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PUNTOS CLAVE

® lasanomalias vasculares, presentes desde el nacimiento
oen los primeros meses de vida, se clasifican en tumores
vasculares y malformaciones vasculares.

e Dentrode lostumores vasculares, el hemangioma infan-
til es el tumor benigno mas frecuente de la infancia.

e El pediatra de Atencion Primaria tiene un papel funda-
mental en |a sospecha precoz del hemangioma infantil y
en la derivacion preferente al dermatélogo.

e Podemos sospechar un hemangioma ante lesiones pre-
cursoras en el recién nacido (lesion blanquecina localiza-
da, macula eritematosa o telangiectasias).

e Elhemangioma infantil tiene una evolucion caracteristi-
ca: fase proliferativa inicial, de rapido crecimiento, y fase
lenta, de involucion espontanea.

e Elpediatra debe tener un alto indice de sospecha de he-
mangioma infantil ante una lesién vascular que aparece
y crece en las primeras semanas de vida.

® los hemangiomas infantiles localizados en la cabeza, el
cuelloylaregion lumbosacra, pueden asociar malforma-
ciones estructurales subyacentes.

® Es muy importante reconocer los factores de riesgo de
estos tumores ya que el tratamiento precoz en los casos
graves reduce las complicaciones y secuelas.

® En la mayoria de los casos el diagnostico es clinico. La
ecografia simple, eco-Doppler o resonancia magnética
se realizaran si hay duda diagnostica o se precisa un es-
tudio de extension.

e Eltratamiento de los hemangiomas infantiles en ocasio-
nes es complejo y precisa atencion multidisciplinar. El
propranolol via oral es de eleccion.

RESUMEN

El hemangioma infantil es el tumor mas frecuente en la in-
fancia. Normalmente no es visible al nacimiento, y aparece en
las primeras 4-6 semanas de vida. Tienen una evolucion carac-
teristica con una primera fase proliferativa, con rapido creci-
miento dela lesion en los primeros meses, una segunda fase de
crecimiento mas lento y una tercera fase involutiva progresiva,
que seinicia en torno al afio de vida. El diagnostico es clinico en
la mayoria de los casos y debe realizarse lo antes posible para
iniciar el tratamiento precozmente. Las pruebas de imagen
(ecografiay resonancia magnética) serdn de utilidad en caso de
duda diagnostica y estudio de extension de la lesion. Las com-
plicaciones mas frecuentes son ulceracion y compromiso esté-
tico. El tratamiento de eleccién es el propranolol via oral.

INTRODUCCION

Los hemangiomas de la infancia constituyen proliferaciones
endoteliales benignas. La International Society for the Study of
Vascular Anomalies (ISSVA) en 2014 (y recientemente revisado
en mayo de 2018), clasifica las anomalias vasculares en tumo-
res vasculares y malformaciones vasculares. Dentro de los tu-
mores vasculares se encuadra el hemangioma infantil (HI), tu-
mor benigno mas frecuentes de la infancia®.

Poseen una historia natural que los caracteriza y diferencia
de otros tumores y malformaciones vasculares.

El hemangioma no suele estar presente al nacimiento, sino
que aparece en las primeras semanas de vida. En una primera
fase proliferativa la lesién crece rapidamente durante los pri-
meros meses, la segunda fase es de estabilidad o crecimiento
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mas lento y alrededor del afio de vida, inicia una tercera fase
involutiva progresiva en los siguientes anos. La involucion en
muchos casos no es completa y puede dejar lesion residual o
secuela en los casos de riesgo. La duracién de estas fases varia
en funcion del tipo de hemangioma, ya que es un tumor muy
heterogéneo’.

EPIDEMIOLOGIA

La incidencia del HI en nifios menores de un afio es alta (4-
10%), es mas frecuente en nifias y en la raza caucasica. Entre los
factores de riesgo se incluyen la prematuridad, el bajo peso al
nacer, las gestaciones multiples, la edad materna avanzada, la
placenta previa y la preeclampsia®’.

