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  NOTAS CLÍNICAS0

Hemangioma cráneo-facio-cervical y subglótico con clínica respiratoria. 
Una urgencia terapéutica

Cranio-facial-cervical and subglottic hemangioma with respiratory 
symptoms. A therapeutic emergency
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RESUMEN

Se describe el caso de una lactante de 41 días de 
vida con un hemangioma cráneo-facio-cervical izquier-
do y subglótico con repercusión respiratoria. Aunque 
los hemangiomas infantiles son tumores vasculares be-
nignos que se presentan predominantemente en piel y 
de forma aislada, un 1-2% de los pacientes pueden tener 
lesiones en la vía aérea que ocasionalmente provocan 
cuadros respiratorios potencialmente mortales.

Se decidió iniciar inmediatamente el tratamiento 
con propranolol, sin esperar a completar el diagnóstico 
de extensión y sindrómico, con buena respuesta clínica 
y desaparición de la sintomatología respiratoria en las 
siguientes doce horas. En los niños con hemangiomas 
que por su localización produzcan síntomas o altera-
ción funcional importante, es imprescindible iniciar el 
tratamiento betabloqueante de forma precoz y en algu-
nos casos, urgentemente.

Palabras clave: Hemangioma subglótico. Propranolol. 
Estridor.

ABSTRACT

We describe the case of a 41-day-old infant with a 
left craniofacial cervical and subglottic hemangioma 
with respiratory symptoms. Although infantile heman-
giomas are occasional benign vascular tumors that ap-
pear predominantly on the skin, 1-2% of patients may 
have airway lesions that can sometimes cause poten-
tially life-threatening respiratory conditions.

The decision was made to immediately commence 
treatment with propranolol, without waiting to com-
plete the extension and syndromic diagnoses. There 
was a positive clinical response and respiratory symp-
toms dissipated in twelve hours. Early treatment with 
beta-blockers is essential for children with hemangi-
omas whose location causes symptoms or significant 
functional changes: in some cases it may be a matter 
of urgency.

Keywords: Subglottic hemangioma. Propranolol. Stri-
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INTRODUCCIÓN

Los hemangiomas infantiles (HI) son los 
tumores vasculares benignos más frecuen-
tes de la infancia (4-5% de la población in-
fantil), producidos por una rápida prolifera-
ción de las células endoteliales de los vasos 
sanguíneos1-3. Se caracterizan por una fase 
de proliferación en el primer año de vida 
seguida de una fase de involución en la que 
el componente vascular es reemplazado por 
tejido fibroadiposo. La mayoría no son clíni-
camente evidentes al nacimiento, sino que 
aparecen a lo largo de los primeros días o 
semanas de vida, aunque algunos pacientes 
pueden presentar al nacer una lesión cutá-
nea precursora a modo de telangiectasia o 
mácula rosada. Tienen predilección por la 
cabeza y el cuello, pero pueden asentarse 
en cualquier parte del cuerpo, incluyendo 
mucosas y órganos internos, y medir desde 
unos pocos milímetros hasta varios cen-
tímetros de diámetro3-6. Generalmente se 
presentan como lesiones cutáneas aisladas, 
si bien algunos forman parte de diversos 
síndromes o malformaciones, y en el 1-2% 
de los pacientes con HI cutáneos existen le-
siones asociadas en la vía aérea que pueden 
ocasionar cuadros clínicos graves e incluso 
fatales4,7-9.

La mayoría de los HI no necesitan trata-
miento. En los casos indicados, el propra-
nolol se considera la primera línea terapéu-
tica. Este fármaco es un betabloqueante 
no selectivo que inhibe el crecimiento e 
induce la regresión de los HI gracias a su 
efecto vasoconstrictor, disminución de la 
expresión de factores de crecimiento en-
dotelial vascular y fibroblástico e induc-
ción de la apoptosis5. El propranolol ha 
revolucionado el tratamiento de los HI ya 
que es un medicamento con pocos efectos 
secundarios y con un alto índice de res-
puesta5,6,10.

