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Introduccion

Los hemangiomas son los tumores benignos mas frecuentes de la
infancia, con una incidencia de 2.5% en los recién nacidos y 10 a 12%
en menores de un afo; se ha observado que la frecuencia es mas alta
en los prematuros y en la relacion por sexos son mas afectadas las
nifias, con una proporcion que varia entre 6: 1 a 2: 1, en los prematuros
la proporcion es de 1:1.

Los hemangiomas son tumores vasculares caracterizadas por un
periodo de crecimiento, seguido por uno de estabilizacién e inactividad,
para finalmente involucionar y desaparecer espontdneamente en la
mayoria de los casos. Esta caracteristica los diferencia de las
malformaciones vasculares, las cuales representan anomalias de los
vasos sanguineos Yy linfaticos, presentes desde el nacimiento y
persistentes por toda la vida.

Los hemangiomas estan presentes al nacimiento en un tercio de
los casos, el resto se manifiesta en el transcurso del primer mes de vida.

La fase de crecimiento rapido en los hemangiomas dura entre tres
a diez meses, luego involuciona aproximadamente hacia el segundo afo,

esta fase puede durar entre dos a diez afnos.



Aproximadamente 50-60% de los hemangiomas ha desaparecido a

los 5 anos de edad, 70% a los 7 afnos, 95-97% a los 10-12afnos.

Clinicamente, hay tres tipos de hemangiomas: superficiales,
profundos y mixtos, los superficiales son los mas frecuentes.
Actualmente no son usados los términos de hemangiomas "en frutilla" y
cavernoso.

El sitio de presentacion mas frecuente es cabeza y cuello (60%),
seguido por tronco (25%) y extremidades (15%). Ademas, pueden
presentarse en casi cualquier érgano interno. En algunos estudios se ha
encontrado una incidencia de 11 ,5% de hemangiomas viscerales
asociados a hemangiomas cutaneos; los sitios mas comunes fueron la
laringe, higado y el tracto gastrointestinal.

La mayoria de los hemangiomas son uUnicos, aunque entre un 15-
30% de los nifios pueden tener lesiones multiples.

La lesion inicial puede ser una macula palida, eritematosa o
telangectasica, con o sin halo palido, un grupo de papulas rojas
brillantes 0 una macula-papula azulosa. Los hemangiomas superficiales
evolucionan a nédulos con forma de cupula, de color rojo vivo o placas
de consistencia elastica que empalidecen parcialmente con la

compresion.



Los hemangiomas profundos son del color de la piel o azulosos,
son compresibles y en su superficie pueden observarse telangectasias y
vasos pequefios. Estos ultimos pueden cambiar de tamafio y color con el

llanto o la actividad.

El primer signo de involucion es la decoloracion grisacea, la cual
comienza desde el centro de la lesi6on, junto con la pérdida de
consistencia y el aplanamiento de ésta. La regresion de los
hemangiomas profundos es méas dificil de apreciar, pero los cambios son
similares. La rapidez y el grado de involucibn depende de cada
hemangioma, hay localizaciones mas dificiles, como, los labios, la
pardtida, o la punta nasal (nariz de Cyrano). Aproximadamente, un 40%
de los nifios presenta algun cambio cutaneo residual, siendo los mas
frecuentes atrofia, piel redundante, telangectasias, decoloracion vy

cicatrices.

Los hemangiomas capilares también se le conocen como
hemangiomas de la infancia, por su tendencia a desarrollarse en el
periodo perinatal. La mayoria de estas lesiones tienen un componente
orbitario anterior y uno palpebral. Cuando le dermis superficial esta

involucrada, adopta una apariencia de hemangioma en fresa. Puede



asociarse con hemangiomas de la cara y piel cabelluda, incluso con otros
en la piel en cualquier sitio del cuerpo.

El hemangioma cavernoso es el tumor vascular mas frecuente de
la 6rbita. Es un tumor benigno que generalmente se presenta en adultos
jovenes, como una lesion de crecimiento lentamente progresivo. Su
localizacion mas frecuente es en el cono muscular, causando una
proptosis axial. EI segundo hallazgo en aproximadamente 50% de los
pacientes, es cierta disminucion de la vision. Este tumor por lo general

no produce signos inflamatorios.

El diagndstico de las lesiones vasculares cutaneas generalmente
es clinico; sin embargo existen métodos de diagndstico por imagenes,
los cuales son utiles para diferenciar de otras lesiones y también para su

localizacion precisa.

La resonancia magnética (RM) es el examen de eleccién para
demostrar la extension y las caracteristicas de la lesion. La tomografia
Axial Computada (TAC) es de utilidad para demostrar la localizacién de

la lesion. La clinica es la que proporciona mayor informacion.