PATOGENIA

La etiopatogenia del HI no es bien conocida, existen hipote-
sis que mencionan factores intrinsecos (factores angiogénicos
y vasculogénicos) y factores extrinsecos (hipoxia tisular) que
probablemente contribuyan al desarrollo del HI. Otra hipétesis
relaciona el HI con el tejido placentario, el endotelio de la pla-
centay el endotelio de los hemangiomas comparten el marca-
dor GLUT-1, tincién inmunohistoquimica utilizada para el diag-
noéstico del HI*.

PRESENTACION CLINICA. CLASIFICACION

El aspecto clinico del hemangioma depende de la fase evo-
lutiva en que se encuentre, de la profundidad a la que se situe
la proliferacién vascular en la dermis y de la localizacién de las
lesiones. La capacidad de crecimiento de un hemangioma es
muy variable, algunos HI casi no proliferan o su crecimiento es
minimo (se denominan hemangiomas abortivos o hemangio-
mas de crecimiento minimo) mientras otros proliferan hasta
alcanzar untamano considerable. Al ser tumores heterogéneos
su clasificacion es importante para orientar el prondstico y tra-
tamiento, asi como para conocer potenciales complicaciones?.

Como lesion precursora del HI podemos encontrar al naci-
miento® una lesion blanquecina localizada, una macula erite-
matosa o telangiectasias.

Los HI pueden clasificarse clinicamente segtin dos criterios**:

1. Profundidad de los vasos afectados.

2. Forma o patrén de distribucion.

Segun la profundidad a la que se sitde la proliferacion vascu-

lar en la dermis se clasifican en:

e Hemangioma superficial (Figura 1): papula, placa o tu-
mor de color rojo vivo, superficie lisa o suavemente lobu-
lada, localizado en la dermis superficial. Son los mas
frecuentes.

e Hemangioma profundo (Figura 2): tumoracién con su-
perficie del mismo color que la piel vecina o discreta-
mente azulado, a veces con telangectasias finas en su-
perficie, localizado en la dermis profunda. Suele aparecer
mas tarde y prolifera mas tiempo que los hemangiomas
superficiales.

Figura 1. Hemangioma superficial.

& s
Figura 2. Hemangioma profundo.
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Hemangioma mixto (Figura 3): doble componente, el
superficial da color rojo al hemangiomay el componente
profundo aporta volumen.

Forma o patron de distribucion:

Focal o localizado (Figura 4): hemangioma mas frecuen-
te, de forma redondeada u ovalada, localizado predomi-
nantemente en cabeza y cuello.

Multifocal (Figura 5): hay multiples hemangiomas foca-
les, generalmente superficiales y de pequefo tamafio,
con osin afectacion visceral. Cuando estan presentes 5 o
mas hemangiomas cutaneos debe descartarse la pre-
sencia de hemangiomas hepaticos mediante ecografia
abdominal.

Segmentario (Figura 6): lesién mas grande, tipo placa
alargada, que ocupa territorios mas extensos de la piel,
con formas geograficas. A veces se repiten en pacientes
siguiendo unidades de desarrollo embrioldgico. Tienen
peor prondstico (mas riesgo de ulcerarse), mayor riesgo
de asociar manifestaciones extracutaneas y hemangio-
mas internos.

Figura 3. Hemangioma mixto.

6

Figura 4. Hemangioma focal.

Indeterminado (Figura 7): lesién en la que es dificil de-
terminar si es focal o segmentario.

Fases evolutivas del HI°

Fase proliferativa: el hemangioma crece rapidamente
durante los primeros meses de vida, especialmente des-
de la semana 5 hasta la semana 10-12. La mayoria de los
Hl alcanzan el 80% de su tamano maximo en torno al
octavo mes de vida. Puede seguir aumentando su volu-
men hasta los 10 meses y, en los de mayor tamafio o con
un importante componente profundo, hasta los 18 me-
ses de vida.

Figura 5. Hemangioma multifocal.
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Figura 6. Hemangioma segmentario.

