CASO CLIiNICO

HEMANGIOMA CONGENITO
RAPIDAMENTE INVOLUTIVO

Rapid involuting congenital hemangioma

Gustavo A. Lizardo Castro,' Daysi G Velasquez,2 Bessy Cruz Enamorado?®

"Pediatra, Dermatélogo Pediatra, Departamento de Pediatria, Universidad Nacional Auténoma de Honduras,
Hospital Escuela Universitario, Tegucigalpa, Honduras.
“Residente de Tercer afio del Postgrado de Dermatologia, Universidad Nacional Auténoma de Honduras,
Hospital Escuela Universitario, Tegucigalpa, Honduras.
*Dermatéloga, Centro Médico Santa Rosa, Santa Rosa de Copan, Honduras.

RESUMEN. Introduccién. Hemangioma congénito es un raro tumor vascular descrito en las Ultimas 2 décadas cuyo crecimiento
ocurre completamente en Utero por lo que al nacimiento esta totalmente formado. De acuerdo a su evolucion se distinguen dos
subtipos: hemangioma congénito rapidamente involutivo cuya remision completa ocurre entre los 6 y 14 meses postnatales y el
hemangioma congénito no involutivo. Caso Clinico. Se trata de recién nacida con masa en region parietal izquierda de 3.8 cm x 2.7
cm que por clinica e imagen ultrasonogréfica fue compatible con hemangioma congénito, presentando involucion rapida y completa a
los 8 meses de edad, dejando Unicamente eritema residual. Conclusiones. Ante un caso de hemangioma congénito se debe realizar
manejo expectante ya que usualmente no se requiere intervencion farmacoldgica o quirlrgica.
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INTRODUCCION

Las anomalias vasculares son lesiones congénitas del de-
sarrollo anormal del sistema vascular,1 han sido clasificadas
desde 1996 por la International Society for the Study of Vascular
Anomalies (ISSVA), en dos grandes grupos: tumores vascula-
res y malformaciones vasculares.? Entre los tumores vasculares
se encuentran los hemangiomas infantiles (HI), los hemangio-
mas congénitos, el hemangioendotelioma kaposiforme y el de
células fusiformes, el angioma en penacho y los tumores vas-
culares adquiridos donde se encuentra el granuloma pidgeno
entre otros.**

Los hemangiomas congénitos (HC) se subdividen en rapida-
mente involutivos (RICH) y no involutivos (NICH). Los HC son
tumores vasculares raros, estan presentes desde el nacimiento,
ya que tienen su fase de proliferacién en el utero.2 El RICH
fue descrito por Boon, Enjolras y Mulliken en 1996 en una se-
rie de 31 casos,5 posteriormente en 2001 los mismos autores
encabezados por Enjolras describieron el NICH en un estudio
retrospectivo de 53 pacientes.6 En los ultimos afios, los HC han
sido reconocidos como entidades distintas de los Hl, debido a
que presentan una evolucion, histopatologia e inmunohistoqui-
mica distinta.

Se revisaron las bases de datos de la Revista Médica Hon-
durefia, Revista Honduras Pediatrica, Revista de la Facultad de
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Ciencias Medicas y Revista de los Posgrados de Medicina y no
se encontraron publicaciones de esta patologia en la literatura
médica nacional.

Se presenta caso de RICH, que tras su rapida involucion
no dejé secuelas morfoldgicas y debido a que se trata de un
raro tumor se revisan las caracteristicas especificas del mismo
para conocimiento del gremio médico en general y asi evitar un
manejo agresivo e innecesario.

CASO CLINICO

Madre sana de 24 afios, gesta 2, para 1, curs6 embarazo
normal con 4 controles, obteniendo por cesarea producto feme-
nino unico, a las 39.4 semanas de gestacion, con APGAR 8y 9
al primer y quinto minuto respectivamente, peso 3,510 g, talla
47 cm, perimetro cefalico 34 cm, se observd masa en region
parietal izquierda, por lo que a las dos horas de vida se inter-
consulté con dermatdlogo pediatra encontrando una tumoracién
eritematoviolacea de 3.8 cm x 2.7 ¢cm, de consistencia firme,
bordes bien definidos, no ulcerada con superficie lisa brillante,
observandose trayectos vasculares radiales y escaso cabello,
que provocaba desplazamiento hacia abajo del pabellén auri-
cular izquierdo (Fig. 1). Con sospecha clinica de hemangioma
congénito, se realiza ultrasonido doppler, en el cual se observd
imagen hipoecogénico con vascularidad, sugestivo de heman-
gioma.