Hallazgos Histopatologicos

Desde el punto de vista histopatoldgico los hemangiomas durante
su fase proliferante estan constituidos por l6bulos, bien definidos y no
encapsulados, de células endoteliales prominentes que se dividen
rapidamente y se encuentran en estrecha relacibn con pericitos,
formando pequefias luces vasculares, en ocasiones apenas insinuadas.
Mediante tinciones de reticulo y PAS se pueden demostrar, en esta fase,
fiboras de reticulo y una membrana basal en torno a estos vasos

rudimentarios que no poseen musculo liso.

Es habitual observar un numero moderado de mitosis y
pleomorfismo nuclear que no deben preocupar en el contexto clinico en
que aparecen. También se detectan algunos macréfagos dendriticos
dérmicos y mastocitos. Respecto a esta ultima célula, el mastocito, los
estudios no son concluyentes pues se ha descrito que son mas

abundantes tanto en la fase proliferante 2 como en la involutiva.



Estudios con marcadores como Ki-67 demuestran que, tanto los
pericitos como las células endoteliales, se dividen activamente en esta
fase del hemangioma. También en este momento pueden estar
presentes areas de infiltracibn en mduasculo esquelético, asi como
infiltracion perineural en nervios incluidos en la lesidén, sin que ninguna
de estas caracteristicas suponga agresividad. En todas las fases las
células del hemangioma confirman su origen vascular, endotelial y

pericitico.

Asi, con marcadores inmunohistoquimicos expresan CD31, factor
de Von Willebrand y uroquinasa3,5. Ademas en la fase proliferativa de
crecimiento rapido varios marcadores de angiogénesis se encuentran
aumentados: factor de crecimiento basico de fibroblastos, factor de
crecimiento de células vasculares endoteliales, antigeno nuclear de

proliferacion celular, selectina-E y colagenasa tipo 1V3,5.

El inicio de la fase involutiva de los hemangiomas se detecta a
nivel microscopico antes que en la clinica. Los signos precursores de la
involucién son el aumento de cuerpos apoptoéticos y aplanamiento de las
células endoteliales, que muestran menos mitosis, sobre todo en la

periferia del tumor, donde ademas empiezan a ampliarse los espacios



luminales vasculares. En esta fase involutiva inicial coexisten, dentro del
mismo hemangioma, imagenes con mas y menos proliferacion pues el

proceso no es sincronico en todas las areas.

A medida que la involucidon progresa las luces vasculares se
dilatan y disminuyen en numero y empieza a formarse un tejido

fibroadiposo entre los vasos, que los va separando en l6bulos.

En definitiva se trata de un proceso de maduracién de los vasos y
sustitucion progresiva por tejido fibroadiposo que reemplazara al
vascular preexistente. Como no todos los hemangiomas involucionan
completamente, en algunos casos persisten islotes de capilares
proliferantes hasta edades avanzadas del paciente. Al final de esta fase
lo Unico que se observa es un estroma fibroadiposo con unos capilares y
vénulas similares en numero y disposicion a las de la piel normal. En
algunos casos, sobre todo los que presentan en la fase de actividad
ulceracion, los hallazgos se acompanaran de atrofia del epitelio y cicatriz

dérmica.

Todos los marcadores, con la excepcion del factor de crecimiento
basico de fibroblastos, que en fase de proliferacion se mostraban

elevados, disminuyen en la fase involutiva y al final desaparecen. El



factor de crecimiento basico de los fibroblastos permanece elevado en la
fase inicial de involucion, tanto en el tejido tumoral como en orina. Esta
elevacion urinaria y su posterior disminucion se han monitorizado para
evaluar la eficacia de los tratamientos. Ademas de la disminucion de los
factores angiogénicos, la involucidon se caracteriza por un incremento de
hasta cinco veces en la apoptosis de células endoteliales y también de
inhibidores de la angiogénesis, como el inhibidor tisular de

metaloproteinasas.

En conclusion, de todos estos hallazgos se desprende que los
hemangiomas son hiperplasias que espontaneamente se detienen y en

la mayor parte de los casos involucionan.



REVISION DE ENTIDADES CON HEMANGIOMA:

Sindrome de Sturge Weber

Es una facomatosis caracterizada por angiomatosis facial y de
leptomeninges con trastornos neuroléogicos como convulsiones,
hemiplejia y retraso mental. Se presenta en forma esporéadica.

