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I. RESUMEN

El hemangioma infantil (HI) es el tumor vascular mas comun de la infancia. Se caracteriza por una
proliferacién de células endoteliales de vasos capilares que se presenta en recién nacidos y
lactantes. La incidencia es del 4-10 % de recién nacidos vivos. (3) Predomina en la raza cauciasica y
en el sexo femenino, principalmente en prematuros y en recién nacidos de bajo peso. El Hl presenta
3 fases: de crecimiento, estabilizacion e involucidn espontanea. La localizacién mas frecuente es en
cabeza y cuello. El 10 a 15 % (5) de pacientes con HI no periorificial deja alguna secuela cutanea
después de la fase de involucidn, que incluye telangiectasias, atrofia, piel redundante o tejido fibro-
adiposo. En contraste, el 24% (14) de los pacientes con HI periorificial incluidos ojos, nariz, boca,
oidos y region anogenital presentan un mayor riesgo de complicaciones, siendo la ulceracién la mas
frecuente, en 10-25 % de casos. Las complicaciones se presentan dependiendo del 6rgano afectado,
que incluyen alteracién de la visién, de la percepcion auditiva, deformidad de estructuras nasales,
labiales y maxilodentales.

En el presente estudio se describen las complicaciones de pacientes pediatricos con HI
periorificiales, las cuales no han sido reportadas previamente en nuestro pais.

Il. ANTECEDENTES
A. INTRODUCCION

La nomenclatura y clasificacién de los tumores y malformaciones vasculares ha sido modificada y
aceptada desde la clasificacion original realizada por Mulliken y Glowacki en 1982. (4). Actualmente,
la Sociedad Internacional para el Estudio de Anomalias Vasculares, (ISSVA por sus siglas en inglés)
se encarga de la actualizacidn constantemente, siendo la Ultima en 2018 (tabla 1). Esta clasificaciéon
incluye el hemangioma infantil (HI) entre los tumores vasculares, caracterizados por la proliferacion
anormal de las células endoteliales y la arquitectura aberrante de los vasos sanguineos. Por el
contrario, las malformaciones vasculares son anomalias estructurales y errores congénitos de la
morfogénesis vascular. (1)

ANOMALIAS VASCULARES

Tumores vasculares Malformaciones vasculares.
Benigno Simple Combinadas De vasos de gran Asociadas con
Hemangioma infantil (HI)/ | Malformaciones MVC*, MLC* calibre otras
Hemangioma congénito venosas (MV) MVL*, MVLC* | Afecta anomalias

Rapidamente Malformaciones MAVC* Linfaticos

involutivo (RICH) linfaticas (ML) MAVLC* Venas

otras Arterias




No involutivo

Malformaciones

Sindrome de

(NICH) capilares (MC) Anomalias de Klippel-

Parcialmente Malformaciones Origen Trenaunay

involutivo (PICH) arteriovenosas Curso Sindrome de
Angioma en penacho (MAV) Numero Parkes Weber
Hemangioma de células Fistula Longitud Sindrome de
fusiformes arteriovenosa Didmetro Servelle-
Hemangioma epitelioide Valvulas Martorell
Granuloma piégeno Comunicacidé | Sindrome de
Otros n Sturge-Weber

Persistencia

Sindrome de

Localmente agresivo Maffucci
Hemangioendotelioma Sindrome de
kaposiforme (HEK) CLOVES
sarcoma de Kaposi Sindrome de
Otros Proteus
sindrome de
Maligno Bannayan-
Angiosarcoma Riley-
Otros Ruvalcaba
Otros

Tabla 1. Adaptado de la Sociedad Internacional para el Estudio de Anomalias Vasculares, 2018,
(issva.org/classification). (7)

*MVC: malformacién venocapilar, MLC: Malformacion linfatica-capilar, MVL: malformacién veno-
linfatica, MVLC: malformacidn veno-linfatica-capilar

* MAVC: malformacion arteriovenosa capilar, MAVLC: malformacidn arteriovenosa linfatica capilar.

B. HEMANGIOMA INFANTIL

El hemangioma infantil (HI), es el tumor mas comun de la infancia (2). Tiene una historia natural
caracteristica que orienta muy bien el diagndstico. Se caracterizan por presentar 3 fases evolutivas:
una fase proliferativa en la que la lesion crece rapidamente, alcanzando el 80% de su tamafio a los
3 meses de vida; entra en una fase de crecimiento mas lenta hasta los 6 a 9 meses, llamada de
estabilidad, y a partir de ese momento inicia un periodo de involucién que varia de acuerdo al
tamafio final que alcanzo el hemangioma, (3,8) en los siguientes 5-10 afios. (2) La localizacién
predominante es en la cabeza y el cuello. (5)

El HI se caracteriza por una proliferaciéon de células endoteliales de vasos sanguineos capilares. La
mayoria de los hemangiomas pequefios no necesitan tratamiento sistémico, sin embargo,
independientemente del tamafio, cuando se localizan en topografias periorificiales incluidas las
areas periocular, nasal, labial, auricular y anogenital, siempre deberan tratarse medicamente, ya
qgue con mucha frecuencia presentan complicaciones. Actualmente se desconocen las causas que
ocasionan las complicaciones cuando se presenta el Hl en dichas areas. Se han postulado el tamario,
la localizacién, la involucién incompleta y el tipo de hemangioma. (5)

El tratamiento de primera linea utilizado hasta 2008 fue a base de corticoesteroides, sin embargo,
solo actian en la fase de crecimiento y tienen numerosos efectos secundarios indeseables. En los
casos de mala o poca respuesta, la vincristina mostrd ser de utilidad, también con los efectos
secundarios correspondientes. Como sucede en medicina, la serendipia puede marcar cambios,




como sucedié en un paciente de 2 meses de edad, cardidpata y con un HI gigante en cara, en el que
se administrd para control de su cardiopatia, el propranolol por via oral, (Leaute-Labreze en 2008
en Francia) y se observd una espectacular y rapida involucién del hemangioma que a los 9 meses
solo mostraba telangiectasias residuales. A partir de entonces y a nivel mundial, dicho beta-
bloqueador no selectivo, el propanolol, es el tratamiento de primera linea para Hl. (8)

C. EPIDEMIOLOGIA

La incidencia de Hl en la poblacidn general es aproximadamente del 4 al 10% (2,4), son mas comunes
en las nifas, con una relacidon entre mujeres y hombres que varia de 1,4: 1 a 3: 1. No existe una
explicacion definitiva para esta diferencia de género. (5)

Los factores de riesgo incluyen historia familiar, raza blanca, sexo femenino, prematurez y bajo peso
al nacer, siendo éstos ultimos considerados los de mayor riesgo, con un aumento del 25% por cada
500 g de reduccion en el peso al nacer. (12)

Las asociaciones prenatales mas frecuentemente reportadas incluyen diabetes gestacional,
farmacos antihipertensivos, (12) edad materna avanzada, embarazo con gestacion multiple,
placenta previa, preeclampsia, amniocentesis, muestreo de vellosidades coridnicas, uso de
medicamentos para la fertilidad o uso de eritropoyetina, presentacion de nalgas y ser el primero en
nacer. En resumen, aquellas que puedan provocar hipoxia placentaria. (1,4).