® Fase de estabilidad: en la mayoria de los HI el ritmo de
crecimiento se minimiza y la lesion permanece estable
entre 10- 13 meses de vida.

e Faseinvolutiva: seiniciaentorno al ano de vida, la lesion
va disminuyendo progresivamente alcanzando la involu-
cion maxima, un 50% a los 5 afos y hasta un 70% a los 7
afos de vida. Cuanto mas tardia sea la involucién mayor
es la posibilidad de ocasionar lesiones residuales. El sig-
no de regresion de un Hl es un ligero aclaramiento de |a
lesion, de un rojo brillante a un rosado, apareciendo
areas blanquecinas o grisaceas, inicialmente en el centro
con extension progresiva a la periferia, disminuyendo
tension y consistencia de las lesiones.

Asociacion con otras lesiones

Se han descrito dos sindromes asociados a los Hl, especial-
mente los localizados en la cabeza, el cuelloy la region lumbo-
sacra, asociados a malformaciones estructurales subyacentes:

Figura 7. Hemangioma indeterminado.
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e Sindrome PHACES (Posterior fossa malformations, He-
mangiomas, Arterial anomalies, Cardiac defects, Eye ab-
normalities, Sternalcleft, Supraumbilical raphe syndro-
me), conjunto de alteraciones asociadas a hemangioma
grande y segmentario localizado en cara, cuero cabellu-
do o cuello. Los criterios diagndsticos para el sindrome
PHACES se establecieron por consenso en 2009%3¢,

e Sindrome PELVIS (Perineal hemangioma, External geni-
talia malformations, Lipomyelomeningocele, Vesicore-
nal abnormalities, Imperforate anus, Skin tag), también
conocido como SACRAL/LUMBAR, se refiere al conjunto
de alteraciones asociadas a hemangioma grande y seg-
mentario localizado en region lumbosacra®?”.

DIAGNOSTICO

El diagnéstico del Hl es clinico en la mayoria de los casos. La
historia clinica recogera los antecedentes de la gestacion, pe-
riodo neonatal y la evolucion natural de la lesion, tan caracte-
ristica. La exploracion fisica revelara la presencia de lesién pre-
cursora (presente en un 30-50%), localizacion del hemangioma,
numero de lesiones, tamano, distribucion, momento evolutivo
de la lesion y la presencia de complicaciones. En los hemangio-
mas profundos, que carecen de la coloracion roja caracteristica
y presentan un tono azulado, con un debut mas tardio, en ge-
neral entorno alos 3-4 meses de vida, es recomendable realizar
ecografia con Doppler para confirmar el diagndstico. En casos
excepcionales o si existen dudas de si se trata de otro tumor se
podria recurrir a la biopsia cutanea y realizar la tincién con el
marcador GLUT-1, de alta especificidad?

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnostico diferencial de la lesion precursora, detectada
en los primeros dias de vida, se hara con malformaciones capi-
lares, nevus anémicos, nevus hipocrémicos o traumatismos.

El diagndstico diferencial del HI es amplio, dependera de la
localizacion de la lesion:

e Hl superficial se realizara con hemangiomas en pena-

chos y hemangiopericitomas.

e HI profundo con gliomas nasales, quistes dermoides y

lipomas.

e HI multifocal con la histiocitosis de células de Langer-

hans, entre otros?.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS??

Para el diagnostico del HI no suele ser necesario realizar
pruebas complementarias.

La técnica de imagen mas utilizada es la ecografia simple y
la eco-Doppler, recomendada en los siguientes casos:

e Para confirmar en ocasiones el diagnostico de HI, sobre

todo cuando el diagndstico de la lesion es incierto.

e Para confirmar el diagnéstico de HI profundo que carece
de lesiones superficiales.

® Enlaevaluacion de la fase de crecimiento del HI, ya que
presenta caracteristicas diferentes segun la fase en que
se encuentre (sobre todo en la velocidad de flujo, presen-
tando alto flujo en la fase proliferativa y ausencia o bajo
en la fase involutiva).

e Paradefinir la extension y profundidad del componente
profundo de las lesiones mixtas.

e Enelestudio de posibles comorbilidades en los heman-
giomas de mayor tamano, si sospechamos un sindrome
PHACES o sindrome PELVIS.