El hemangioma facial ocurre en el 90% de los casos,
habitualmente es unilateral y de tamafo variable pudiendo abarcar solo
la regidon periocular o incluso, sélo el parpado superior. Su coloracion
varia de tonos rosados hasta el rojo violeta. No es raro que el
hemangioma se extienda a cuello, térax y espalda. A nivel ocular puede
invadir conjuntiva, epiesclera, iris, trabéculo y coroides, dando lugar a
glaucoma secundario por bloqueo trabecular y aumento de la presion
venosa epiescleral. De los casos que desarrollan glaucoma, el 60%
ocurre antes de los dos afnos en el lado correspondiente al hemangioma
facial, especialmente si la lesion afecta el parpado superior; el resto en
la nifiez o adolescencia. Existe una correlacion entre la incidencia de
glaucoma y afectacion del parpado superior. Un tercio de los pacientes
tiene aumento de la presion intraocular, lo cual ocurre cuando estan
involucrados los parpados, el tarso y la conjuntiva. Cuando el

hemangioma cutdneo es unilateral, el glaucoma o buftalmos es



generalmente unilateral e ipsilateral, sin embargo se ha reportado
glaucoma contralateral y bilateral con hemangioma cutaneo unilateral.
También hay casos de hemangioma bilateral acompafado de glaucoma
unilateral o bilateral. En algunos pacientes se agrega desprendimiento
de retina exudativo después de un largo periodo de crecimiento y en
ocasiones se ve infiltracion uveal difusa, lo cual se conoce clinicamente

como fondo en “salsa de tomate”.

Dependiendo del involucro hay 2 variedades:
a) Tres sistemas: la cara, leptomeninges y los ojos
b) Dos sistemas: la cara y los ojos o, la caray

leptomeninges

Dentro del cuadro clinico se describe el nevus flammeus (mancha
de vino oporto) facial, que se extiende sobre una zona que corresponde
a la distribucion de una o mas ramas del nervio trigémino con
hemangiomas en mucosa bucal, labios, lengua y encias que pueden
ocasionar hemihipertrofia, dando desde hiperplasia vascular ligera a un

crecimiento exuberante.



En el sistema nervioso central la lesién caracteristica consiste en
angiomas unilaterales de pared delgada en las leptomeninges, en
ocasiones pueden ser bilaterales. Estos se presentan en el 46% de los
casos. Hay calcificaciones intracranealas en el 57% de los pacientes
después del segundo afio de vida, rara vez observandose desde el
nacimiento y que tienden a aumentar para estacionarse en la segunda
década. EI 90% de los pacientes cursan con crisis convulsivas en la

infancia y el 30% tienen retraso mental.

Otros hallazgos ocasionales son angiomatosis en el plexo coroideo,

tiroides, glandula pituitaria, pulmon, tracto gastrointestinal y ovarios.

Histologia

Los hemangiomas ubicados en el angulo y estructuras adyacentes
son de tipo cavernoso y estan constituidos por canales vasculares, de
paredes delgadas, congestivos y revestidos por una sola capa de
endotelio. El hemangioma puede ser tan extenso como para abarcar la
coroides completa, situacion altamente peligrosa por la elevada

predisposicion a una hemorragia coroidea expulsiva.



La fisiopatogenia de este sindrome se ha explicado desde el punto
de vista embrionario. En la sexta semana de desarrollo existe un plexo
vascular alrededor de la porcion cefalica del tubo neural y por abajo del
ectodermo que dard origen a piel facial. Este plexo debe involucionar
hacia la novena semana y en este padecimiento no existe esta
involucién resultando la angiomatosis facial y de leptomeninges.
Variaciones en el grado de regresion del plexo explican la variedad de
afectacion.

No se conoce un patron de herencia definido, su presentacion es
esporadica. Hay algunos informes que sugieren formas incompletas en
los familiares de primer grado, (familiares con crisis convulsivas o con
diversos nevos vasculares), pero ningun caso con los datos tipicos de
angiomatosis.

El tratamiento del glaucoma en nifios con el sindrome de Sturge
Weber se sugiere sea la combinacién de criocoagulaciéon del cuerpo
ciliar, combinado con medicacion topica ( beta bloqueadores e
inhibidores de la anhidrasa carbdnica) es una opcién de tratamiento

efectiva y segura en el control de la presion intraocular.



SINDROME PHACES.

El sindrome PHACES es un sindrome neurocutdneo que incluye
varias caracteristicas primarias, el termino PHACES es un acronimo en
donde la P corresponde a malformaciones de la fosa Posterior, H =
Hemangiomas faciales, A = anomalias Arteriales, C = Cardiopatia
congénita y coartaciéon de la aorta, E = alteraciones oculares (Eye) y S =

Defectos del eSternén o ventrales.