Anderson KR, et al, correlacionan significativamente en las ultimas 3 décadas, la presencia de Hl en
recién nacidos de menor edad gestacional y menor peso al nacer. (4) Asi mismo, Munden A, et al,
realizaron el primer estudio prospectivo en Estados Unidos con el seguimiento de los pacientes con
HI desde el nacimiento hasta la infancia temprana para identificar especificamente los factores de
riesgo para su desarrollo, observando una asociacién positiva con anormalidades placentarias, bajo
peso al nacer y prematuridad. (9)

D. ETIOPATOGENIA

El hemangioma infantil se presenta en la mayoria de los casos en forma esporadica. Sin embargo,
existen reportes de familias con herencia autosémica dominante. (1)

La teoria mds aceptada es el estrés hipdxico como sefial desencadenante, que induce la
sobreexpresion de factores angiogénicos como el factor de crecimiento vascular endotelial (VEGF)
a través de la via HIFa (factor hipoxico inducible a). En respuesta a la sobreexpresién de VEGF, las
células madre (que expresan CD133), presentes de forma natural o reclutadas en la piel fetal,
proliferan y se diferencian en células endoteliales inmaduras (que expresan CD31), asi como
pericitos (que expresan actina del musculo liso- SMA), células dendriticas (que expresan factor Xllla)
y células mesenquimales con un potencial adipogénico. (5)

Durante la fase de crecimiento del HI, predominan las células endoteliales, formando masas
sincitiales sin una arquitectura vascular definida. Mas tarde, las estructuras luminiscentes de los
capilares presentan membranas basales multilaminadas, que implican células endoteliales y
pericitos. En las lesiones ya involucionadas, la luz se estrecha y los vasos sanguineos se reemplazan
por un tejido fibroadiposo. A lo largo de su desarrollo, las células endoteliales expresan un fenotipo
particular que muestra tincion positiva para el transportador de glucosa (GLUT1), LYVE-1, merosina
y antigeno Lewis Y. GLUT1 también se expresa en las células endoteliales placentarias, pero esta
ausente en otros tumores y malformaciones.

Durante la fase de involucién, las células endoteliales expresan caspasas, que son marcadores
conocidos de apoptosis. Hay un aumento en la expresidon de marcadores de maduracion y activacion
de células endoteliales tales como HLA-DR e ICAM1 (también conocido como CD54). Ademas, la
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apariencia, la distribucion no aleatoria y las diferencias en el crecimiento potencial de los
hemangiomas infantiles probablemente sean el resultado de una combinacién compleja de
predisposicién genética, desregulacién del receptor de VEGF, diversos factores ambientales y
locales, como la vascularizacién subyacente anormal y el trauma externo. (5)

Otros mecanismos relacionados con vias de sefializacion celular que tienen una importancia
terapéutica y que se han estudiado en los ultimos afios son las siguientes:

e Mastocitos: Los mastocitos estan presentes en los Hl y predominan en la etapa proliferativa.
Si bien su rol es poco conocido y se encuentra en estudio, la hipdtesis de que intervengan
en la involucién de los HI se ha descartado. (11)

e Sistema renina-angiotensina: su papel se ha explorado recientemente. Hay un aumento de
la renina circulante poco después del nacimiento, y los niveles de renina disminuyen
después del primer afio de vida, coincidiendo con el comienzo de la involucidn. Los beta-
blogueadores causan una reduccién en la actividad de la renina, lo que lleva a un descenso
de los niveles reducidos de angiotensina Il. La angiotensina Il causa que las células madre
mesenquimales secreten VEGF, y la inhibicion de estas células madre hace que se
diferencien en adipocitos. (6)

e Via mTOR (mammalian target of rapamycin): interviene en la organizacion del
citoesqueleto, el transporte de membrana, la regulacion del crecimiento, proliferacion y
apoptosis celular. El mTOR puede formar dos complejos de seiializacion: el mTORC1 y el
MTORC2 y se une a la proteina RAPTOR (Regulatory Associated Protein of mTOR). El
mMTORC1 es sensible a la rapamicina. (10)

E. CUADRO CLINICO

Los HI no suelen estar presentes al nacer, sino que aparecen en las primeras 2 a 3 semanas de edad.
Sin embargo, algunos pacientes pueden presentar al nacimiento una lesién precursora como una
mancha clara de vasoconstriccidn que marca el territorio que va a ocupar el angioma y algunas
pueden presentar escasas telangiectasias. (13) Durante la fase de crecimiento la lesién se vuelve de
color rojo-cereza y al llegar a la fase de involucidn, se observa primero el aclaramiento del color
seguido de la disminucion progresiva del tamario de la lesidn. (1,5)

Durante la fase de proliferacion, los HI pueden clasificarse segin su profundidad, de la siguiente
manera:
¢ Hl superficial: neoformaciones vasculares, de superficie lobulada o lisa, color rojo brillante,
gue se localiza en dermis superficial.
¢ HI profundo: neoformacién vascular del color de la piel o discretamente azulado o con
telangiectasias en la superficie. Tienden a proliferar durante mas tiempo y se localizan en
dermis profunda e hipodermis.
¢ HI combinado: Componente doble: 1) superficial, que causa el color rojo de la lesidn y 2)
profundo, que aporta volumen. Se localizan en dermis e hipdermis.
e E| HI abortivo: también llamado de crecimiento detenido o de crecimiento minimo, se
presenta como una placa telangiectdsica que no prolifera uniformemente. (1,3)

También pueden clasificarse segun su distribucién anatédmica:



¢ Hl localizado o focal: lesiones discretas, surgen de un unico punto focal (en lineas de fusidon
embrionaria)

¢ HI segmentario: lesiones mds grandes, generalmente tipo placa, que cubren regiones
probablemente determinadas por desarrollo embrionario (areas de prolongaciones
mesodérmicas embrionarias). Estos pueden estar asociados con manifestaciones
extracutaneas. Estos hemangiomas segmentarios pueden asociarse con diversos sindromes:
(1)

o Sindrome PHACE: es el acronimo que describe P: defectos de la fosa Posterior, H:
Hemangioma grande y segmentario ubicado caracteristicamente en cara, piel
cabelluda o cuello; A: anomalias Arteriales cerebrovasculares; C: anomalias
Cardiovasculares que incluyen coartacion de la aorta y E: anomalias oculares (Eye).

o Sindrome LUMBAR: se refiere a HI en la parte inferior del cuerpo en regién
Lumbosacra o anogenital segmentaria, anomalias Urogenitales y ulceracion,
Mielopatia, deformidades 6seas (Bone), malformaciones Anorrectales, anomalias
arteriales y anomalias Renales. LUMBAR, también se ha descrito bajo las siglas
"SACRAL" y "PELVIS", puede considerarse como la variante de "la mitad inferior del
cuerpo" de PHACE. (1)

¢ Hl indeterminado: cuando no corresponde a un hemangioma localizado o segmentario.

¢ HI multifocal: lesiones focales que ocurren en mas de 1 sitio anatdémico; cuando estan
presentes 5 o mas lesiones cutdneas puede estar asociados a hemangiomatosis hepatica.
(1,3)

Los hemangiomas infantiles periorificiales presentan un mayor riesgo de complicaciones, hasta en
el 24% de casos, por lo que requieren evaluacién y tratamiento temprano. (15) Se incluyen los
siguientes:

& Hemangiomas infantiles perioculares

e Hemangiomas infantiles perinasales

e Hemangiomas infantiles labiales

e Hemangiomas infantiles auriculares

e Hemangiomas anogenitales.

F. COMPLICACIONES
Si bien los HI en general tienen un curso benigno, en un 10 a 15% presentan complicaciones. La
complicacidn mas comun es la ulceracion. Esta debe sospecharse en el hemangioma infantil en fase
de proliferacion rdpida, con cambio de coloracidn antes de los tres meses, y aquellos localizados en
puntos de friccion. Puede haber infeccidn o sangrado como consecuencia de la ulceracion.
Los hemangiomas infantiles de localizacion cervicofacial, mandibular o de distribucién en forma de
barba tienen riesgo de afectacion de la via aérea superior, que debe sospecharse en pacientes que

desarrollan estridor o disfonia progresiva, tos o cianosis. Los hemangiomas grandes y gigantes
provocan con frecuencia desfiguramiento regional y piel redundante.



En el caso de los hemangiomas periorificiales presentan complicaciones que van desde las que
ponen en peligro la vida del paciente, causan compromiso funcional y las locales. (1, 15)

e PONEN EN PELIGRO LA VIDA:

Hemangiomas infantiles con distribucion de la barba.