Alos 23 dias de edad la lesion media 3.0 cm x 2.5 cmy alos
58 dias 2.5 cm x 1.8 cm por lo que se considero el diagnostico
de hemangioma congénito rapidamente involutivo (Fig. 2). A los
8 meses de edad, la lesion se observd completamente plana sin
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Figura 1. Alas 2 horas de vida, tumor de 3.8 cm x 2.7 cm, con
trayectos vasculares en disposicion radial.

Figura 3a: 8 meses de edad, involucion completa con eritema.

piel redundante ni atrofia, presentando unicamente leve eritema
que va reduciéndose e incrementando la poblacién de cabello
(Fig. 3a, 3b).

DISCUSION

Los hemangioma infantiles (HI) son los tumores mas fre-
cuentes afectando alrededor del 4% de los nifios.” Suelen estar
ausentes o incipientes al nacer, crecen rapidamente durante los
primeros 6 meses de vida, para luego involucionar paulatina-
mente a lo largo de los afios," observandose regresiéon completa
en 76% a los 7 afos, y en el 90% a los 9 afos.®La mayoria
no presenta graves complicaciones, pero hasta en un 12% son
considerados complejos, presentando ulceracion y sangrado,
insuficiencia cardiaca y trombocitopenia con coagulopatia por
consumo.?Los HlI tipicos aparecen en el periodo postnatal, cre-
cen rapidamente y remiten lentamente.®

El término HC fue descrito por Boon et al en 1996,° para
denotar un tumor vascular que ha crecido a su maximo tamafio
en Utero y que no exhibe crecimiento postnatal,® al contrario de
los HI. De acuerdo con su evolucion, se clasifican en dos sub-
tipos: hemangioma congénito rapidamente involutivo (RICH) y
hemangioma congénito no involutivo (NICH).? La mayoria de
los RICH desde su descripcion original por Boon et al han sido
clasificados segun tres variantes morfoldgicas: tumor violaceo
con grandes venas con disposicion radial, como ocurri6 en el
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Figura 2. A los 58 dias se ha reducido a 2.5 cm x 1.8 cm, no
hay deformacion del pabellén auricular.

Figura 3b. A los 13 meses, eritema residual leve con mas po-
blacion del cabello.

caso descrito; tumor hemisférico cubierto de telangiectasias con
halo palido periférico, y tumor rosado-violaceo firme a la palpa-
cion.2” Los NICH fueron descritos por Enjolras et al en 2001, de-
finiéndolo como un tumor vascular tnico con una presentacion
clinica relativamente distinta,® usualmente menos exofiticos y
en muchos casos como placas redondas u ovales ligeramente
induradas con pequefias telangiectasias y palidez en la superfi-
cie. Ambos, RICH y NICH se localizan mayormente en cabeza,
cuello y extremidades.’

El RICH es el subtipo de hemangioma congénito mas fre-
cuente, y ocurre con igual frecuencia en ambos sexos,?® los
NICH predominan en varones en una relacion 3:2, en cambio
los HI son 3-5 veces mas frecuentes en nifias.?

