentacién transi-
toria en el 22%. En resumen, aunque los
efectos colaterales transitorios del laser
colorante pulsado no son infrecuentes en
forma de ampollas, plrpura y costras, las
complicaciones permanentes como cica-
trices y trastornos de la pigmentacién son
raras®.

Los laseres de Nd:YAG y argoén al pose-
er una mayor capacidad de penetracion, se
han empleado en hemangiomas profundos
proliferantes, con resultados variables y
un riesgo mayor de cicatrices™. El laser de
CO; puede ser util en el tratamiento de
hemangiomas subgléticos, aunque con la
posibilidad de producir cicatrices con
estenosis laringeas ante grandes lesiones
circunferenciales.

Interferén alfa

El interferéon (INF) alfa que empez6 uti-
lizandose para hemangiomatosis pulmo-
nar se ha empleado con éxito en heman-
giomas complicados, de gran tamafio o
con riesgo vital. Los efectos secundarios
observados a nivel neuroldgico hacen
tener mayor cautela en su empleo, reser-
vandolo como tratamiento de segunda
eleccion. La fiebre, en el contexto de un
sindrome seudogripal, es el efecto adverso
mas frecuente, que puede controlarse con
paracetamol y la administracion del farma-
co por la noche. También se ha observado
anorexia, pérdida de peso y letargia. Anali-
ticamente el INF produce neutropenia, leu-
cocitosis, anemia (26%), trombocitosis
(26%)* y elevacion de las transaminasas
(42%), asi como afectacion renal y positivi-
dad de anticuerpos antitiroideos.

Hasta en un 26% de los pacientes trata-
dos con INF se han comunicado casos de
diplejia espastica, en algunos casos rever-
sible, y en otros persistente. El cuadro se
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inicia con afectacion de los miembros infe-
riores, provocando dificultad en la mar-
cha. El tiempo medio de presentacién de
estos sintomas neurolégicos es de 4-8
meses desde el inicio del tratamiento,
encontrandose una correlacién negativa
entre la respuesta clinica al tratamiento y
el desarrollo de sintomatologia neurologi-
ca®. Asi, ante minimos sintomas debe rea-
lizarse una resonancia magnética y, aun-
que no se evidencie retraso de la mielini-
zacion, debe valorarse retirar el INF o man-
tenerlo a la minima dosis posible®.
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