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Titulo: Pronéstico de Nifios con hemangiomas tratados de acuerdo a con Ia
“Clasificacion de Hemangiomas con Enfoque Quirurgico”.

Autores: Dr. José Raul Vasquez Langle, Dra. Karina Guadalupe Flores Sanchez, Dr. Miguel
Angel Villasis Keever.

Adscripcién: Servicio de Cirugia de Tumores del Hospital de Pediatria Centro Médico
Nacional Siglo XXI.

RESUMEN.

Introduccion. Los hemangiomas son tumores vasculares benignos, de mayor
frecuencia en el 1er aflo de edad y en el sexo femenino. La evolucién natural tiende a
desaparicion del 10% por afio. La localizacidon cabeza y cuello 60%, tronco 25% y las
extremidades 15%. Otras menos frecuentes son las cervico-faciales y las asociaciones
con otras patologias o de componente A-V. El diagnostico es clinico, es de ayuda el
USG Doppler y la TAC. En el tratamiento se describe diversas modalidades; cada una
dirigida a una fase especifica con resultados inciertos. Desde 1863, se han propuesto
distintas clasificaciones, ninguna con enfoque de tratamiento quirdrgico.

Objetivo. Se describié el comportamiento clinico y prondstico de nifios con
hemangiomas de acuerdo a cada tipo de lesidn y manejados en base a la Clasificacion
con enfoque quirdrgico.

Material y Métodos: Se llevd a cabo en el servicio de Cirugia de Tumores, es un estudio
de Cohorte, retrospectivo y analitico, se incluyeron 111 pacientes de 1 mes a 16 afos de
edad, con diagnostico de hemangiomas atendidos en el hospital de pediatria Centro
Médico Siglo XXI, en un periodo del 2004 al 2012. Se recabd informacion de edad, sitio,
tamafio, evolucidn, manejo, complicaciones y recurrencia; los datos se tomaron del
expediente clinico.

Resultados: Un total de 146 pacientes, eliminados 35. 111 pacientes incluidos en el
estudio con los siguientes datos: sexo femenino en 68 pacientes (61.2%), masculino 43
(38.8%); edad de 1 mes a 15 afos, promedio de 4.4 afios, grupo etario lactantes en 55%.
En cuanto al tipo en base a la clasificacion quirdrgica, tipo Il 34, tipo | en 27, tipo V en
15, tipo VI en 11, y la lll, y IVa, IVb, IVc: 6, 4, 10 y 4 pacientes respectivamente. Por
ubicacion cabeza en 46, miembros inferiores 24 y térax en 17, porcentaje de curacién
del 100% en 62 pacientes. Por evolucidon y tratamiento reseccién total 47, manejo
adyuvante y reseccion en 17, solo medico 16, medico y presoterapia en 12; curacion total
del 61y parcial en 50 pacientes, recidiva en 1 paciente. De las complicaciones lesion del
Nervio facial en 7 pacientes, dehiscencia de herida quirdrgica y seroma en 4 pacientes
de cada caso.

Conclusién: Se concluye que la clasificacién de hemangiomas con enfoque quirdrgico
es Util para la decisién de manejo e inferir el prondstico del tipo que se asigne.
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ANTECEDENTES

Los hemangiomas son tumores vasculares benignos que se presentan en la infancia,
los cuales son una proliferacién vascular endotelial que requiere de la presencia de
vasos sanguineos para su nutriciéon y drenaje. Para este tipo de lesiones vasculares
existen diversas denominaciones vy clasificaciones; por ejemplo, se han utilizado
términos como angiomas que describe una tumoracién, marca de nacimiento, angioma
capilar, mancha vino oporto. Mientras las clasificaciones que incluyen a las
malformaciones vasculares, las cuales tienen un origen histopatoldgico, datos clinicos,