Orlow et al propusieron 5 sitios en la "distribucion de la barba" como areas de alto riesgo: 1. area
preauricular izquierda, 2. area preauricular derecha, 3. barbilla, 4. labio inferior, y 5. cuello anterior.
Este estudio demostrd que los pacientes con afectacion > 4 de estas dreas tuvieron una asociacion
del 63% con obstruccidn sintomatica de via aérea. Especialmente cuando son bilaterales, afectan
las vias respiratorias y pueden dar lugar a complicaciones potencialmente mortales. (14)

Los médicos deben conocer los signos y sintomas de HI en las vias respiratorias, que generalmente
se presentan con estridor bifdsico similar a un Crup, con un inicio mas frecuente entre las 6 y 12
semanas de edad. La derivacion a un otorrinolaringdlogo pediatra es importante para la evaluaciéon
de la via aérea y la terapia sistémica debe iniciarse de inmediato.

e FUNCIONALES (COMPROMISO VISCERAL, DESFIGURACION):

Hemangiomas infantiles perioculares

Los Hl afectan a la regidon periocular en 12 a 24 % de los casos y se pueden clasificar por su ubicacion:
(1) parpado; (2) extraconal, detrds de la drbita dsea, fuera de los musculos extraoculares; o (3)
intraconal, dentro del cono de los musculos extraoculares.

Los HI perioculares pueden afectar de forma permanente la visién al causar ambliopia con una
incidencia citada en revisiones previas del 43 a 76% (18) (disminucion de la visiéon debida a un
desarrollo visual anormal) con mayor frecuencia a través de la presion directa en el globo induciendo
astigmatismo o miopia, o menos frecuentemente a través de la oclusién del eje visual o la induccién
de estrabismo debido al efecto de masa.

Los HI mixtos y profundos que causan exoftalmos pueden provocar queratopatia por exposicion y
obstruccion del conducto lagrimal. Los HI que involucran el parpado superior, de un tamafio superior
a un centimetro, pueden provocar ptosis palpebral, proptosis, estrabismo y oclusién, ademas estan
asociados con un defecto visual. (14)

Los hemangiomas profundos suelen comenzar su fase de crecimiento alrededor de los 2 meses y
tiene un crecimiento mas prolongado, predisponiendo al involucro orbitario.

Las complicaciones en la piel periocular incluyen telangiectasias, piel laxa (anetodermia) y tejido
fibroadiposo residual. La ulceracidn, aunque es una complicacién frecuente de los hemangiomas,
es rara en la regién periocular. (16)

En caso de que haya desplazamiento del globo ocular, se recomienda descartar la afeccidn
retrobulbar mediante un estudio de resonancia magnética o una ecografia.

Es importante que el paciente sea evaluado pér un oftalmdlogo pediatra para una exploracién y
valoracion del compromiso visual. (14)

Hemangiomas infantiles perinasales.

Durante la fase de crecimiento, el HI localizado a la regidn nasal puede causar perforacién del
cartilago nasal, destruccion por ulceracion del ala o punta nasal, asi como del filtrum, lo que resulta
en una deformidad de la nariz. Aquellos hemangiomas grandes que abarcan el dorso, la punta y las
alas nasales provocan una nariz bulbosa o de "Cyrano" muy anti-estética. El tratamiento debe ser
en todos los casos de hemangioma en drea nasal, con propranolol desde los primeros indicios de la
formacién del hemangioma, ya que no es posible predecir cuanto crecera y asi evitar las secuelas a
largo plazo.



Hemangiomas infantiles labiales

El HI en labio puede influir en la funcién (facilitar articulacién y alimentacién) o causar una
deformacién segun la ubicacidn y el tamafio de la lesién. Un estudio retrospectivo de 342 pacientes
con HI de labios mostré que la ulceracién y la cicatrizacién eran las complicaciones mas comunes
que afectaban al 38% de los pacientes, siendo mas frecuentes en aquellos hemangiomas de
distribuciéon segmentaria o localizados en el labio inferior. Este Gltimo, puede interferir con la
alimentacién y el habla; cuando afectan las encias pueden destruir las yemas dentales y afectar el
desarrollo de los dientes.

El tratamiento con propranolol debe iniciarse tempranamente para minimizar la afeccion de la
funcionalidad y la deformidad. Las telangiectasias residuales pueden tratarse con ldser de colorante
pulsado. La destruccidn del tejido y deformidad requerirdn de reconstruccién quirurgica.

Hemangiomas infantiles periauriculares.

Los HI localizados en la regién parotidea o preauricular suelen proliferar de forma mds prolongada
y ser de gran tamano. Con frecuencia son mixtos, es decir superficial y profundo, y se ulceran con
mucha frecuencia.

Los que involucran el oido pueden causar destruccidon cartilaginosa, deformacion estética del
pabellén auricular, disminucién del canal auditivo y posibilidad de infeccidn en casos de ulceracion.
(14)

e LOCALES:

Hemangioma infantil anogenital.

La ulceracidn secundaria es la complicacion mds comun, con una frecuencia que varia entre el 10%
y el 30%.

En un estudio prospectivo de 1,096 nifios con HI la mayoria de pacientes presentaron ulceracion a
los 4 meses de edad. Se presentaron en pacientes con hemangiomas de gran tamafio, mixtos, de
distribucidon segmentaria, que afectaban la zona del labio inferior, cuello y en regién anogenital.
Otro estudio encontré que un tercio de todos los pacientes con HI en regién del pafial estaban
ulcerados. (17)

Los resultados adversos de la ulceracion son multiples, incluyendo dolor, irritabilidad, disminucion
de la alimentacion, estrefiimiento, alteracion del suefio, infeccion secundaria, cicatrizacion
antiestética y desfiguracion. El tratamiento de la ulcera incluye terapia farmacoldgica local para el
cuidado de heridas como cremas de barrera que incluyan oxido de zinc y petrolato, antibidtico
tépico y tratamiento sistémico con Propranolol; sélo en aquellos casos que tengan contraindicacion
para su uso, esta indicado nadolol o atenolol. (15,17)

G. DIAGNOSTICO

La mayoria de los HI se diagnostican clinicamente mediante el examen fisico y la historia evolutiva
de la lesion. La historia clinica debe recoger datos relacionados con la gestacion, el periodo perinatal
y los detalles evolutivos de la lesidn. Entre un 30 a 50% de los HI presentan una lesidn precursora
en forma de macula pdlida, rosada o telangiectasica la cual puede confundirse con malformaciones
capilares, nevus anémicos, nevus hipocrémicos o traumatismos. (3)

La necesidad de confirmacidon anatomopatoldgica es infrecuente. Las caracteristicas histoldgicas
consisten en masas bien definidas, con células endoteliales aumentadas de tamafio y pericitos. Se
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puede realizar inmunomarcacién con Glut 1 (proteina 1 transmembrana transportadora de glucosa)
cuya positividad lo diferencia de otras lesiones vasculares. También existen otras proteinas
marcadoras vasculares como: Fc gama Rll, merosina y antigeno Y de Lewis. (13)

Se requieren estudios de imagen y otras investigaciones en las situaciones especiales enumeradas
en la tabla 2. Idealmente, un paciente con hemangioma infantil que estd en riesgo de
complicaciones debe ser remitido a un equipo multidisciplinario para su evaluacién y para estudios
de diagnéstico mds especificos, como por ejemplo, resonancia magnética, deteccién de
hipotiroidismo o anomalias de la coagulacién que deberan recibir tratamiento especifico. (5)

Para evaluar la gravedad y las complicaciones se ha establecido un sistema de puntuacion
denominadas: la Escala de gravedad del hemangioma y Escala de complicaciones dindmicas del

hemangioma, que son muy utiles en estudios clinicos. (5)

Tabla 2. Indicaciones para procedimientos diagndsticos en hemangioma infantil. (5)

INDICACION PROPOSITO
Ultrasonido o Doppler - Hemangioma infantil: | Evaluar la profundidad y el
- Profundo; tamafio del hemangioma
- Multifocal o infantil;
hepatico; En el intrahepatico para
- Segmentario; evaluar el nimero y tamaiio
- En linea media del de los tumores intrahepaticos
area lumbosacra; y descartar anomalias renales
- Para diagnéstico y urogenitales.
diferencial de Para descartar el disrafismo
anomalias vasculares. | espinal oculto.
Ecocardiografia Hemangioma infantil: Descartar insuficiencia
- Grande o multifocal cardiaca, anomalia cardiaca o
- Lumbosacro adrtica
Sindrome de PHACES Descartar malformacion

cerebral de fosa posterior,
ocular, anomalias cardiacas
y/o esternal

Imagen de Resonancia Hemangioma infantil Descartar anomalias
Magnética segmentario intracraneales,
cerebrovasculares o espinales
Consulta oftalmoldgica Hemangioma infantil Descartar ambliopia o
periorbital anomalias asociadas.
Sindrome de PHACES
Tamizaje de coagulacién Hemangioma infantil Descartar Coagulacion
multifocal intrahepatico Intravascular Diseminada
(CID):
Linfangioendoteliomatosis - Plaquetas,
multifocal con fibrindgeno, dimero
trombocitopenia D.
Tamizaje Tiroideo Hemangioma infantil grande o | Descartar hipotiroidismo
multifocal secundario




H. TRATAMIENTO

Los HI pequefios y en localizaciones no periorificiales en general no requiere tratamiento y se vigilan
durante toda la evolucidon hasta la involucién completa. Sin embargo, existe aproximadamente un
10% de HI que deben ser referidos al especialista.