® Enpresencia de hemangiomas cutaneos multifocales (5
0mas), la ecografia abdominal ayuda a descartar la pre-
sencia de hemangiomas viscerales (los hemangiomas
hepaticos son los mas frecuentes).

® Enlos hemangiomas segmentarios de la zona de la bar-
ba, especialmente si son bilaterales, para descartar la
afectacion de la via aérea.

e Para monitorizar la respuesta al tratamiento.

La RM es la técnica de imagen mas util para definir la exten-
sion y caracteristica tisular de las lesiones vasculares, asi como
para el estudio de malformaciones asociadas si sospechamos
un sindrome PHACES o sindrome PELVIS.

La biopsia cutdnea es el método diagnédstico directo mas fia-
ble para realizar el diagndstico diferencial con otras lesiones,
aunque en la practica clinica es excepcional recurrir a ella para
el diagndstico de los hemangiomas infantiles.

COMPLICACIONES

Los hemangiomas son lesiones benignas y la mayoria invo-
lucionan de forma espontanea, total o parcialmente, dejando
tejido fibroadiposo residual. Las complicaciones de los HI se
pueden presentar a nivel local o por afectacién de 6rganos o
funciones importantes. Los hemangiomas segmentarios de
mayor tamano, localizados en la cara y la zona lumbosacra, tie-
nen mas riesgo de presentar complicaciones y dejar secuelas
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estéticas. Los HI pequefios, superficiales, profundos o mixtos,
localizados en zona distintas a las anteriores son considerados
de bajo riesgo de causar secuelas y complicaciones. Los derma-
tologos pediatricos recogen complicaciones en cerca del 25%
de los HI, siendo las mas frecuentes: ulceracion, compromiso
estético, infeccion, sangrado y dolor?.

e Lla ulceracion es la complicacién mas frecuente y suele
producirse en la fase proliferativa (4- 6 meses de edad).
Son factores de riesgo: lesiones de mayor tamano, Hl
segmentarios y localizados en |a cabeza, el cuello, las zo-
nas perioral, perineal y perianal (zonas de friccion y hu-
medas)y la aparicién de un drea grisdcea en la superficie
del hemangioma. Son lesiones muy dolorosas y pueden
dejar cicatriz permanente?.

e El compromiso estético es otra complicacién importan-
te, al igual que el impacto psicologico que pueden oca-
sionar, especialmente los hemangiomas de gran tamafo
y los Hl localizados en las zonas mas visibles (nariz, gla-
bela, labios o filtro nasal) y mama. El hemangioma pue-
de interferir en el crecimiento normal de estas estructu-
ras y dejar secuelas que precisan correccion quirdrgica.
El riesgo de dejar tejido fibroadiposo inestético depende
del tipo de hemangioma, la localizacién, la elevacion del
borde y si ha habido o no ulceracion. Los HI superficiales
y profundos dejan menos secuelas que los HI mixtos y
voluminosos?32.

Complicaciones de los HI que afectan a 6rganos o funciones

importantes:

e lalocalizacion periocular de los HI puede interferir en el
desarrollo normal de la vision, y ocasionar pérdida de vi-
sion y ambliopia permanente por la disminucion de la
apertura palpebral, estrabismo o compresion del globo
ocular. Estos hemangiomas siempre precisan la valora-
cion del oftalmoélogo pediatrico®?.

e los Hl localizados en labio, mucosa oral o tracto diges-
tivo pueden dificultar la alimentacién, sobre todo los
que se ulceran®.