y evolucidn diferente a los hemangiomas.1-s

Los hemangiomas aparecen en su mayoria durante las primeras semanas de vida, y se
caracterizan por un crecimiento rapido en aproximadamente de 6 a 8 meses de edad,
seguido de una involucidn lenta. 40% se presentan al nacimiento, siendo caracteristico
una mancha pequefia eritematosa. 4. Se estima una frecuencia de 1 a 2.6% en
neonatos y del 10 a12% de los nifios durante el primer afio de edad. Estan presentes
en todas las razas, pero parece existir mayor incidencia en blancos no hispanos;
predomina en el sexo femenino con una relacidn 4:1. Se han descrito los siguientes
factores de riesgo asociados a su presentacidon, tales como: prematurez,
predominantemente en menores de 1200 gramos, antecedentes de madre con edad

avanzada, placenta previa, preclampsiay embarazos multiples.s- 13

Desde el punto de vista histopatoldgico y de acuerdo con su evoluciéon los

hemangiomas presentan dos fases; la primera es proliferativa y se caracteriza por
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hiperplasia endotelial e incremento en el nimero de las células, formando pequefas
luces vasculares. En esta fase inicial se encuentran fibras de reticulina y una membrana
basal en torno a vasos rudimentarios sin musculo liso. Es habitual la presencia de
mitosis y pleomorfismo nuclear. Durante esta fase varios marcadores de angiogénesis
se encuentran aumentados, como el factor de crecimiento basico de fibroblastos,
factor de crecimiento de células vasculares endoteliales, antigeno nuclear de
proliferacion celular, selectina E y colagenasa tipo IV. 7, 1012. Mientras que en la
segunda fase o de involucién existe disminucidon de la celularidad, con islas de
depdsitos de grasa que terminan en tejido fibroso, asi mismo se detectan signos
precursores involutivos como aumento de cuerpos apoptoicos y aplanamiento de las
células endoteliales con menos mitosis, principalmente en la periferia de Ia

tumoracion. 8, 12-20.

Los conocimientos sobre la patogénesis de los hemangiomas son aun insuficientes
para comprender su causa y desarrollo. La etiologia se atribuye a una proliferacion
benigna, como resultado de una mutacién somatica de uno o mas genes que regulan el
control vascular. Existen estudios que demuestran la predisposicion familiar y la
presencia de mutacidn en el cromosoma 5q. 1318. Ademas existen diversas teorias
que involucran sustancias angiogénicas, factores genéticos y hormonales sin que

alguno por si solo explique el origen de estos tumores. 4-9, 15, 19.

El cuadro clinico inicia, en la mayoria de las veces, como signo precoz con una macula
palida, la cual es sustituida por telangiectasia rodeado de un halo blanquecino. 3 El

contorno entre el halo blanquecino y la piel normal se hace evidente al llanto. En otras
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ocasiones se observa como una tumoracion rojiza brillante, de bordes irregulares y de
consistencia suave. En general, se manifiestan de formas variadas de acuerdo con su
localizacién anatémica y tamafio. También cuando son de gran tamafio son pulsatiles

y de flujo aumentado. 1, 3-10.

En la evolucién natural, la fase involutiva es gradual con desaparicién aproximada de
un 10% por afio, es decir, aproximadamente un 50% involuciona a los 5 afios, 70% a los 7
afios y un 90% a los 9 aflos de edad. Al final pueden quedar secuelas minimas, como
telangiectasias o piel atréfica y en ocasiones, cambios significativos como piel
redundante con residuos fibroadiposos y cicatrices (particularmente en casos de

ulceracién). s-7,9,13-17,20.

El 80% de los hemangiomas son lesiones Unicas y bien delimitadas; que se localizan
con mayor frecuencia en cabeza o el cuello (60%) seguidos en tronco (25%) y en las
extremidades (15%). s7 Otras localizaciones menos frecuentes lo constituyen los
hemangiomas cervico-faciales, de componente arterio-venoso, hemangioma
subgldtico, malformaciones vasculares de fosa posterior como la malformaciéon de
Dandy- Walker y el sindrome PHACE (incluye: malformacién fosa posterior,
hemangioma, alteraciones arteriales coartaciéon de aorta y alteraciones oftdlmicas),
hemangioma parotideo, hemangiomas hepdticos con fistula arterio-venosa,

hemangiomas orbitarios, de labios o de la via aérea. 3,5-9,14-19

El diagndstico es clinico en la mayoria de las veces, pero cuando se presentan en

drganos internos (como area hepdtica) son de ayuda la tomografia computarizada, o
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el ultrasonido Doppler color en aquellos con combinacidn arterio-venosa o linfatica. 2,

6, 21-23.