Indicaciones de tratamiento: Principalmente los HI localizados en areas periorificiales como ojos,
region periauricular, nariz, boca y area anogenital. Asi mismo, cuando el Hl ocasione disfuncion de
un oérgano vital, ya sea por compromiso ocular o por obstruccion de la via aérea requieren
intervencidn urgente ya que pueden comprometer la vida del paciente.

Los Hl localizados en area del escote y glandula mamaria también deben recibir tratamiento por las
secuelas estéticas y funcionales que pueden dejar la ulceracién, como atrofia mamaria o
desfiguracion del pezon.

Tratamiento sistémico: Hasta el afio 2008 los corticoides representaron la primera linea de
tratamiento de los hemangiomas. Progresivamente los corticoides cedieron espacio al propanolol.
Actualmente el mismo constituye la primera linea de tratamiento; corticoides, atenolol, nadolol,
acebutolol, captopril, vincristina y rapamicina son otras opciones.

El mecanismo molecular de la respuesta de los hemangiomas a los betabloqueantes todavia no esta
claramente definido. Posibles mecanismos de accién incluyen vasoconstriccion, inhibicién de la
angiogénesis e induccién de la apoptosis. El propanolol aumentaria la contractilidad de los pericitos
del hemangioma provocando disminucién del flujo sanguineo dentro del tumor.

Propanolol: La dosis efectiva es de 3 mg/kg/dia. Se recomienda comenzar con una dosis de 1
mg/kg/dia por una semana seguida de 2 mg/kg/dia por otra semana hasta llegar a 3 mg/kg/dia
durante todo el tratamiento.-La hospitalizacion para el inicio esta sugerida en los siguientes casos:
e Lactantes menores de 8 semanas de edad corregida
e Nifos de cualquier edad con soporte socioecondmico inadecuado
e Nifos de cualquier edad con condiciones de comorbilidad que afectan el sistema
cardiovascular, respiratorio, incluyendo HI de la via aérea sintomdticos o con dificultad
para el mantenimiento del nivel de glucemia.

El inicio ambulatorio con monitoreo debe ser considerado para nifios mayores de 8 semanas de
edad gestacional corregida con soporte social adecuado y sin condiciones de comorbilidad
significativas. El propanolol se debe administrar durante las horas del dia coincidiendo con la
alimentacién del nifo. Los padres deben ser instruidos para evitar ayunos prolongados. El
propanolol se debe suspender durante enfermedades intercurrentes, especialmente en el contexto
de ingesta oral restringida. Se debe tener especial cuidado en el uso de propanolol en recién nacidos
prematuros, en los pacientes que reciben otros medicamentos asociados a hipoglucemia o con
condiciones médicas que provoquen hipoglucemia.

El mayor efecto del propanolol oral sobre la FC y la TA se observan luego de 1 a 3 horas de su

administracion. Los pacientes deben ser monitoreados a la primera y segunda hora luego de recibir
la dosis inicial, y luego de un incremento significativo en la dosis (0,5 mg/kg/dia).
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La eficacia reportada del propanolol es del 98% (82-100%). Cabe remarcar, que si bien, las tasas de
eficacia relatadas son muy altas, no impide la aparicién de secuelas fibroadiposas o anetodérmicas.
Por supuesto que el tratamiento temprano con propanolol reduce significativamente las mismas,
no pudiendo establecerse las tasas de respuestas totales, parciales o las secuelas de la involucidn.

No hay un protocolo uniforme de la evaluacién pretratamiento requerida y del esquema de
monitoreo. La solicitud de electrocardiograma (ECG) para todos los nifios con HI, deberia ser parte
del pretratamiento en cualquier paciente cuando:
1. La FC es menor de la normal para la edad, segun los percentiles correspondientes a ese
grupo etario.
a. RN (<1 mes) 70 por min.
b. Lactantes (1-12 meses) 80 por min.
c. Niflos (> 12 meses) 70 por min.
2. Antecedente o hallazgo de arritmia
3. Historia familiar de alteraciones cardiacas congénitas o arritmias (por ej: bloqueo
cardiaco, sindrome de QT prolongado, muerte subita) o historia materna de
enfermedad del tejido conectivo.

Ante un paciente con hallazgos clinicos normales, no es necesario realizar ecocardiograma antes de
iniciar el tratamiento, debido a que no se ha asociado enfermedad funcional cardiaca con HI no
complicados.

La duracidn del tratamiento es variable con una media de 7 meses, pudiendo extenderse hasta los
18 meses. La duracién variable de la fase de crecimiento del HI, que es mayor en los segmentarios,
profundos y mixtos, implica también una mayor duracidn de tratamiento. En el afio 2014 Giachetti
y colaboradores realizaron un trabajo retrospectivo que incluia 30 pacientes con HI tratados con
propanolol, en el cual se concluyd que el tratamiento prolongado por mas de 8 meses (en general
12 meses) tendria una baja tasa de recurrencia (5%). A diferencia de pacientes tratados por un
tiempo menor a 8 meses en los cudles las tasas de recurrencia llegaron hasta el 95%. La tasa de
recidiva referida en la bibliografia después de suspender el tratamiento promedia el 12%.

Los potenciales efectos adversos incluyen bradicardia e hipotensidn, sintomas gastrointestinales
como diarrea, insomnio, pesadillas, somnolencia, agravamiento del broncoespasmo e hipoglucemia.
Estudios retrospectivos del uso de propanolol en amplio nimero de pacientes con hemangiomas no
mostraron efectos adversos serios. (13)

Otros tratamientos sistémicos: Otros B bloqueantes

e Atenolol
Es un B Bloqueante cardioselectivo hidréfilo, que actua principalmente sobre los receptores 1
adrenérgicos. Presenta menor riesgo de broncoespasmo e hipoglucemia por bloqueo de
receptores B2, y al no atravesar barrera hematoencefalica; disminuye el riesgo de efectos
adversos en sistema nervioso central. Esta siendo utilizado como tratamiento de HI, a una dosis
de 1 a 3 mg/kg/dia; y se informan buenos resultados. Presenta como ventaja que se administra
solo una vez al dia, condicién que mejora la adherencia.
Los efectos terapéuticos de atenolol parecen ser similares a los del propanolol y se asocia menos
frecuentemente con efectos secundarios graves.

e Nadolol:
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Es un Blogueante no selectivo hidréfilo, con menor actividad depresora miocardica y vida media
mas larga (12-24 hs), que el propanolol. La dosis indicada es 2mg/kg/dia, dividido en dos tomas
diarias. Pope y colaboradores en su estudio concluyeron que nadolol tuvo un efecto mds rapido
y mas favorable comparado con el propanolol.

e Captopril

La proliferacion y diferenciacion de los Hl serian regulados por el sistema de renina-angiotensina
lo que motivd a proponer los inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina (IECA) como
terapéutica potencial. Tan publicéd en 2012 un trabajo que incluia 8 niflos de 5 a 22 semanas de
vida tratados con captopril (IECA) a 1,5 mg/kg/dia cada 8 horas en dosis creciente comenzando
con 0,1 mg/kg/dia, la respuesta fue excelente en 3 pacientes, moderada en 2 y regular en 3, se
observé involucion durante el periodo de seguimiento de 8-19 meses siendo interrumpido a los
14 meses edad sin recidivas. Christou en 2012 presentd una serie de 17 casos tratados con
corticoides y captopril, al suspender el corticoide oral el captopril no logr6 mantener la
respuesta. En la actualidad se necesitan mas estudios controlados aleatorizados y doble ciego
para evaluar el tratamiento con este farmaco.