¢ los hemangiomas cutaneos en la zona mandibular y
zona de la barba, sobre todo si son bilaterales, tienen mas
riesgo de asociar hemangioma subglotico, pueden pre-
sentarse con estridor y poner en compromiso la respira-
cion por obstruccion de la via aérea. Siempre precisan la
valoracion por un otorrinolaringélogo pediatrico®?.

e los Hl pueden afectar a érganos internos, el higado es el
mas afectado. Cuando estan presentes cinco o mas he-
mangiomas cutaneos se debe descartar su presencia en
el higado por medio de una ecografia abdominal, ya que
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la mayoria de los hemangiomas hepaticos son asinto-
maticos, y pueden causar insuficiencia cardiaca de gasto
elevado si son muy numerosos. Los HI difusos pueden
asociar hipotiroidismo, por ello se recomienda monitori-
zar la funcion tiroidea en todos los nifios con angiomas
hepaticos.

e El sindrome PHACES describe las posibles alteraciones
asociadas a hemangiomas faciales segmentarios. Los
hemangiomas que afectan a la region frontotemporal y
mandibular son los que tienen mas riesgo. Los hallazgos
mas caracteristicos que asocian son las alteraciones de
los vasos cerebrales (las mas frecuentes, pueden ser cau-
sa de accidentes cerebro vasculares), defectos de fosa
posterior, anomalias cardiovasculares y anomalias ocu-
lares. La sospecha de PHACES precisa estudio y segui-
miento por un equipo multidisciplinar?®.

e Elsindrome PELVIS (también denominado SACRAL/LUM-
BAR) describe las posibles alteraciones asociadas a he-
mangiomas segmentarios en la region lumbosacra. Los
hallazgos mas caracteristicos asociados a los hemangio-
mas perineales grandes son el disrafismo espinal (lipo-
meningocele, médula enclavada o lipoma intramedular),
las alteraciones anogenitales (ano anterior, ano imperfo-
rado o fistula rectoperineal), las malformaciones genita-
les externas (genitales ambiguos, escroto bifido, hipo o
hipertrofia vulvar) y las anomalias vesicorrenales (rifidn
Unico, reflujo vesicoureteral o alteraciones de la vejiga
urinaria). Un equipo multidisciplinar sera el encargado
del estudio de extension y seguimiento?’.

TRATAMIENTO

Los objetivos del tratamiento son evitar riesgo funcional o
vital, secuelas estéticas o deformidad, tratamientos mas inva-
sivos, minimizar el estrés psicosocial del paciente y la familia y
el manejo adecuado de las complicaciones: ulceracion, dolor,
sangrado, cicatriz y sobreinfeccion?® Segun recoge el consenso
espanol sobre el HI, publicado en 2015, el tratamiento debe
realizarse segun las guias de practica clinica, la experiencia de
los especialistas, las caracteristicas de los pacientes y las prefe-
rencias de sus progenitores. Antes de decidir si es necesario
tratar o no un Hl, es fundamental estratificar el riesgo de la le-
sion y hacer un seguimiento estrecho durante la fase prolifera-
tiva, especialmente en los primeros 2-4 meses de vida. Si bien
es cierto que el Hl acaba involucionando de forma natural, ate-
nuando el color y disminuyendo de tamario, hasta un 69% de
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los hemangiomas no tratados dejan secuela de mayor o menor
grado?®,

Factores que influyen en la eleccion del tratamiento son:
edad del paciente, fase de crecimiento de la lesion, localizacién
ytamano, grado de afectacion cutanea, gravedad de las compli-
caciones, urgencia de la intervencion y posibles consecuencias
psicosociales, siempre teniendo en cuenta la experiencia profe-
sional y la preferencia de los padres®.

Indicaciones absolutas de tratamiento de los HI

e Hl potencialmente mortales o que ponen en peligro la
capacidad funcional (Hl en la via aérea, HI que compro-
meten la vision o alimentaciony los de gran tamano que
puedan causar insuficiencia cardiaca, entre otros).

e Hlulcerado con dolor 0 ausencia de respuesta a las me-
didas basicas de cuidados de heridas.

e HI con riesgo de secuelas permanentes (tejido fibroadi-
poso, piel redundante o telangectasias) o desfiguracion
(los HI localizados en glabela, punta nasal o labios).

