Hemangioma craneo-facio-cervical y subglético con clinica respiratoria.

Una urgencia terapéutica
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RESUMEN

Se describe el caso de una lactante de 41 dias de
vida con un hemangioma craneo-facio-cervical izquier-
do y subglético con repercusion 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 via aérea que ocasionalmente provocan
cuadros respiratorios potencialmente mortales.

Se decidié iniciar inmediatamente el tratamiento
con propranolol, sin esperar a completar el diagnostico
de extension y sindrémico, con buena respuesta clinica
y desaparicion de la sintomatologia respiratoria en las
siguientes doce horas. En los nifios con hemangiomas
que por su localizacién produzcan sintomas o altera-
cion funcional importante, es imprescindible iniciar el
tratamiento betabloqueante de forma precoz y en algu-
nos casos, urgentemente.
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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-
dor.
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INTRODUCCION

Los hemangiomas infantiles (HI) son los
tumores vasculares benignos mas frecuen-
tes de la infancia (4-5% de la poblacién in-
fantil), producidos por una rapida prolifera-
cién de las células endoteliales de los vasos
sanguineos'. Se caracterizan por una fase
de proliferaciéon en el primer afio de vida
seguida de una fase de involucién en la que
el componente vascular es reemplazado por
tejido fibroadiposo. La mayoria no son clini-
camente evidentes al nacimiento, sino que
aparecen a lo largo de los primeros dias o
semanas de vida, aunque algunos pacientes
pueden presentar al nacer una lesiéon cuté-
nea precursora a modo de telangiectasia o
mécula rosada. Tienen predileccién por la
cabeza y el cuello, pero pueden asentarse
en cualquier parte del cuerpo, incluyendo
mucosas y 6rganos internos, y medir desde
unos pocos milimetros hasta varios cen-
timetros de diametro*%. Generalmente se
presentan como lesiones cutaneas aisladas,
si bien algunos forman parte de diversos
sindromes o malformaciones, y en el 1-2%
de los pacientes con HI cutaneos existen le-
siones asociadas en la via aérea que pueden
ocasionar cuadros clinicos graves e incluso
fatales*™.

La mayoria de los HI no necesitan trata-
miento. En los casos indicados, el propra-
nolol se considerala primeralinea terapéu-
tica. Este farmaco es un betabloqueante
no selectivo que inhibe el crecimiento e
induce la regresion de los HI gracias a su
efecto vasoconstrictor, disminuciéon de la
expresion de factores de crecimiento en-
dotelial vascular y fibroblastico e induc-
cion de la apoptosis®. El propranolol ha
revolucionado el tratamiento de los HI ya
que es un medicamento con pocos efectos
secundarios y con un alto indice de res-
puesta®®10,

Se presenta el caso de una paciente de
41 dias de vida con un hemangioma craneo-
facio-cervical izquierdo y subglético con
repercusion respiratoria, en el que se plan-
te6 la duda entre completar el diagnéstico
de extension y sindrémico demorando el
inicio del tratamiento, o comenzar la admi-
nistracion de propranolol sin retrasos. Este
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articulo analiza las implicaciones de ambas
conductas clinicas y por qué se opté por la
segunda alternativa.

CASO CLINICO

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

A los 41 dias de vida la paciente ingresa por
un cuadro clinico de seis dias de evolucién con-
sistente en disfonia y dificultad respiratoria re-
fractaria a manejo corticoide, que empeoraba
con el decubito y el llanto y mejoraba con la
sedestacion. Al nacer habia presentado un epi-
sodio similar que requirié ingreso durante cinco
dias, y otro a los once dias de vida que fue mane-
jado de manera ambulatoria.

En el examen fisico se apreciaba el hemangio-
ma cutaneo ya conocido (Fig. 1), con ausculta-
cion cardiaca, pulmonar y resto de exploracio-
nes normales. Se le realizd, por parte del servicio
de Otorrinolaringologia (ORL), una nasofibrola-
ringoscopia en la que se observaba una tumora-
cién subglética de extirpe vascular, motivo por
el que se consult6 a Cirugia Pediatrica. En ese
momento se valoré la posibilidad de realizar una
fibrotraqueoscopia y resonancia magnética (RM)
craneal y de térax para establecer la extension
y presencia de otras lesiones vasculares o mal-
formaciones asociadas a sindromes vasculares
que pudieran condicionar el tratamiento. Ante la
afectacion de la via aérea con clinica respiratoria
grave, se inici6 inmediatamente el tratamiento
con propranolol previa valoracién por Cardio-
logia Pediatrica para descartar malformaciones
cardiacas y alteraciones del ritmo que contra-
indicaran el tratamiento con betabloqueantes.
La dosis inicial fue de 2 mg/kg/dia por via oral
cada 12 horas, con muy buena respuesta. No se
presentaron complicaciones, los sintomas respi-
ratorios desaparecieron tras la segunda dosis y
fue dada de alta dos dias después.