Se presenta la mayoria de las veces en nifias. Se ha reportado que
el sindrome PHACES esta presente en el 3.36% de los nifios con
hemangioma. La patogenia del sindrome PHACES es desconocida. Se ha
considerado la posibilidad de que exista una mutacion ligada al

cromosoma X.

La asociacion de anomalias cerebrovasculares y hemangiomas
faciales fueron reportadas por primera vez por Pascual Castroviejo en
1978. Luego Reese y colaboradores en 1993 describieron la asociacion
de hemangioma facial y malformacion de Dandy-Walker y malformacion
en la fosa posterior. EI acréonimo PHACES fue propuesto por Frieden y

cols en 1996 (2).



Otras caracteristicas clinicas de PHACES son las anormalidades del
sistema nervioso central, la malformacion Dandy-Walker es la que se
presenta con mas frecuencia, caracterizada por hipoplasia o ausencia de
vermis cerebral y quistes de la fosa posterior y del cuarto ventriculo.
También se ha reportado atrofia cerebelar y quistes aracnoideos con

hipoplasia cerebelar.

Entre las alteraciones oculares reportadas estan: exoftalmos,
criptoftalmos, microftalmos, oclusiéon palpebral, estrabismo, opacidad
corneal, esclerocérnea, embriotoxdn posterior, catarata, coloboma,
atrofia o hipoplasia del nervio 6ptico y glaucoma.

El hemangioma usualmente es grande y se distribuye a través de
las ramas del VI nervio en el 75% de los casos. La mayoria se presentan
en el lado izquierdo (43%), ocasionalmente en el lado derecho (29%)

Yy, en algunos casos es bilateral (27%).

Las anomalias cardiacas asociadas con el sindrome PHACES son
persistencia del conducto arterioso, defectos del septum ventricular,
defectos del septum atrial, estenosis pulmonar y tetralogia de Fallot. Los

defectos arteriales mas comunes son coartacion de la aorta, aneurismas



aorticos, arco aortico cervical, ausencia de arco aortico derecho, aorta

descendente hipoplasica y doble arco aortico.

En la angiografia por resonancia magnética (RM) se ha
demostrado tortuosidad marcada de la arteria cardtida interna vy
estrechamiento de la arteria cerebral media proximal derecha y otras
anomalias vasculares que se originan de la arteria oftdlmica derecha. La
RM también puede revelar la presencia de hemangiomas en el térax con
extension a la aorta superior, desplazando el I6bulo superior derecho del

pulmén, asi como la traquea y laringe.

Pascual y Castroviejo reportaron alteraciones frecuentes de la
vasculatura intracraneal, principalmente la arteria carétida, después de
revisar angiografias carotideas en nifios con hemangiomas.

No hay un tratamiento establecido debido a que no se conoce aun
la patogénesis del sindrome, el tratamiento estara enfocado a la
anormalidad presente.

En algunos casos el hemangioma no se trata ya que tiende a
involucionar espontaneamente, como sucede en muchos hemangiomas

aislados.



Por otro lado, se ha reportado tratamiento con esteroides orales y
con laser a la mucosa gingival y glandula pardtida, produciendo
regresion del tumor. Otros autores sugieren la combinaciéon de
esteroides orales e interferon, reportando regresion en los siguientes
dos afios. La mayoria de autores coincide con el uso de esteroides, ya
sea en forma tépica, oral e intralesional.

En casos de microftalmos se recomienda el uso de un conformador
ocular ya que puede mejorar la cavidad orbitaria para que en un futuro

se pueda colocar una proétesis ocular.

En casos de catarata avanzada se recomienda la cirugia de
facoemulsificacion mas la colocacion de lente intraocular evitando asi

que el paciente presente ambliopia.

Pacientes con este tipo de hemangiomas requieren una valoracion
y tratamiento multidisciplinario, por lo que es importante que tengan
una valoracion completa por oftalmologia, neurologia con medios de

imagen, cardiologia y dermatologia.

El sindrome PHACES es una facomatosis que se puede confundir
facilmente con Sindrome de Sturge Weber, no siempre se diagnostica ni

se investiga a menos que sea un hemangioma muy raro o muy grande.



Discusion

Los hemangiomas capilares son neoplasias benignas del endotelio
vascular que pocas veces se ven asociadas a anormalidades
estructurales. Son los tumores benignos de la 6rbita mas comunes de la
infancia.