Corticoides: Actualmente los corticoides se usan en los casos poco frecuentes en que el propanolol
esta contraindicado o no es efectivo. La dosis usual de inicio es 2-3mg/kg/dia de prednisona oral por
la mafiana. Asociada a ranitidina u omeprazol. Si a los 7-10 dias se evidencia respuesta, la dosis debe
mantenerse por un mes y luego descenderla en forma gradual, realizando controles mensuales.
Los efectos adversos de los corticoides son escasos cuando se utilizan por poco tiempo. En casos de
uso prolongado a esta dosis, que es inmunosupresora, el nifio suele presentar aspecto cushingoide,
disminucién de la curva de crecimiento (talla), aumento de apetito y peso, alteracién del desarrollo
madurativo, hirsutismo, alteraciones del comportamiento como irritabilidad e insomnio, e
hipertensién transitoria.

Vincristina: Es actualmente considerada droga de primera linea para nifios con hemangiomas
severos que no responden a propanolol y/o corticoides. Es un alcaloide de la vinca e interfiere en la
formacién de los microtibulos mitdticos e induce apoptosis de las células tumorales. Existe
evidencia de que este agente es antiangiogénico a baja dosis. La droga debe ser administrada por
via endovenosa y supervisada por un hematdlogo-oncélogo. La dosis usual es de 0,05 mg/kg en
nifios con un peso menor a 10 kg y de 1 mg/m2 en nifios de mas de 10 kg de peso. Este régimen se
continla por 4 a 6 semanas, y el intervalo entre dosis es variable entre 2 a 3 semanas. La respuesta
terapéutica suele observarse entre las 2 a 4 semanas de inicio del tratamiento. La duracidn
promedio de tratamiento es de 6 meses. Los efectos adversos de la vincristina son neuropatia
periférica (reversible), dolor abdominal, constipacién, dolor mandibular e irritabilidad.

Rapamicina: Tiene un efecto beneficioso en la mayoria de las anomalias vasculares, incluidos los HI.
Su uso hasta el momento es experimental y de segunda linea. Puede tener los siguientes efectos
adversos: diarrea, toxicidad hematolégica (neutropenia), linfedema, migrafia, mucositis,
hiperlipidemia e inmunosupresion.
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lll. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El hemangioma infantil es el tumor vascular y benigno mds frecuente en la infancia, que se
caracteriza por 3 fases de crecimiento. Presenta una prevalencia en neonatos de 5 al 10 %, con un
predominio en el género femenino en una relacién 1.4:1 a 3:1. El prondstico sin tratamiento
condiciona complicaciones en el 10% a 15 % de los casos. El porcentaje de complicaciones aumenta
al 24% cuando se localizan en areas periorificiales.

Los hemangiomas infantiles periorificiales son aquellos que se localizan en zona periocular, nasal,
labial, auricular y anogenital, responsables de consecuencias que ponen en peligro la vida,
complicaciones funcionales y locales.

La complicacidn mds comun es la ulceraciéon en un 10 a 30% de los pacientes con hemangioma
infantil. Los factores de riesgo incluyen lesiones mds grandes, Hl segmentario, o cuando se localizan
en cabeza, cuello y alguna regidén periorificial. Pocos son los estudios reportados de las
complicaciones en HI periorificiales, y de los factores de riesgo desencadenantes.

En nuestro pais es necesario describir la evolucién y complicaciones en pacientes con Hl
periorificiales, ya que no existe datos estadisticos en nuestro pais. Con los datos obtenidos de este
estudio se podran plantear estrategias para el tratamiento sistémico de los pacientes afectados.

IV. JUSTIFICACION

El hemangioma infantil es un tumor vascular caracterizado por proliferacidn de células endoteliales
y vasos sanguineos con arquitectura aberrante. Su tratamiento oportuno requiere diagndstico
temprano en base a sospecha clinica. En caso de duda diagndstica se efectua una ecografia Doppler
y, de forma excepcional, una biopsia cutanea. El diagndstico definitivo se establece clinicamente al
interrogar la evolucién. El tratamiento de primera linea es el Propranolol, y requiere de un manejo
agresivo, multidisciplinario para complicaciones y Hl periorificiales.

La incidencia es de 5 a 10% en neonatos, con un 10 a 24% de complicaciones sin tratamiento y
mortalidad del 0%. El conocimiento de factores predictores y complicaciones en pacientes con
Hemangiomas infantiles periorificiales estd limitado por el nimero de casos reportados en la
literatura. Porlo que es necesario llegar al diagndstico temprano de esta entidad ya que cuando los
pacientes cursan con complicaciones secundarias, se debe instaurar tratamiento oportuno y
multidisciplinario que restaure la funcionalidad y disminuya el riesgo de complicaciones
potencialmente mortales.

V. PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢Cudles son las complicaciones en pacientes pediatricos con diagndstico de hemangioma infantil
periorificial atendidos en el Instituto Nacional de Pediatria entre el 2008 al 2018?

VI. OBJETIVO GENERAL

Describir las complicaciones en pacientes pediatricos con diagndstico de hemangioma infantil
periorificial atendidos en el Instituto Nacional de Pediatria entre el 2008 al 2018.
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VII. DISENO DE ESTUDIO:

Tipo de estudio: Cohorte

EJES MC MASTER

DISENO DE ESTUDIO

Intervencion:

Observacional

Seguimiento:

Longitudinal

Direccionalidad

Retrospectivo

Fuente de datos

Retrolectivo

Muestreo No probabilistico
Asignacion No aplica

Tipo de muestra Heterodémica
Analisis Analitico

Tipo de comparacién Historica

Tipo de observacién Abierta

A. POBLACION DE ESTUDIO

Poblacidon objetivo

Pacientes pediatricos mexicanos, cualquier sexo, atendidos en un hospital de tercer nivel con

diagndstico de Hemangioma infantil con localizacion periorificial.

Poblacion elegible

Pacientes pediatricos mexicanos de cualquier sexo con Hemangioma infantil periorificial atendidos
en el servicio de Dermatologia pediatrica del Instituto Nacional de Pediatria en el periodo de enero
2008 a diciembre 2018

B. CRITERIOS DE SELECCION

Criterios de inclusion

1. Paciente pediatrico (menor de 18 afios

2. Cualquier sexo

3. Con diagndstico clinico de Hemangioma infantil que cumplan los siguientes criterios:
a) Localizacion Periorificial
b) Recibido tratamiento con Propranolol, timolol y esteroide.
c) 1 cita de seguimiento

4. Expediente clinico (fisico y/o electrénico) que contengan los siguientes datos: Edad, sexo,

diagndstico, edad al diagndstico, tratamiento, datos clinicos para complicaciones, manejo de
complicaciones, edad de alta.

Criterios de exclusion

1.

Pacientes diagnosticados y/o tratados en otro hospital, que sélo acudan a segunda opinion al
Instituto Nacional de Pediatria

Pacientes con otros diagndsticos que pudieran ocasionar complicaciones: Sindrome de Phaces,
Sindrome de Lumbar, etc

14



Criterios de eliminacion
1. Suspension del tratamiento
2. Infecciones y/o Sepsis de otra etiologia

C. DEFINICION OPERACIONAL DE VARIABLES

Edad

Tiempo entre el
nacimiento vy el
momento actual

Cuantitativa

Calendario

Meses

Sexo

Caracteristicas
sexuales primarias y
secundarias

Cualitativa

No hay

|. masculino
2.Femenino

Edad al
diagndstico

Momento temporal
al

diagndstico de HI
periorificial

Cuantitativa

Calendario

Meses

Hemangioma
infantil
periorificial

Tumor vascular
benigno, localizado
en regioén
periocular, nasal,
labial, auricular y
perianal.

Cualitativa

No hay

Periocular o nasal
o labial o auricular
y/o perianal.