Se presenta el caso de una paciente de 
41 días de vida con un hemangioma cráneo-
facio-cervical izquierdo y subglótico con 
repercusión respiratoria, en el que se plan-
teó la duda entre completar el diagnóstico 
de extensión y sindrómico demorando el 
inicio del tratamiento, o comenzar la admi-
nistración de propranolol sin retrasos. Este 

artículo analiza las implicaciones de ambas 
conductas clínicas y por qué se optó por la 
segunda alternativa.

CASO CLÍNICO

Lactante diagnosticada al nacimiento de 
un hemangioma segmentario hemifacial y cra-
neocervical en región auricular izquierda que 
progresivamente, en los siguientes días, se fue 
extendiendo hacia región témporo-occipital y 
laterocervical ipsilateral con lesiones costrosas 
y ulceradas, afectando a la audición del oído iz-
quierdo (estudio de otoemisiones acústicas al-
terado).

A los 41 días de vida la paciente ingresa por 
un cuadro clínico de seis días de evolución con-
sistente en disfonía y dificultad respiratoria re-
fractaria a manejo corticoide, que empeoraba 
con el decúbito y el llanto y mejoraba con la 
sedestación. Al nacer había presentado un epi-
sodio similar que requirió ingreso durante cinco 
días, y otro a los once días de vida que fue mane-
jado de manera ambulatoria.

En el examen físico se apreciaba el hemangio-
ma cutáneo ya conocido (Fig. 1), con ausculta-
ción cardíaca, pulmonar y resto de exploracio-
nes normales. Se le realizó, por parte del servicio 
de Otorrinolaringología (ORL), una nasofibrola-
ringoscopia en la que se observaba una tumora-
ción subglótica de extirpe vascular, motivo por 
el que se consultó a Cirugía Pediátrica. En ese 
momento se valoró la posibilidad de realizar una 
fibrotraqueoscopia y resonancia magnética (RM) 
craneal y de tórax para establecer la extensión 
y presencia de otras lesiones vasculares o mal-
formaciones asociadas a síndromes vasculares 
que pudieran condicionar el tratamiento. Ante la 
afectación de la vía aérea con clínica respiratoria 
grave, se inició inmediatamente el tratamiento 
con propranolol previa valoración por Cardio-
logía Pediátrica para descartar malformaciones 
cardiacas y alteraciones del ritmo que contra-
indicaran el tratamiento con betabloqueantes. 
La dosis inicial fue de 2 mg/kg/día por vía oral 
cada 12 horas, con muy buena respuesta. No se 
presentaron complicaciones, los síntomas respi-
ratorios desaparecieron tras la segunda dosis y 
fue dada de alta dos días después.

El tratamiento se mantuvo durante once me-
ses con dosis ascendentes ajustadas a la ganan-
cia ponderal, sin efectos secundarios, con gran 
mejoría de la lesión cutánea desde la segunda se-
mana (Fig. 2), desaparición de la clínica respira-
toria y del hemangioma subglótico (comprobado 
por ORL a los dos meses de vida) y normaliza-
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ción de la función auditiva del oído izquierdo. Se 
completó el estudio con ecografía de abdomen y 
RM craneal y torácica a los dos y siete meses, res-
pectivamente, que descartaron la existencia de 
lesiones traqueales o anomalías asociadas. Des-
pués de un año de seguimiento tras la suspen-
sión del tratamiento, no ha habido recidiva de la 
afectación cutánea ni de la clínica respiratoria.

DISCUSIÓN

La localización subglótica de los HI es 
rara, representando el 1,5% de todas las le-
siones laríngeas congénitas4,10, pero deben 
ser considerados en cualquier niño con un 
hemangioma cervicofacial o mandibular y 
desarrollo progresivo de sibilancias y estri-
dor, síntoma más frecuente de los subglóti-
cos, usualmente bifásico y de predominio 
inspiratorio2,4,7.