El hemangioma capilar facial en el sindrome de Sturge Weber es
de aspecto plano y bien limitado. Por otro lado se ha reportado la
presencia de hemangioma facial bilateral en 51%, glaucoma 71% vy
hemangiomas conjuntivales y epiesclerales 55%. El diametro corneal
promedio al momento del diagnéstico fue de 12.29mm comparado con
12.70mm en los casos de glaucoma congénito primario. Muchos
pacientes con presentacion tardia del glaucoma han tenido
hemangiomas conjuntivales y epiesclerales. Con frecuencia estas
lesiones son clinicamente aparentes en la infancia o nifiez temprana. La
edad media de presentacion de glaucoma es de 6.5 afios. El mecanismo
por el cual se presenta glaucoma es un tema controvertido, existen
varias teorias y extensas revisiones en la literatura. En la actualidad la
explicacibn mas aceptada es que sea por un desarrollo anormal del
angulo, semejante al glaucoma congénito primario.

También se considera la posibilidad de mualtiples malformaciones

arteriovenosas de la conjuntiva y epiesclera, como causantes de la



elevacion de la presion venosa epiescleral con subsecuente elevacion de
la presion intraocular.

El manejo del glaucoma en pacientes con sindrome de Sturge
Weber continda siendo un reto. La mayoria de los autores coincide en
que las formas de glaucoma congénito e infantil requieren tratamiento
quiruargico.

Las opciones quirurgicas con las que contamos son criocoagulacion
del cuerpo ciliar, goniotomia, trabeculotomia y trabeculectomia.

La criocoagulacion del cuerpo ciliar en combinacién con terapia
topica continda siendo un tratamiento seguro y efectivo en la
disminucién de la presion intraocular (P10O) en estos pacientes.

Hay cirujanos que prefieren la goniotomia o trabeculectomia,
aunque la taza de éxito reportada a largo plazo es baja. El tiempo
promedio de estabilidad de la goniotomia va de 8 meses a 9 afos. La
trabeculotomia sola no ha tenido buenos resultados y si representa un
mayor riesgo de desprendimiento coroideo o hemorragia expulsiva. Por
otro lado la combinacion de trabeculotomia y trabeculotomia ha dado
buenos resultados.

Existe la opcion de usar antimetabolitos como el 5-fluorouracilo o
mitomicina C durante la cirugia para regular la cicatrizacion de la herida

quirudrgica.



Algunos autores recomiendan pasar un bolo de manitol
intravenoso una hora antes de la cirugia para disminuir el riesgo de
hemorragia expulsiva o desprendimiento coroideo.

No se puede hablar de un tratamiento quirdrgico de eleccion. El
éxito dependera del procedimiento que maneje mejor el cirujano.

La etiologia del sindrome PHACES es desconocida, sin embargo,
Reese y colaboradores han propuesto que puede ser por un desarrollo
embrionario anormal que involucra las conexiones entre el nervio
trigémino y el cerebelo durante el segundo mes de la gestacion.

Es recomendable que nifios con hemangiomas faciales grandes se
les realice estudios de imagen como resonancia magnética debido a la
alta incidencia de alteraciones en la estructura del SNC.

Aproximadamente un tercio de los pacientes han sido reportados
con anomalias cardiacas y coartacion de la aorta, éste es el defecto mas
comun.

Los nifios con sindrome PHACES pueden tener alteraciones
oculares y perioculares asociadas al hemangioma o bien malformaciones
oftalmicas congénitas. Aunque no ha sido reportada la complicacién mas
frecuente de estos nifios se considera que es la ambliopia, ptosis

secundaria y estrabismo.



CONCLUSION

Los hemangiomas son tumores vasculares que deben diferenciarse
de las malformaciones. Estos tienen un curso habitual que tiende a la
involucion y regresion completa. Sin embargo, alrededor de un 10% de
los casos va a requerir tratamiento, ya sea por su localizacion,
crecimiento acelerado o presencia de complicaciones. El tratamiento
debe ser lo mas precoz posible para un mejor resultado, y debe ser
elegido para cada paciente en particular. El objetivo final es que la
regresion del hemangioma sea completa y sin secuelas fisicas ni

psicoldgicas.

El sindrome de Sturge Weber es una enfermedad congénita rara
de involucro neurooculocutaneo. A nivel ocular puede presentar
glaucoma, malformaciones vasculares de la conjuntiva, epiesclera,
coroides y retina, también se pueden encontrar hemangioma coroideo y

nevo de Ota.



El oftalmdlogo ante un paciente con hemangioma facial debe
sospechar del sindrome PHACES y hacer diagndstico diferencial con el
hemangioma presente en sindrome de Sturge Weber. Se sugiere realizar
estudios de imagen del SNC y evaluacién cardiaca cuando se sospeche
de esta entidad y dar un manejo multidisciplinario de acuerdo a las

patologias encontradas.
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