Complicacion
secundaria

HI son de curso
benigno si

n embargo del 10 al
34% presentan
complicaciones que
ponen en peligro la
vida, que resultan
en deterioro
funcional y en
ulceracion.

Cualitativa

Escala de
calificacion
dindmica para las
complicaciones
del hemangioma

1.Presente
- Definitivo
- Probable
- Posible
2.Ausente

Edad al
momento de la
complicacién

Momento temporal
al diagnéstico de

complicacién por HI

periorificial

Cuantitativa

Calendario

Meses

Tipo de
complicacién

Ponen en peligro la
vida (compromiso
visceral, multiples o
en via aérea), que
resultan en

Cualitativa

No hay

1. Presente
2. Ausente
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deterioro funcional
(periorificiales y de
mama) y en
ulceracion.

VIIL.

X.

METODOLOGIA

El estudio se realizd en un hospital de tercer nivel y se revisaron de manera retrospectiva los
expedientes de los pacientes con diagnéstico de Hemangioma infantil periorificial del
departamento de Dermatologia pediadtrica desde enero del 2008 a diciembre del 2018,
incluyendo un total de 141 pacientes.

Se buscé informacidn sobre las siguientes variables: Edad (meses), Sexo, Edad al diagndstico
(meses), Hemangioma infantil periorificial (periocular, nasal, labial, auricular y perianal),
complicacidn secundaria (presente o ausente), edad al momento de la complicaciéon (meses),
tipo de complicacion ( localizada o funcional o con riesgo que amenaza la vida), tratamiento de
complicaciones (presente o ausente), tipo de tratamiento (oral o tdpico o ambos), desenlace
de complicacién (remisién completa o recidivas), Desenlace general (seguimiento o alta)

La informacidn se capturd en una base de datos en Excel y posteriormente se realizd analisis
estadistico en SPSS 21.

. ANALISIS ESTADISTICO

En primer lugar, se realizd un estudio descriptivo de las caracteristicas estudiadas en los
pacientes. Para las variables cualitativas se utilizo la frecuencia absoluta de cada categoria y los
porcentajes; para las variables cuantitativas se usaron la media, la mediana, la desviacién
estandar y el rango.

En segundo lugar, se realizé un estudio analitico mediante la elaboracion de tablas de
contingencia, para establecer la correlacion entre el diagndstico de HI periorificial y el

diagnéstico de Complicacion secundaria.

El analisis estadistico se realizd con la version 21 del programa estadistico Statistical Package for
the Social Sciences (SPSS Inc., Chicago, lllinois, EE. UU.).

ASPECTOS ETICOS

Dentro de la Ley General de Salud en Materia de Investigacidon en Seres Humanos en su articulo 17
considera que a esta investigacion sin riesgo para el paciente, ya que no hay intervencién para la
realizacion del estudio. Todos los datos fueron utilizados con fines de investigacion respetando la
confidencialidad de los mismos.

Xl.

RESULTADOS

Durante el periodo estudiado se encontraron 141 pacientes en la consulta de dermatologia
pediatrica.
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De 141 pacientes atendidos, 105 (74.7%) fueron nifias y 36 (25.3) nifios (grafico 1). La edad media
fue de 24,12+ 32,4 meses, la mediana de 9 meses y la moda de 2 meses (desde el 1 a 168 meses)
(tabla 1).

El diagndstico establecido por grupos se presenta en el grafico 2, 3 y tabla 2, 3, siendo los
perioculares (35.4%) y los perinasales (22.6%) fueron los principales tipos de HI periorificiales,
constituyendo entre ambos mas de la mitad de las consultas. Les seguian en frecuencia los labiales
(19.1%), los auriculares (11.3%) y perianales (11.3%). En estos grupos diagndsticos se incluyeron a
14 pacientes de 141 totales con un segundo tipo de HI periorificial y a 3/141 pacientes con un tercer
tipo.

En cuanto a profundidad (grafico 4) se determinaron 74 (52.4%) fueron superficiales, 56 (39.7%)
mixtos y por ultimo 11 (7.8%) profundos, mientras que por tamafio (grafico 5) fueron 107 (75.8%)
medianos (1 a 5cm), seguido en frecuencia por los grandes (>5cm) en 22 (15.6%) pacientes y los
pequefios (<1cm) en 12 (8.5%).

Como se refleja en la tabla 4, se analizé la profundidad de estos tumores vasculares en funcién del
tamarnio, evidenciando que tanto los superficiales, profundos y mixtos tiene un tamafio de 1 a 5cm
de didmetro; sin embargo, el mixto es el de mayor porcentaje con 85.7% de casos.

Respecto a las localizaciones se encontraron 18 localizaciones (tabla 5 y grafica 6). De entre todas
las principales fueron: parpado superior (22,7%), parpado inferior (12,8%), dorso nasal (10,6%) y
punta nasal (8.5%).

En la tabla 6, se muestra el analisis de las complicaciones secundarias en relacién al tipo de HI
periorificial, encontrando en 105 de 141 pacientes en total, telangiectasias como principal
complicacidon en los 5 tipos de HI periorificiales. Describiendo por orden de frecuencia, las
complicaciones que ocupan el segundo lugar de cada tipo periorificial, no se encuentra ninguna en
perioculares, auriculares y labiales, mientras que en perinasales se reporta tejido redundante y en
perianales la ulceracién.

Asi también las complicaciones secundarias a la localizacion (tabla 7), se analizaron demostrando
diferencias en las frecuencias de las complicaciones dentro de las distintas localizaciones.

En lo que respecta al tratamiento para el hemangioma infantil periorificial (grafico 7), las opciones
encontradas fueron: propranolol oral, timolol tépico, esteroide sistémico, terapia combinada
(propranolol + timolol o esteroide), otros o ninguno; el mas frecuentemente utilizado fue el
propranolol (36.8%), seguido de ninguno (30.5%), terapia combinada (16.3%), timolol (7.8%), otros
(5.67%) y esteroide sistémico (2.8%). En el grupo denominado “otros” se incluyeron cirugias y
terapia laser.

En el grafico 8, se descubrié que solo el 14.1 % recibidé tratamiento para las complicaciones
secundarias a los Hl periorificiales.

En cuanto a la evolucion de las complicaciones, el 100% no tuvo recidiva, mientras que en cuanto a

el desenlace general (seguimiento o alta), el 58,9% de los pacientes fueron dados de alta, 31, 2%
continlan seguimiento y en 9,9% no se obtuvieron datos.
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En derivaciones a otros especialistas, el 100% de los que requirieron propranolol oral, fueron
valorados por cardiologia, mientras que sélo 24 de 50 pacientes con HI Periocular fueron valorados
por oftalmologia.

EDAD AL DIAGNOSTICO DE HI PERIORIFICIAL Y A LA COMPLICACION

Variable N Minimo Maximo Media Desv. Tip.
Edad al 141 1 168 24,12 32,405
diagndstico

de HI

periorificial

en meses

Edad al 141 2 168 35, 84 30, 085
diagndstico

dela

complicacion

de HI

periorificial

Total 141

Tabla 1. Edad al diagndstico de HI periorificial y a la complicacidn.

Se interpretan las variables cuantitativas denominadas como edad al diagndstico de HI periorificial
y edad al diagnéstico de la complicacion de un total de 141 pacientes. En la primera se observa una
edad media para el diagnéstico de 24,12 meses, mientras que en la segunda variable se encuentra
de 35,84 meses.
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SEXO

BFremenino 105
BMasculing 36

Grafico 1. Sexo.

La variable denominada sexo, se planted para describir el género mas frecuente en el que se
presenta ésta patologia. Existe un claro predominio del sexo femenino sobre el masculino, siendo
el 74.5% mujeres, que corresponde 105 mujeres.

TIPO DE HEMANGIOMA INFANTIL PERIORIFICIAL

Variable 1 tipo de HI 2do tipo de HI 3er tipo de HlI
periorificial periorificial periorificial
Tipo de Hemangioma
infantil periorificial 141 14 3
N

Tabla 2. Numero de hemangiomas infantiles periorificiales
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Porcentaje

Periocular Perinasal Auricular Lakbial Perianal

Grafico 2. 1 tipo de HI periorificial

Porcentaje

perinasal auricular lakial perianal

Grafico3. Segundo tipo de HI periorificial
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Variable Frecuencia Porcentaje

Tipo de HI 3 2,1
periorificial
Labial
Total 141 100%

Tabla 3. Tercer tipo de HI periorificial.