Tratamiento sistémico?3>8°

B-bloqueantes

La primera comunicacién sobre el uso de B-bloqueantes en
el Hlse realizd en 2008, hoy en dia se considera la primera linea
de tratamiento.

El propranolol por via oral es el Unico tratamiento del HI
aprobado en la actualidad. Su eficacia es superior a cualquier
otro tratamiento, en cualquier localizacién. El mecanismo de
accion no se conoce completamente, se propone la vasocons-
triccion e inhibicion de la angiogénesis entre otros. No existe
actualmente una forma estandarizada de iniciar el tratamien-
to, se aconseja seguir la pauta recomendada por el grupo de
expertos recogidas en el consenso espafiol sobre el HI.

Recomendaciones previas al inicio del tratamiento: es preci-
so realizar una historia clinica personal y familiar detallada,
acompafada de una exploracion fisica para descartar proble-
mas cardiovasculares y pulmonares, no se considera necesario
realizar una evaluacion exhaustiva cardiologica en pacientes
asintomaticos sin patologfa cardiaca previa.

Inicio del tratamiento: el tratamiento con propranolol oral po-
dria iniciarse de forma ambulatoria si el paciente tiene mas de 5
semanas de edad. Requeririan ingreso hospitalario los pacientes
menores de 5 semanas de edad, si padecen una enfermedad car-
diovascular o respiratoria, tienen antecedentes de hipoglucemia
o bajo apoyo sociocultural. Se iniciara entre las 5 semanas y los 5
meses de vida con dosis de 1 mg/kg/dia, administrado en dos
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dosis (una por la mafiana y otra a Gltima hora de la tarde, con
un intervalo minimo de 9 horas entre ambas dosis), aumentan-
do progresivamente hasta la dosis terapéutica de 3 mg/kg, si
no hay respuesta. Aconsejan la observacion ambulatoria tras la
primera administracion en cada cambio de dosis, monitorizan-
do la frecuencia cardiaca y la presion arterial para descartar
complicaciones cardiovasculares. Para evitar el riesgo de hipo-
glucemia, debe administrarse durante la alimentacion de nifio
o inmediatamente después.

Suspension del tratamiento: la duracion del tratamiento re-
comendada es entre 6-9 meses. No precisa una disminucion
progresiva de la dosis. Al suspender el tratamiento puede ob-
servarse recoloracion o verdadero crecimiento del hemangio-
ma; se puede reiniciar el tratamiento y prolongarlo mas alla de
los 12 meses.

Indicaciones: esta indicado iniciar tratamiento con propra-
nolol en los HI con indicaciones absolutas de tratamiento (se-
faladas anteriormente), HI més grandes, HI segmentarios y Hl
con componente profundo.

Contraindicaciones: esta contraindicado el tratamiento con
propranolol si el paciente presenta bradicardia sinusal, hipo-
tensién, bloqueo cardiaco de primer grado o mayor, insuficien-
cia cardiaca, shock cardiogénico, asma o hiperreactividad de las
vias aéreas y la hipersensibilidad conocida al farmaco. Son pa-
cientes de alto riesgo y se recomienda precaucion en sindrome
PHACES que tienen anomalias vasculares intracraneales.

Otros B-bloqueantes: acebutol, atenolol y nadolol, de los
que se dispone menos experiencia, han mostrado también efi-
cacia sin ventajas significativas sobre el propranolol.

Efectos secundarios de los B-bloqueantes: los mas comunes
incluyen alteraciones del suefio (agitacion, insomnio o pesadi-
llas), extremidades frias, diarrea e hiperreactividad bronquial.
Efectos adversos menos frecuentes son bradicardia e hipoten-
sion, generalmente asintomatica, e hipoglucemia grave, aso-
ciada a convulsiones y con posible afectacion de la memoria,
estado de animoy funciones psicomotoras.