El tratamiento se mantuvo durante once me-
ses con dosis ascendentes ajustadas a la ganan-
cia ponderal, sin efectos secundarios, con gran
mejoria de la lesion cutanea desde la segunda se-
mana (Fig. 2), desaparicion de la clinica respira-
toriay del hemangioma subglético (comprobado
por ORL a los dos meses de vida) y normaliza-
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Figura 1. Hemangioma craneo-facio-cervical an-
tes de la administracion del propranolol.

cion de la funciéon auditiva del oido izquierdo. Se
complet6 el estudio con ecografia de abdomen y
RM craneal y toracica alos dos y siete meses, res-
pectivamente, que descartaron la existencia de
lesiones traqueales o anomalias asociadas. Des-
pués de un afno de seguimiento tras la suspen-
sion del tratamiento, no ha habido recidiva de la
afectacion cuténea ni de la clinica respiratoria.

DISCUSION

La localizacion subglética de los HI es
rara, representando el 1,5% de todas las le-
siones laringeas congénitas*!’, pero deben
ser considerados en cualquier nifio con un
hemangioma cervicofacial o mandibular y
desarrollo progresivo de sibilancias y estri-
dor, sintoma mas frecuente de los subgléti-
cos, usualmente bifasico y de predominio
inspiratorio®*”.

Los ninos afectados tienen mayor pro-
babilidad de experimentar sintomas entre
las seis y las doce semanas, cuando la pro-
liferaciéon del hemangioma es mis rapida’.
Estos sintomas pueden progresar desde
tos, sibilancias, cianosis y estridor hasta la
insuficiencia respiratoria. En 2009, Denoye-
lle y col publicaron los primeros casos de
HI subgléticos tratados satisfactoriamente
con propranolol!l. Desde entonces, el pro-
pranolol se ha convertido en el estandar de
tratamiento de estas lesiones, evitando los
efectos adversos asociados al uso prolon-
gado de corticoides, las complicaciones de
la cirugia abierta y la traqueotomia'*!*,
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Figura 2. Hemangioma craneo-facio-cervical once
meses después del tratamiento con propranolol.

Independientemente de su baja inciden-
cia, los HI subgléticos son una entidad gra-
ve y potencialmente mortal debido a que el
grado de obstruccién supera el 70% de la
luz traqueal en dos tercios de los casos, con
una tasa de mortalidad cercana al 50% sino
se tratan'®!*. Teniendo en cuenta la rapida
respuesta al propranolol observada en los
pacientes con HI subgléticos, con desapa-
ricién del estridor en las primeras 24 horas
o menos de iniciado el tratamiento™' y el
potencial riesgo vital asociado a la edad de
la paciente, la proliferacién de las lesiones
vasculares y la sintomatologia respiratoria
grave refractaria a tratamiento con cor-
ticoides, se inici6 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 Sindrome de PHACE.
Este es el acrénimo en inglés utilizado para
describir la asociacion de un hemangioma
cervicofacial grande, con malformaciones
de la fosa posterior cerebral, displasia de
arterias cerebrales, defectos cardiacos o
coartacion adrtica y anomalias oculares’.
Clasicamente se ha cuestionado la segu-
ridad del propranolol en estos pacientes
ya que el uso de B-bloqueantes en el con-
texto de la vasculopatia cerebral podria,
teéricamente, aumentar el riesgo de un
episodio isquémico cerebral. Sin embargo,
recientemente Olsen y col publicaron un
estudio multicéntrico retrospectivo con 76
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pacientes con sindrome de PHACE tratados
con propranolol via 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 tenian la lesi6n
vascular cutanea (0% vs 0,4%, respectiva-
mente)’,

Todo lo anterior respaldé la decisién de
anteponer el inicio del tratamiento frente
a demorarlo realizando otros estudios de
extensién para descartar malformaciones
asociadas. Se desisti6 de la fibrotraqueos-
copia para caracterizar las lesiones de la
via aérea por el riesgo de provocar un san-
grado o un broncoespasmo grave durante
la exploraciéon. Como se ha visto reflejado
en este caso, la indicaciéon de tratamiento
en los HI debe ser individualizada, basada
en las caracteristicas propias de la lesiéon
y la presencia de complicaciones o afecta-
ci6on funcional grave. Es importante recor-
dar que un diagnoéstico y tratamiento pre-
coz mejora el pronéstico de estos pacientes
y reduce las secuelas.

En conclusién, en aquellos nifios con HI
que por su localizacién produzcan una cli-
nica o alteracion 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 diagnéstico. 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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