En cuanto al tratamiento, existen diversas modalidades pero la decisidon de otorgarlo

se basa en varios factores tales como, el tamano, localizacidén, las consecuencias

psicosociales, etapa en la cual se encuentre el hemangioma, asi como los riesgos y

beneficios del tratamiento propuesto. Se han descrito diversos tipos de intervencidn,

2134, los cuales se resumen en el siguiente cuadro:

Cuadro 1. Tipos de tratamientos para los hemangiomas.

Tratamiento.
Corticoides
intralesionales

Triamcinolona 3-5
mg/kg do

Intervalo de 4 a 6
semanas, con un
total de 5
inyecciones
Corticoides
Sistémicos
Prednisona o

prednisolona 2 mg
kg dia ( 4 a 6 meses)
con disminucion
gradual

Interferon alfa 2% vy
2b dosis de 1 a 3
millones U/m2
durante 6 — 12 meses

Imiquimod crema al
5% se aplica 5 veces
por semana por 16
semanas

Tipo de lesiéon y respuesta
Dirigidos a hemangiomas
pequefios de 1 a 2 cm, en
labios, punta de la nariz,
mejilla u oreja

Deben usarse en estadio de
crecimiento y en lesiones
permanentes y que ponen en
peligro la vida. La respuesta
va 30% con involucidon
acelerada, 40% respuesta
incierta y 30% que no remiten
Es un inhibidor de Ia
angiogénesis, usados en
hemangiomas que ponen en
peligro la vida y que no
respondieron esteroides,
logrando una disminucion
mayor que los esteroides

Se refiere como inicia vy
promueve la fase de
regresion de los

Hemangiomas, es efectivo en
lesiones  superficiales vy

Afectos adversos

Puede ocasionar ceguera por
embolismo de arteria central de
la retina (por mala técnica en el
procedimiento)

Efectos gastrointestinales
malestar e irritabilidad, fascie o
apariencia cushinoide,
hipertension, supresion
suprarrenal, inmunodepresion

Fiebre, malestar y gripa; de
forma  transitoria  anemia,
neutropenia, y elevacion de
enzimas hepaticas y el efecto
con mayor adversidad es la
displejia espastica hasta en el
20% de los pacientes

Puede dejar cicatriz



pequefas

Vincristina inhibidor
de alcaloides de la
vinca en micro
tibulos de 1-1.5mg
/m2, 2 veces por
semana

Indicado al no haber | Mielosupresion, neuropatia,

respuesta con esteroides alopecia, hiponatremia,
requiere de catéter venoso
central

===

Bleomicina 1 dmpula | Esclerosa el endotelio | ulcera
cada 2 a4 semanas | vascular

Embolizacion Se usan en componente | Isquemia del sitio de lesién
Arterio — Venoso o fistulas A- | Crecimiento de la lesion
V con ligadura proximal de
arteria
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En sintesis, podemos afirmar que existen diversas modalidades de tratamiento, sin
embargo cada una va dirigida a cierta fase especifica pero en muchas ocasiones no se
logran obtener los resultados esperados. De ahi se debe tomar como terapéutica a la
que brinde una mejor resolucién. En este sentido con el tratamiento quirdrgico se
logra, en la mayoria de los casos, la resolucion completa o casi completa de acuerdo

con el tamanoy el sitio de la lesidn. 21-34.