La mayoria de los RICH muestran involucién acelerada en
el primer afio de edad, con involucion completa entre los 6 y 14
meses; como el caso descrito que a los 8 meses ya se habia
aplanado por completo mostrando solo eritema; mientras que
los NICH no involucionan y su crecimiento es en proporcion al
tamafio del nifio.” Los RICH de manera ocasional, pueden tener
una involucion significativa, aunque no total, durante el primer
afio y dejar una lesion residual similar a un NICH, fenémeno que
algunos autores han denominado “RICH a NICH".278 En 2014,
Larralde et al reporté una serie de 25 casos de RICH que cons-
tituye la segunda serie mas grande después de la de Boon et
al en 1996, donde el 64% presentaron involucion completa y el
36% lo hicieron parcialmente de RICH a NICH.2 Se han descrito
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6 casos de RICH con regresion fetal, observandose un parche
atréfico, pélido con venas dilatadas, con un halo hipocrémico,
cuyas lesiones continuaron involucionando durante el primer
afio de vida, volviéndose progresivamente delgado y menos
violaceo.'” Recientemente se han descrito 2 casos con pustulas
en su superficie como presentacion inusual,™ y otros de aspec-
to multifocal con apariencia lobulada, en éstos hubo desarrollo
postnatal de HI tipicos que se manifestaron en otras partes del
cuerpo,® existiendo otros reportes de RICH como casos aisla-
dos."*" La incidencia exacta de los hemangiomas congénitos
cutaneos es desconocida.’

La patogénesis de los hemangiomas congénitos tanto del
RICH como del NICH no esta bien definida, dado los pocos re-
portes publicados.®’

Si bien la mayoria de los RICH evoluciona de manera favo-
rable, se han descrito complicaciones graves: hemorragia que
amenaza la vida por trauma al momento del parto, ™ trombocito-
penia transitoria y coagulapatia por consumo que no altera los
factores de coagulacién que ocurre y se resuelve durante las pri-
meras semanas de vida, por lo que se considera un fenomeno
distinto del sindrome de Kasabach-Merritt, que solo se ve en he-
mangioendotelioma kaposiforme y en el angioma en penacho,?”
los cuales crecen rapidamente y se vuelven dolorosos posterior
a la transfusién de plaquetas, cosa que no ocurre con los HC.™
Se ha reportado su asociacion con el sindrome de PHACE en 1
caso, en un lactante con un RICH craneofacial, con anomalias
cardiacas y fistula arteriovenosa intracraneal.

Tras su répida involucion el RICH puede dejar secuelas mor-
foldgicas menores como atrofia, piel redundante, telangiectasias
persistentes, hipopigmentacién, alopecia permanente 7 0 como
la reportada en labio superior que tras su involucién dej6 secue-
las que recordaban a una fisura labial minima,” el caso descrito
solo muestra eritema desde los 8 meses de vida que se ha re-
ducido (Fig. 3b). De los 25 casos reportados por Larralde et al
solo el 14% dejo piel de apariencia normal.?

El diagndstico de HC es fundamentalmente clinico pero en
ciertos casos ocasionalmente pueden ser necesarios estudios
de imagen: ultrasonido e imagen de resonancia magnetica (IRM),
asi como también el estudio histopatolégico e inmunohistoqui-
mico. La diferenciacion entre RICH y NICH se establece con la
evolucion. Ambos, RICH y NICH tienen apariencia histopatolé-
gica similar de pequefios a grandes I6bulos de proliferaciones
capilares embebidas en un estroma denso fibroso y rodeado de
grandes vasos displasicos pudiendo observarse trombocitosis
focal, siendo comun calcificaciones y depdsitos de hemosideri-
na. El principal diagnéstico diferencial del HC es el HI.

En adicion a su presencia como tumores totalmente forma-
dos al nacer, los hallazgos histopatoldgicos claramente los se-
para de los HI, en los cuales se muestran compuestos por célu-
las endoteliales densamente empaquetadas que forman peque-
fios capilares, células endoteliales ensanchadas y proliferacion
endotelial, la cual es marcada durante la fase de crecimiento,
presentando una arquitectura lobular.”

La ausencia de la proteina transportadora-1 de glucosa
(GLUT-1), marcador inmunohistoquimico capaz de diferenciar
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los hemangiomas del resto de las anomalias vasculares, descu-
bierto en el 2000 por P.E. North, que esta virtualmente presente
en todos los HI,"*® y es negativa en los HC; en el caso descrito
no fue posible hacer esta prueba ya que no esta disponible en
el pais, pero la correlacién clinica de estar totalmente formado
al nacer, la rapida y completa involucion a los 8 meses de edad
permitié hacer el diagnéstico de RICH.