Corticoides sistémicos

Han sido el tratamiento de eleccion de los HI complicados
hasta 2008, reservados hoy para pacientes con contraindicacio-
nes o respuesta inadecuada con propranolol. Si se inicia el tra-
tamiento con prednisona en la fase proliferativa del hemangio-
ma, es mas probable que se obtenga mejor resultado. En un
tercio de los pacientes no hay respuesta. El tratamiento con cor-
ticoides con dosis altas y tiempo prolongado asocia muchos
efectos adversos, como facies cushingoide, irritabilidad, altera-
ciones del suefio, retraso del crecimiento, reflujo gastrointestinal,
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hipertension e inmunosupresion, que tienden a ser reversibles
al suspender el tratamiento.

Tratamiento topico*>°

El timolol tépico, en colirio o gel al 0,25- 0,5%, ha mostrado
efectividad sin efectos secundarios significativos en Hl superfi-
ciales, pequenos y en HI de localizacion periocular. Se aplican
2-3 gotas sobre |a lesion y es mas efectivo en oclusion. La pre-
sentacion en gel tiene menos absorcion sistémica.

Otros tratamientos utilizados en décadas pasadas, como las
inyecciones de esteroides intralesionales o tratamientos pro-
metedores como el interferon a- han dejado de usarse, por sus
efectos adversos.

Laser

El tratamiento con laser estd indicado en los Hl ulcerados y
como tratamiento de las secuelas, telangectasias y lesiones re-
siduales.

No existe suficiente evidencia para recomendar el trata-
miento con laser como primera opcion terapéutica en la fase
proliferativa del hemangioma.

Cirugia

La cirugia esta indicada fundamentalmente para el trata-
miento de las secuelas, mucho menos frecuentes desde el uso
del propranolol.

Puede ser la primera opcion de tratamiento en los HI pedun-
culados, HI con ulceracion dolorosa y persistente, HI que cau-
san compresion sobre el globo ocular y los HI que provocan
deformidad progresiva facial.

Atencion psicologica

El impacto psicoldgico que pueden causar algunos Hl en los
pacientes y sus familias necesitara de valoracion psicolégica
para evitar aislamiento social, depresion y ansiedad.

Tratamiento de las complicaciones?

e Ulceracion del hemangioma. Las opciones de tratamien-
to que disponemos para tratar la ulceracion de un Hl
son: tratamiento antibidtico empirico topico * oral tras
recogida de cultivo microbioldgico, propranolol oral,
analgesia, exéresis quirurgica y sino es operable, valorar
laser.

Los hemangiomas de localizacion periocular que pueden
interferir en el desarrollo normal de la vision se tratan
con propranolol oral, pudiéndose sustituir en los casos
leves por timolol colirio al 0,5%.
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MANEJO MULTIDISCIPLINAR 'Y PAPEL DEL
PEDIATRA DE ATENCION PRIMARIA?

El pediatra de Atencion Primaria (PAP) tiene un papel funda-
mental en la sospecha precoz del Hly en la derivacion preferen-
te al dermatdlogo (se aconseja como maximo 2-3 semanas de
tiempo de espera), para confirmar del diagnéstico y valorar ini-
cio de tratamiento, en caso de ser necesario, antes de los 3 me-
ses de vida. EI PAP también debe hacer un seguimiento estre-
cho hasta los 3 meses y valorar en cada visita el riesgo vital,
funcional o de posibles secuelas.

En el consenso espafol sobre el Hi se recogen los motivos de
derivacion del PAP segln tipo de HI a Dermatologia:

e Hlfaciales segmentarios grandes, por riesgo de asocia-
ciones.

Hl con afectacion de la punta de la nariz, el pabellon au-
ricular, la glabelay la zona central de la cara, por el com-
promiso estético.

HI periorbitales y retrobulbares, por el compromiso vi-
sual.

HI labiales y periorales, por la dificultad en la alimenta-
ciény la propension a la ulceracion y a producir deformi-
dades permanentes.

Hlen la zona lumbosacra, por riesgo de asociaciones.

Hl en perineo, axila o cuello, por riesgo de ulceraciones.

HI multifocales con 5 0 mas lesiones, por riesgo de afec-
tacion hepdtica o visceral.