Desde 1863, se han propuesto distintas clasificaciones a los hemangiomas, como la de
Virchow y Wegner, que es descriptiva 36, en la que incluyen angiomas y linfangiomas
como simples, cavernosos y quisticos, si considerar componente bioldgico o
histoldgico. s, 20. Posteriormente Mulliken y Glowacki 1982, basan su clasificacion en la
evolucion clinica y su biologia 20, 36. En la que incluyen lesiones vasculares que
involucionan asi como malformaciones que pueden estar constituidas por venas,
arterias o linfaticos con estructura anormal y capacidad de crecimiento o proliferacidn,
pero sin que haya regresion 36-37. Esta clasificacion fue modificada por otros autores;
en 1993 Jackson la divide en malformaciones vasculares en alto y bajo flujo, de acuerdo
a la dindmica vascular, si son de componente arteria y/o venoso, o con presencia de
fistulas A-V. En 1996, la Sociedad Internacional para el Estudio de las Anomalias
Vasculares (ISSVA), 37 adapta esta clasificacion con fines de diagndstico y de
tratamiento; sin embargo, incluye todos los tipos de alteraciones vasculares venosas,
arteriales, linfaticas asi como las asociadas a sindromes las que involucran otros
organos y las de componente neopldsico, por lo cual se hizo mas compleja y poco

practica, ya que no orienta a un manejo en particular 3.
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Por la

ambigliedad de términos y poco practico del manejo de las clasificaciones

anteriormente mencionadas para su tratamiento, desde hace algunos afios en el

servicio de Cirugia de Tumores de este Hospital se disefid una clasificacién para el

manejo quirdrgico de los diversos tipos de hemangiomas, la cual abarca a los

diferen

tes tipos de hemangiomas, incluyendo a los que se acompafian de otras

alteraciones. La Clasificacién de Hemangiomas con Enfoque Quirurgico es la siguiente:

Tipo I. Capilar: acumulacion de vasos capilares en las capas mds superficiales
de la piel de color rojizo asociada a crecimiento profundo, o primarios de
glandulas.

Tipo Il. Cavernoso: acumulacion de vasos sanguineos de mediano calibre en
las capas profundas de la pie, de color violdceo con dilatacién de venas y
aumento de volumen por una tumoracién profunda.

Tipo Ill. Mixto (capilar y cavernoso): acumulacién de vasos sanguineos de
componente capilar o cavernoso.

Tipo IV. Angiodisplasia: Alteracidn vascular de componente capilar o cavernoso
asociada a fistula arterial o venosa. Se divide en los siguientes subtipos:

® A) Capilar: fistula arterio-venosa capilar
® B) Venular: fistula arterio venosa en vasos de mediano calibre
® () Fistula arterio-venosa en grandes vasos

Tipo V. Hemangiomatosis: lesion vascular con diseminacion local, regional o de
toda una extremidad.

Tipo VI. Hemangiosis: Lesiones vasculares multiples en diferentes regiones del
cuerpo.

Esta clasificacidn tiene ventajas, ya que no solo simplifica algunos conceptos, sino que

correlaciona la evolucidn clinico-patoldgica y facilita el diagndstico al reconocer las

caracteristicas fisicas de cada lesion. Ademads permite plantear el manejo ya sea
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quirdrgico o médico, de acuerdo con su ubicacidon y su extensién. El plan de manejo

se presenta en el Cuadro 2.

Cuadro 2. Criterios para manejo de los hemangiomas de acuerdo con la Clasificaciéon

de Hemangiomas con Enfoque Quirurgico.

Tipos

Tipos I, Il y Il

Tipo IV

Tipo V

Tipo VI

Criterios de Manejo

Manejo con propanolol preoperatorio por
6 meses posteriormente reseccion en
bloque.

Manejo con propanolol 6 meses
preoperatorio, al 5to mes se agrega
esteroide sistémico.

Cirugia Unicamente para el componente
venoso Y localizado. Si presenta fistula se
realiza ligadura, seguido reseccion.