Otros tumores vasculares, como el hemangioendotelioma
kaposiforme y el angioma en penacho, deben considerarse en-
tre los diagndsticos diferenciales, especialmente cuando hay
asociacién con trombocitopenia y coagulopatia por consumo.
También deben diferenciarse de la miofibromatosis infantil, el
rabdomiosarcoma y malformaciones arteriovenosas.?’®

Con el uso rutinario de ecografia prenatal se han diagnos-
ticado algunos hemangiomas voluminosos en Utero. La detec-
cién precoz depende del tamafio y localizacion de la lesion, asi
como de la posicion fetal.”” La ultrasonografia prenatal permite
la deteccién de hemangiomas congénitos desde las 12 sema-
nas de gestacion, la diferenciacion entre RICH y NICH no se
puede realizar por ultrasonido prenatal.

Aunque no existen guias claras, se debe considerar el na-
cimiento por via cesarea para prevenir el trauma asociado al
atravesar el canal de parto." La ecografia doppler muestra un
tumor vascular con alto flujo, con alto pico de velocidad sisto-
lica, estructura interna homogénea, vasos sonograficamente
visibles y calcificaciones. La presencia de microshunts puede
hacer sospechar un NICH.® La IRM de alto flujo demuestra re-
forzamiento heterogéneo, ausencia de edema periférico, con
bordes bien definidos. En el caso de los Hl, la ecografia doppler
se utiliza para diferenciar los tumores vasculares de lesiones
neoplasicas, demostrando un patrén de alto flujo, el cual los
diferencia de malformaciones vasculares y tumores sdlidos. La
IRM demuestra una masa bien circunscrita, densamente lobu-
lada con una intensidad de sefial intermedia en las imagenes
ponderadas en T1 y una sefial moderamente hiperintensa en
imagenes ponderadas en T2.

El tratamiento de los HC esta basado en el tamario, localiza-
cién y complicaciones del tumor. El diagndstico permite un tra-
tamiento inicial apropiado que para la gran mayoria de los RICH
es el manejo expectante. El tratamiento temprano diferente a la
observacion se reserva para casos precisos en los que la locali-
zacion implique complicaciones graves mientras se produce su
involucion y bajo lineamientos similares a aquellos seguidos en
los HI.® Son raras las ocasiones en las que se necesita manejo
farmacoldgico o quirdrgico, las opciones terapéuticas reporta-
das incluyen corticosteroides sistémicos, embolizacion y extir-
pacion quirdrgica.>' La mayoria de los NICH no necesitan tra-
tamiento, sin embargo en caso de lesiones grandes o sintomati-
cas es de eleccion la extirpacién quirdrgica.>" El laser pulsado
es Util para reducir la presencia de telangiectasias superficiales.

CONCLUSION

Se presenta el caso de recién nacida con un hemangioma
congénito répidamente involutivo (RICH), con un cuadro cli-
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nico caracteristico que remitié a los 8 meses de vida dejando
Unicamente leve eritema residual, que no ha sido reportado en
publicaciones previas. La paciente ha permanecido en observa-
cion durante 18 meses posteriores a su nacimiento, sin ninguna
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NICH ya que tienen evolucion, pronéstico y tratamiento diferen-
te. Si bien en ocasiones los HC son lesiones alarmantes, es
importante su correcto diagndstico, para no tomar conductas
agresivas innecesarias y dar un asesoramiento apropiado a los

complicacion. Los RICH deben diferenciarse de los HI y de los  padres.
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SUMMARY. Introduction. Congenital hemangioma is a rare vascular tumor described in the last two decades whose growth happens
in uterus so at the time of birth it is totally formed. According to its evolution you can distinguish two subtypes: rapidly involuting
congenital hemangioma whose complete remission occurs between the 6 and 14 postnatal months and the noninvoluting congenital
hemangioma. Clinical Case. Newborn with a mass in its left parietal region of 3.8 cm x 2.7 ¢cm with clinical and ultrasonographic image
compatible with congenital hemangioma; observation was recommended, presenting rapidly involution and complete regression at its
8 months of age, leaving only residual erythema. Conclusions. Before a case of congenital hemangioma expectant treatment should
be done, since it usually does not require surgical or pharmacological intervention.

Keywords: hemangiomas, regression, congenital, new born.
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