Hl ulcerado, para tratamiento de la ulceracion y del dolor.
Hl superficiales muy elevados con borde vertical abrupto
y pedunculados, por riesgo de deformidad permanente.

El PAP deberd conocer los distintos aspectos del tratamien-
to: dosis, duracion, efectos secundarios, como actuar ante ellos
y los cuadros intercurrentes que pueden afectar al tratamiento
(por ejemplo, bronquiolitis) para poder realizar un seguimiento
adecuado.

El diagnostico y seguimiento de los pacientes con HI com-
plejos debe realizarlo un equipo multidisciplinar, formado por
dermatologos, pediatras, cardidlogos, anatomopatdlogos, ra-
diélogos, cirujanos, otorrinolaringélogos (ORL), oftalmélogos,
neurologos y neurocirujanos.

El equipo que elaboro el consenso espafiol propone el si-
guiente manejo intrahospitalario de los HI:

e Confirmacion del diagndstico clinico por dermatélogos,
asi como valoracion del riesgo de compromiso funcional,
estético, anomalias asociadas, complicaciones y secuelas.
Consultas a especialistas pediatricos: oftalmélogo en HI
con riesgo de compromiso visual, ORL en los HI de la
zona de la barba, cirujano en los HI pediculados y secue-
las estéticas, radidlogo, neurologo y neurocirujano si hay
sospecha de sindrome PHACES o LUMBAR.

Decision terapéutica de acuerdo con los especialistas
implicados. Inicio en hospital de dia o ingreso hospitala-
rio en los casos que proceda. Consultar con pediatra o
cardiologo si surgen efectos secundarios.

Programacion de revisiones en consulta de Dermatolo-
gia y especialistas implicados. Registro fotografico para
control de la evolucion y respuesta terapéutica.
Reuniones periddicas del equipo multidisciplinar para
discutir los casos complejos de HI.

CUADERNO DEL PEDIATRA

B Elpediatra de Atencidn Primaria tiene un papel fundamental en la sospecha precoz del hemangioma infantil
yen la derivacion preferente al dermatologo, para confirmar del diagnostico y valorar inicio de tratamiento, en
caso de ser necesario, antes de los 3 meses de vida.

El seguimiento del paciente con hemangioma infantil debe ser intensivo en los primeros meses, la fase de

rapido crecimiento del hemangioma, para detectar posible riesgo vital, funcional o de aparicion de secuelas.

Los hemangiomas infantiles multifocales, en nimero igual o mayor de 5, tienen un riesgo aumentado de

acompanarse de hemangiomas viscerales; la afectacion hepatica es la mas frecuente, por ello es obligado
realizar unaecografia abdominal a estos pacientes.

La localizacion periocular de los hemangiomas puede interferir en el desarrollo normal de la vision, ocasionan-

do pérdida de vision y ambliopia permanente, por ello precisan tratamiento precoz y valoracion del oftalmé-

logo pediatrico.
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Los hemangiomas en la zona mandibular y zona de la barba, sobre todo los bilaterales, tienen mas riesgo de

asociar hemangioma subglotico y provocar obstruccion de la via aérea, precisan siempre la valoracion de un

ORL pediatrico.

Los hemangiomas infantiles grandes y segmentarios, localizados en cabeza, cuello y regién lumbosacra requie-

ren un estudio de imagen ya que pueden asociar malformaciones estructurales subyacente descritas en el
sindrome PHACES y el sindrome PELVIS/SACRAL/LUMBAR.

El pediatra debera conocer los distintos aspectos del tratamiento con propranolol: dosis, duracién, efectos

secundarios, cdmo actuar ante ellos y los cuadros intercurrentes que pueden afectar al tratamiento (por ejem-
plo, bronquiolitis) para poder realizar un seguimiento adecuado.

Los efectos secundarios mas frecuentes de los B-bloqueantes son las alteraciones del suefo (agitacion, insom-

nio o pesadillas), extremidades frias, diarrea e hiperreactividad bronquial. Menos frecuentes son bradicardia,

hipotension e hipoglucemia grave.
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