No es quirdrgico; el manejo es
Unicamente con propanolol y
presoterapia

La reseccidn quirurgica dependera de la
localizacidn y tipo de lesidn

A pesar que esta clasificacion se ha utilizado en 6 afios para determinar el tipo de

tratamiento de cada paciente, hasta el momento no se conoce la evolucién que han

tenido los pacientes con su

uso. Es importante sefalar, que en las primeras

observaciones, se pudo comprobar que el tipo histopatoldgico planteado antes de la

cirugia fue el mismo del reporte histopatoldgico. 27
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JUSTIFICACION

Los hemangiomas son alteraciones vasculares frecuentes en los nifios, los cuales
pueden estar presentes desde el nacimiento o desarrollarse semanas después de
nacido. Desde 1982 se han propuesto diversas clasificaciones que engloban esta
patologia desde sencillas hasta muy complejas, que han servido para diagndstico y
tratamiento, sin embargo son poco Utiles para definir si el tratamiento es médico o

quirdrgico, por lo cual no parece ser practico para el cirujano.

En vista que desde hace anos en el servicio de Cirugia de Tumores de esta Unidad se ha
utilizado una clasificacién para el manejo de los pacientes con hemangiomas, en este
estudio se pretende determinar si su utilizacidon ha tenido impacto en el prondstico de

estos pacientes.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Los hemangiomas son lesiones vasculares que se presentan frecuentemente en edad
pedidtrica; se presentan 2 fases, la primera: proliferacion o crecimiento de forma
importante que se da en el primer afio de vida y la segunda de involucién en la que

puede remitir total o parcialmente lo cual ocurre hasta los 10 a 12 afios de edad.

Hasta el momento, las diversas clasificaciones de los hemangiomas que se han
publicados no contienen orientacion para definir si un paciente es candidato a
reseccion quirdrgica. En el servicio de Cirugia de Tumores se desarrollé una clasificacion
para ayudar a orientar el tratamiento de las lesiones vasculares, pero hasta el

momento se desconoce su utilidad, por lo que surge la siguiente:

PREGUNTA DE INVESTIGACION

1. ¢Cudl es el prondstico de los nifios con hemangiomas en quienes se utilizd para su

tratamiento la Clasificacion de Hemangiomas con Enfoque Quirurgico?

15



OBJETIVOS GENERALES

Describir el comportamiento clinico de los nifios con hemangiomas que fueron
tratados de acuerdo con la Clasificacion de Hemangiomas con Enfoque

Quirdrgico.

Describir el comportamiento clinico y prondstico de los nifios con hemangiomas
operados de acuerdo a los tipos del | al VI de la Clasificacién de Hemangiomas con

Enfoque Quirurgico.
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1.

HIPOTESIS

En general el prondstico de los pacientes pedidtricos con hemangiomas que
fueron tratados de acuerdo con la Clasificacién de Hemangiomas con Enfoque

Quirdrgico es favorable.

Los pacientes con hemangiomas tipo |, Il y Ill tienen el 95% de curacién, mientras
que para los tipos IV y VI la curacion es hasta del 65%; los pacientes con tipo V
que han sido operados tienen alta frecuencia de recidiva y en la mayoria de los
pacientes no es factible realizar cirugia por el tamafio debido a que no es

posible realizar amputacion de toda una extremidad.
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MATERIALES Y METODOS

Lugar del estudio

Servicio de Cirugia de Tumores, UMAE Hospital del Pediatria, Centro Médico Nacional

Siglo XXI. Instituto Mexicano del Seguro Social.

Disefno del estudio. Cohorte retrospectiva, analitica.

Poblacion del estudio.

Pacientes pedidtricos con diagndstico de hemangioma en piel identificados en el
Hospital de Pediatria Centro Médico Nacional y atendidos en el servicio de Cirugia de
Tumores durante el periodo comprendido entre el afio 2004 al 2012 que recibieron

tratamiento de acuerdo a la Clasificacién de Hemangiomas con Enfoque Quirdrgico.

18



CRITERIOS DE SELECCION

Criterios de Inclusion.

Pacientes 1 mes a 16 afios

Diagndstico de hemangioma.