Los niños afectados tienen mayor pro-
babilidad de experimentar síntomas entre 
las seis y las doce semanas, cuando la pro-
liferación del hemangioma es más rápida7. 
Estos síntomas pueden progresar desde 
tos, sibilancias, cianosis y estridor hasta la 
insuficiencia respiratoria. En 2009, Denoye-
lle y col publicaron los primeros casos de 
HI subglóticos tratados satisfactoriamente 
con propranolol11. Desde entonces, el pro-
pranolol se ha convertido en el estándar de 
tratamiento de estas lesiones, evitando los 
efectos adversos asociados al uso prolon-
gado de corticoides, las complicaciones de 
la cirugía abierta y la traqueotomía12-14.

Independientemente de su baja inciden-
cia, los HI subglóticos son una entidad gra-
ve y potencialmente mortal debido a que el 
grado de obstrucción supera el 70% de la 
luz traqueal en dos tercios de los casos, con 
una tasa de mortalidad cercana al 50% si no 
se tratan13,14. Teniendo en cuenta la rápida 
respuesta al propranolol observada en los 
pacientes con HI subglóticos, con desapa-
rición del estridor en las primeras 24 horas 
o menos de iniciado el tratamiento13,15 y el 
potencial riesgo vital asociado a la edad de 
la paciente, la proliferación de las lesiones 
vasculares y la sintomatología respiratoria 
grave refractaria a tratamiento con cor-
ticoides, se inició de forma inmediata el 
tratamiento con propranolol oral antes de 
completar el estudio por imagen. Estuvo la-
tente, ante la presencia de un hemangioma 
facial grande y segmentario, la posibilidad 
de estar frente a un Síndrome de PHACE. 
Este es el acrónimo en inglés utilizado para 
describir la asociación de un hemangioma 
cervicofacial grande, con malformaciones 
de la fosa posterior cerebral, displasia de 
arterias cerebrales, defectos cardíacos o 
coartación aórtica y anomalías oculares7. 
Clásicamente se ha cuestionado la segu-
ridad del propranolol en estos pacientes 
ya que el uso de β-bloqueantes en el con-
texto de la vasculopatía cerebral podría, 
teóricamente, aumentar el riesgo de un 
episodio isquémico cerebral. Sin embargo, 
recientemente Olsen y col publicaron un 
estudio multicéntrico retrospectivo con 76 

Figura 1. Hemangioma cráneo-facio-cervical an-
tes de la administración del propranolol.

Figura 2. Hemangioma cráneo-facio-cervical once 
meses después del tratamiento con propranolol.
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pacientes con síndrome de PHACE tratados 
con propranolol vía oral sin encontrar dife-
rencias significativas en la tasa de eventos 
adversos severos (ictus, accidentes cardio-
vasculares e isquémicos transitorios) res-
pecto a aquellos que solo tenían la lesión 
vascular cutánea (0% vs 0,4%, respectiva-
mente)16.

Todo lo anterior respaldó la decisión de 
anteponer el inicio del tratamiento frente 
a demorarlo realizando otros estudios de 
extensión para descartar malformaciones 
asociadas. Se desistió de la fibrotraqueos-
copia para caracterizar las lesiones de la 
vía aérea por el riesgo de provocar un san-
grado o un broncoespasmo grave durante 
la exploración. Como se ha visto reflejado 
en este caso, la indicación de tratamiento 
en los HI debe ser individualizada, basada 
en las características propias de la lesión 
y la presencia de complicaciones o afecta-
ción funcional grave. Es importante recor-
dar que un diagnóstico y tratamiento pre-
coz mejora el pronóstico de estos pacientes 
y reduce las secuelas.

En conclusión, en aquellos niños con HI 
que por su localización produzcan una clí-
nica o alteración funcional importante, es 
imprescindible iniciar el tratamiento con 
propranolol de forma precoz y en algunos 
casos, incluso de forma urgente, sin espe-
rar a completar el estudio diagnóstico. En 
este caso, el riesgo de complicaciones gra-
ves asociadas al propranolol era muy bajo 
y asumible ante la gravedad del cuadro res-
piratorio.
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