La variable Tipo de Hemangioma infantil periorificial, clasifica los 5 tipos de hemangiomas infantiles
con localizacion periorificial. En esta variable podemos describir a 141 pacientes con 1 sélo tipo de
HI periorificial, mientras que 14 presentaron un segundo y 3 un tercer tipo periorificial. Ademas, se
reporta la frecuencia de cada uno de los 5 tipos, encontrando como primer diagndstico y motivo de
consulta al HI periocular, como el mas frecuente con un 35.5%, seguido del perinasal con un 22.7%.
A su vez el tipo labial fue el segundo diagndstico mds frecuente en un 3.5% de los casos que
corresponde a 5 de 14 en total y en 3 pacientes (2.1%) se encontrd a la labial como un tercer tipo

de HI periorificial.

PROFUNDIDAD

| Superficial
B Profuncdo
O wiscta

Grafico 4. Profundidad.

La profundidad de los Hemangiomas infantiles periorificiales en los 141 pacientes estudiados,
correspondid en la mayoria de los casos al superficial con 52.48%.
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TAMARNO.

W =1cm
Hiascm
O=5em

Grafico 5. Tamafio

El tamafo de los HI periorificiales se clasificd en tres grupos de < 1cm, 1 a5 cm vy de > de 5 cm.
Encontrando en un 75.89% con un didmetrode 1 a 5 cm.

CORRELACION ENTRE TAMARNO Y PROFUNDIDAD DE HI PERIORIFICIALES

VARIABLE TAMARNO TOTAL
<lcm la5cm >5cm
Profundidad del
HI periorificial

11 51 12 74

Superficial 14.9% 68.9% 16.2% 100%
0 8 3 11

Profundo 0% 72.7% 27.3% 100%
1 48 7 56

Mixto 1.8% 85.7% 12.5% 100%
Total 12 107 22 141

Tabla 4. Tamafio y profundidad de HI periorificiales
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La presentacion de los HI periorificiales en nuestra poblacion el 75.8% muestran lesiones entre 1 a
5 cm, cuando se analiza con relacién a la profundidad, el 85.7 % de los mixtos tienen lesiones entre

la5cm.
LOCALIZACION DE HI PERIORIFICIAL

Variable Frecuencia Porcentaje
Parpado superior 32 22,7
Parpado inferior 18 12,8
Segmentario 5 3,5
Dorso nasal 15 10,6
Punta nasal 12 8,5
Ala nasal 3 2,1
Pabellon auricular 5 3,5
Preauricular 8 5,7
Retroauricular/CAE 1 0,7
Labio superior 11 7,8
Labio inferior 13 9,2
Gluteo 7 5,0
Interglateo 3 2,1
Periné 1 0,7
Vulva 4 2,8
Escroto 1 0,7
Multiples 12 8,5
Comisura labial 2 1,4

Tabla 5. Localizacion de Hl periorificial

Localizacidn de HI
periorificial

B Farpado superior

[ Parpado inferior

O Segmentario

M Corso nasal

O prurta nasal

M Al nasal

O Pakellon auricular

O Preauricular

O Retroauricular CAE

B Labio superior

[0 Labio inferior

O Gluteo

B ntergisteo

CPerine

W vulva

CEscroto

W comisura labial

Grafico 6. Localizacion de Hl periorificial.
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La localizacidn mas frecuente fue el parpado superior en un 22.7%, seguido del parpado inferior con
12,8 %, siendo estas consideradas dentro de la region periocular; de tipo perinasal el dorso nasal
ocupd un 10.6%, la region preauricular con un 5.67% fue la topografia mas frecuente auricular; el
labio inferior del tipo labial se presentd en 9.2% de los casos y finalmente los gliteos fueron los mds
afectados del tipo perianal.

COMPLICACION SECUNDARIA
A TIPO DE HI PERIORIFICIAL

Ninguna Telangiectasias Ulceracion Cicatriz Deformidad Atrofia Ocular Tejido Otras
redundante
HI 10 38 1 - - 0 1 0 0
periocular | 0 0 1 1 0 1 5 5 0
0 0 0 0 0 0 0 4 0
HI 3 28 0 0 0 0 0 0 1
perinasal 0 0 1 1 0 0 1 8 0
0 0 0 0 1 0 0 0 0
HI 3 12 0 0 0 0 0 1 0
auricular 0 0 1 1 1 0 0 0 0
0 0 0 0 0 0 0 1 0
HI labial 6 19 2 0 0 0 0 0 0
0 0 2 1 1 0 0 3 0
0 0 0 0 0 0 0 0 0
HI 3 8 4 0 0 0 0 1 0
perianal 0 0 5 0 0 1 0 0 1
0 0 0 0 0 2 0 1 0
Total 25 105 17 4 3 4 7 25 2

Tabla 6. Complicacion secundaria a tipo de HI periorificial

En esta tabla se describen las complicaciones secundarias al tipo de hemangioma infantil
periorificial, encontrando en 105 de 141 pacientes a las telangiectasias como la principal
complicacidon en los 5 tipos de HI periorificiales. Describiendo por orden de frecuencia las
complicaciones en segundo lugar por cada tipo de HI periorificial, no se encuentra ninguna en
perioculares, auriculares y labiales, mientras que el tejido redundante se reporta en perinasales y

ulceracidn en perianales.

En nuestro estudio se realizd seguimiento oftalmologico en sdlo en 24 de los casos, presentando los

siguientes hallazgos: atriquia, ambliopia, miopia, ptosis, astigmatismo, glaucoma y atrofia de papila.
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COMPLICACION SECUNDARIA A LOCALIZACION DE HI PERIORIFICIAL

Variable 11 L2 L3 L4 L5 L6 L7 L8 L9 L10 L11 L12 L13 L14 L15 Lie L17
Ninguna 5 5 1 2 - 1 2 - - 4 1 - - 1 2 - -
- - - - - - 1 - - - - - - _ 5
Telangiectasias 26 12 4 12 12 2 3 7 1 1 - - 1 2 1 -
- 5 2 2 5 2 1 2 1 1 4 1 - 1 1 - 7
Ulceracion - 1 - - - - - - - 1 1 4 = = - - -
- 1 - - - 1 1 - - - 2 2 - - - 1 -
Cicatriz - - - - - - - - - - - - - - - - -
- 1 - - 1 - - 1 - 1 - - - - - = =
Deformidad - - - - - - - - = = = . = - - - -
- - - - - - - 1 - 1 - - - - - - -
- - 1 - - - - - - - - - - - - - -
Atrofia - - - - - - - - - - - - - - - - -
- - - - - - - - - - - - 2 - - - -
Ocular 1 - - - - = = > = 5 - - - - - - -
4 1 - - 1 - - - - - - - - - -
Tejido - - - - - - - 1 - - - - - - 1 - -
redundante 4 1 - 4 4 - - - - 3 - = = = - - -
3 1 - - - 1 - 1 - - - 1 - - - - -
Otras - - - 1 - - - - - - - - - - - - -
Total: 4 28 8 21 23 7 8 13 2 15 9 8 2 3 7 2 12

Tabla 7. L1: Parpado superior, L2: Parpado inferior, L3: 3= Segmentario, L4: Dorso nasal, L5: Punta
nasal, L6: Ala nasal, L7: Pabellén auricular, L8: Preauricular, L9: retroauricular, CAE, L10: labio
superior, L11: labio inferior, L12: glUteo, L13= intergluteo, L14: periné, L15: vulva, L16: escroto, L17:
multiples, L18: Comisura labial

Las complicaciones secundarias a la localizacidon del Hemangioma infantil periorificial se describen
en la tabla 7. Se encontraron las localizaciones de parpado superior (L1) e inferior (L2), dorso (L4) y
punta nasal (L5), como las mas frecuentes; de estas ubicaciones las principales complicaciones
fueron las telangiectasias y el tejido redundante.
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TRATAMIENTO PARA HEMANGIOMA INFANTIL PERIORIFICIAL

] propranclol
Etimolal
esteroice
M combinado
Ootros
ninguno

Grafico 7. Tratamiento para Hemangioma infantil periorificial
En la variable tratamiento se encuentra que el 36.88% de los pacientes recibieron tratamiento

sistémico con propranolol, considerada la primera linea de tratamiento, seguido de un 30.50% de
los casos que no recibieron ninguna terapia.