Que recibieron tratamiento en este hospital de acuerdo a la Clasificacion de
Hemangiomas con Enfoque Quirurgico.

Pacientes con tiempo de seguimiento mayor a 6 meses después de recibir el

tratamiento

Criterios de Exclusion.

Pacientes con componente vascular distinto a hemangiomas, como linfagiomas o
malformaciones vasculares.
Pacientes que hayan recibido manejo previo en otro hospital.

Pacientes que no se contd con expediente completo.

Tamano de Muestra.

o No se calculé un ndmero, ya que se incluyeron a todos los pacientes que

cumplieron los criterios de seleccidn los cuales fueron un total de 111 pacientes.
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VARIABLES

VARIABLES INDEPENDIENTES

VARIABLE DEFINICION OPERACIONAL ESCALA DE | UNIDADES
MEDICION
Clasificacion Tipo l. Capilar: Es una | Cualitativa TIPO |
quirurgica acumulacién de vasos sanguineos | nominal TIPO 1l
en las capas mas superficiales de la TIPO 1lI
piel. TIPO IV a
Tipo Il Cavernoso: es la TIPOIVb
acumulaciéon de vasos sanguineos TIPO IV ¢
en las capas profundas de la pie TIPOV
Tipo Il Mixto (Capilar vy TIPO VI
Cavernoso) Es la acumulacién de
vasos sanguineos de componente
capilar y cavernoso
Tipo IV. Angiodisplasia: Alteracion
o trastorno en el desarrollo de los
vasos sanguineos
a. capilar: trastorno en el
desarrollo de los capilares
b. Venular Trastorno en el
desarrollo venular
¢. Grandes vasos trastorno en
el desarrollo de grandes
vasos
Tipo V. Hemangiomatosis
hemangiomas multiples.
Tipo VI. Hemangiosis: Lesion
vascular con componente
neoplasico
Localizacién Lugar topografica del cuerpo | Cualitativa 1. Cara
donde se encuentra localizada la | nominal 2. Cuello
lesion 3. Toérax
4. Extremidad
Superior
5. Extremidad
inferior
6. Genitales
7. Mdltiple

20




Tamafio de la | Extension de la lesion medido a | Cuantitativa Centimetros cuadrados
lesion través de cinta métrica | Continua

proporcionada por el servicio de

consulta externa, cuantificando el

didmetro menor y el didmetro

mayor
Tipo de | Intervencidn realizada por el | Cualitativa Quirdrgico
Tratamiento servicio de Cirugia de Tumores de | nominal Quirdrgico y medico

acuerdo a la Clasificacion de
Hemangiomas con Enfoque
Quirdrgico.

Medico
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VARIABLES DEPENDIENTES

VARIABLE DEFINICION OPERACIONAL ESCALA DE | UNIDADES
MEDICION
Curacién Es el proceso por el cual el tejido | Cualitativa Ausente
sometido tratamiento y después de | Dicotomica Presente
éste, se regenera y remite la lesidn.
De acuerdo con lo descrito en el
expediente clinico.
Curacioén parcial | Proceso por el cual el tejido después | Cualitativa Ausente
de haberse dado tratamiento | Dicotdmica Presente
presenta remision parcial de la
lesion. De acuerdo con lo descrito
en el expediente clinico.
Complicaciones Evento adverso que presenta el | Cualitativa 1. Infeccidon
mediatas paciente dentro de las primeras 2 | Nominal 2. Ulceracion
semanas posterior al tratamiento. 3. Sangrado
4. Dehiscencia de
herida
5. Disminucién en
tamano de la lesion.
Complicaciones Evento adverso que se presenta en | Cualitativa 1. Cicatriz queloide o
tardias el paciente posterior a 3 semanas | Nominal retractil
del evento médico 2. Recidiva lesion
3. Limitacidn al
movimiento
Recurrencia Crecimiento de hemangioma en el | Cualitativa Ausente
lugar topografico donde ya se habia | dicotdmica Presente
presentado con anterioridad y habia
recibido tratamiento médico o
quirdrgico en un seguimiento a 6
meses posteriores.
VARIABLES UNIVERSALES
VARIABLE DEFINICION OPERACIONAL ESCALA DE | UNIDADES
MEDICION
Edad al | Edad cronolégica extraida del | Cuantitativa Meses
momento del | expediente clinico al momento de la | Continua Afos
diagnéstico primera valoracién por el Servicio de
Cirugia de Tumores
Sexo De acuerdo al fenotipo de cada | Cualitativa Masculino
paciente dicotdmica Femenino
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DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