TRATAMIENTO PARA COMPLICACIONES

Grafico 8. Tratamiento para complicaciones de Hemangiomas infantiles periorificiales.
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En este grafico se describe al porcentaje de pacientes que si recibieron tratamiento para las
complicaciones secundarias al diagndstico de HI perioficial. Sélo el 14.18% recibié manejo para las
complicaciones que el 85.2% no fueron tratados.

XIl. DISCUSION

El hemangioma infantil es un tumor vascular considerado el mas comun de la infancia. Predomina
en recién nacidos y lactantes, con una predileccién por el sexo femenino. Por su localizacidn
periorificial se pueden clasificar en 5 tipos: perioculares, perinasales, labiales, auriculares y
anogenitales (también llamados perianales). Los cuales se caracterizan por presentar un mayor
riesgo de complicaciones en hasta el 24% de los casos, en comparacion con los no periorificiales que
solo el 10 a 15% presentan complicaciones.

No obstante, mas alld del mayor riesgo de complicaciones en los HI infantiles de localizacion
periorificial, existen otros determinantes que hacen que el paciente (o el familiar, en este caso)
consulte un servicio de dermatologia pediatrica, como son: la aparatosidad de los signos y sintomas
(sobre todo el tamafio y coloracion), la falta de informacidn, dudas sobre la posible malignidad, etc.

Debido a las diferencias de complicaciones entre los distintos tipos de HI periorificiales, asi como la
ausencia de reportes previos en nuestro pais; hemos centrado la discusidn sobre las complicaciones
en pacientes pedidtricos con diagndstico de Hl periorificial atendidos en un hospital de tercer nivel
de México.

Asi pues, la edad media obtenida en nuestro estudio (24,12 meses) fue mayor a lo reportado
mundialmente, ya que se refiere que la mayoria de los afectados son recién nacidos y lactantes.
(4,5). El grupo de lactantes incluye de 0 a 12 meses de edad, por lo que el conocimiento de la
distribucidn de los pacientes al diagnéstico nos parece de sumo interés, teniendo en cuenta la gran
variabilidad clinica en estos periodos de tiempo, ya que son evidentes las diferencias en un escolar
(2 a5 afos) y un lactante (0 a 1 afio).

En cuanto al sexo, estudios referidos a Hemangioma infantil en general sin tomar en cuenta la
topografia periorificial, ha comunicado un predominio por el sexo femenino (5); de la misma manera
en nuestro estudio se evidencid que la mayoria de casos eran nifias. Sin embargo, hasta nuestro
conocimiento no se ha reportado en los HI perioriciales.

Al analizar los principales grupos diagndsticos y compararlos con los obtenidos por otros autores
(18) observamos que los perioculares fueron el principal grupo diagndstico en todos los trabajos,
seguidos de los perinasales, constituyendo practicamente mas de la mitad de los diagndsticos de HI
periorificiales. Esto se puede atribuir a la localizacidon expuesta y evidente, en comparacién a la
auricular y perianal que se encuentra cubierta y de mas dificil exploracion para los padres y médicos.

En relacion a la profundidad, los superficiales fueron el primer lugar en frecuencia, como ya se habia
descrito en la literatura (10) y el tamafio oscilé de 1 a 5cm de didametro en el 75,8% de los casos. Se
analizé de manera conjunta la profundidad en funcién del tamafio, descubriendo que sin importar
la profundidad del HI periorificial, presentan un tamafio de 1 a 5 cm de didmetro. Llama la atencion
el diametro considerado mediano (1 a 5cm) como factor de riesgo para complicaciones de manera
similar a la profundidad.
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Las localizaciones encontradas en nuestro estudio fueron 18, de las cuales el parpado superior e
inferior fueron las mas frecuentes, seguidas de dorso y punta nasal. Dato que concuerda con los ya
descritos en cabeza y cuello para hemangiomas infantiles en general (10); Pero por el interes
especifico de este estudio se da la localizacién puntual de cada HI por lo que se muestran datos mas
detallados.

Con respecto a las complicaciones secundarias al tipo de HI periorificial, llama la atencién que las
telangiectasias fueron la principal complicacidn en los 5 tipos de HI periorificiales, diferente a la
reportada en la mayoria de los estudios, que ubican a la ulceracidon como la mds comun. Asi mismo
se analizaron las complicaciones secundarias a localizacién, reportando a las telangiectasias en
primer lugar. Esta diferencia puede deberse a que en nuestro hospital la mayoria de los pacientes
recibe manejo sistémico con propranolol oral, educacién al familiar sobre esta patologia y su
cuidado, pudiendo condicionar complicaciones menos severas.

El tratamiento mads utilizado fue propranolol a dosis entre 2 a 3mgkgdia, seguido de ningun
tratamiento. Esta marcada diferencia puede relacionarse a la poblacion estudiada, que como se
reflej6é en la variable edad, tiende a buscar atencién a edades mas tardias y a su vez requerir de
menos tratamientos. También se revisaron los pacientes que si recibieron manejo para las
complicaciones siendo sélo el 14,1% de los casos.

Por ultimo, ningln paciente presento recidiva y la mayoria (58,9%) se dio de alta.

En lo que respecta a derivaciones a otros especialistas, el 100% obtuvo valoraciones por cardiologia
al iniciar manejo con propranolol oral, encontrando hallazgos (CIA) en 2 pacientes, sin contraindicar
el tratamiento. Esto se puede interpretar compatible con lo descrito en la literatura que recomienda
solo realizar Ecocardiograma en caso de bradicardia, antecedente o hallazgo de arritmia, historia
familiar de alteraciones cardiacas congénitas o arritmias (por ej: bloqueo cardiaco, sindrome de QT
prolongado, muerte subita) o historia materna de enfermedad del tejido conectivo (14).

Oftalmologia es otra de las derivaciones a especialistas importantes para los HI periorificiales, ya
que se recomienda siempre realizarla en tipos perioculares; sin embargo, en nuestro estudio se
realizd sélo en casi la mitad de los casos, describiendo los siguientes hallazgos: atriquia, ambliopia,
miopia, ptosis, astigmatismo, glaucoma y atrofia de papila. Siendo ambliopia y ptosis son
ampliamente descritos en la evidencia (14, 18).

XIll.CONCLUSIONES

El hemangioma infantil periorificial es un tumor vascular frecuente en los niflos pequenos, que
generan una importante demanda a diferentes especialistas y hospitales.

Si bien la mayoria de las consultas al servicio de dermatologia no son motivadas por la topografia
periorificial, es importante informar a los padres y médicos en contacto con estos pacientes, sobre
el mayor riesgo de complicaciones, que pueden oscilar desde leves hasta graves.

Los resultados obtenidos fueron en su mayoria similares, destacando las siguientes diferencias: tipo
perinasal como el segundo mas frecuente en nuestro trabajo a diferencia de lo descrito en la
literatura (perianal, en segundo lugar), el tamafio de 1 a5 cm fue el que mas se presentay podriamos
considerarlo como un factor de riesgo similar a la profundidad.
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En nuestro estudio todos los diagndsticos se realizaron por clinica, a excepcién de las complicaciones
gue requirieron estudios de imagen. No hubo ninguna recidiva y la mayoria recibié tratamiento con
propranolol oral considerado la primera linea. Por lo cual podemos considerar que el inicio del
tratamiento con Beta blogqueador a edades tempranas con topografia periorificial, reduce de
manera importante la frecuencia de complicaciones severas y de otros tratamientos.

Se pretende con estos resultados homologar decisiones terapéuticas en los pacientes con
diagndstico de HI periorificial, asi como la derivacién oportuna a otras especialidades y con ello
mejorar evitar complicaciones que puedan alterar la calidad de vida del paciente.

XIV.  CONFLICTO DE INTERES: ninguno
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