Se identificaron en la base de datos de la consulta externa de Cirugia de
Tumores pacientes vistos en la consulta externa de primera vez con el
diagndstico de hemangioma.

Todos aquellos pacientes con ese diagndstico se buscé el expediente clinico y
electrdnico, se registré la fecha de la primera evaluacidn, edad, localizacién
topografica del hemangioma, tamafio y cudl fue la clasificacién quirdrgica
asignada. Todos estos datos se recabaron en la hoja de recoleccion de datos.

Se identificd cual fue el tratamiento inicial indicado en el paciente. En caso de
haber recibido tratamiento médico, se especificd el medicamento, la dosis por
kilogramo de peso y el lapso de tiempo que lo recibid

Se identificd en el expediente si durante los primeras 2 semanas posterior al
evento quirdrgico si presentd algun evento adverso, tales como; infeccion de la
herida quirdrgica, sangrado o dehiscencia de herida, limitacion de movimiento,
paralisis facial por lesion al nervio.

Se identificé si posterior a las 3 semanas del postquirirgico, durante el
seguimiento del paciente por la consulta externa en un lapso minimo de 6
meses presenta algun evento adverso que condiciona limitacion en el
movimiento, alteraciones estéticas, cicatriz queloide o retractil 6 crecimiento
del hemangioma en el lugar topografico donde ya se habia presentado con

anterioridad y habia recibido tratamiento quirurgico.
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ANALISIS ESTADISTICO

Se realizé anadlisis descriptivo para medidas de tendencia y de dispersion de acuerdo
con la escala de medicién de las variables. Para las variables cualitativas frecuencias
simples, porcentajes y proporciones; mientras que para las cuantitativas, mediana y

valor minimo y maximo.

ASPECTOS ETICOS

De acuerdo con el Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Investigacion
para la Salud, titulo segundo, capitulo 1, articulo 17, fraccidn |, el protocolo corresponde

a un estudio sin riesgo, ya que solamente se revisaron los expedientes clinicos.

La informacidon se manejé de forma confidencial. Antes del inicio del estudio, el
protocolo se sometid a evaluacién y fue aprobado por el Comité Local de Investigacién
en Salud de la UMAE Hospital de pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI, para

su realizacidn el cual tiene como numero de Registro R- 2012 — 3603 -68.

24



Resultados

De los pacientes registrados durante aproximadamente 10 afios, se encontrd un
numero de 146 pacientes, de los cuales por afo y depuracién de expediente se
eliminaron un total de 35 pacientes de los cuales: 8 del afio 2001; de los siguientes
afos del 2004 al 2012, eliminados 18 debido a que no se encontré expediente fisico ni
informacion en expediente electrénico o dados de baja por edad, 4 con reporte de
patologia aparente con hemangioma y al cotejar informacién en expediente no
corresponde diagnostico de base, y 5 mas con reporte de hemolinfangioma los cuales

de acuerdo a los criterios de inclusidn, no se cumple.

Un total de 111 pacientes de los que se consideraron en este estudio y que
cuentan con los criterios de inclusion y las variables a estudiar. Como se muestra en la
Tabla 1, podemos apreciar mayor frecuencia en el sexo femenino con un 61.2% en 68
pacientes. En cuanto al grupo etario observamos diferentes edades desde dias de vida
hasta los 15 afos de edad, lactantes en 55 pacientes 49.5%, preescolares 24 (21.6%);
adolescentes en 32 (28.8%) con un promedio de 4.4 afios de edad. El sitio de
localizacién de los hemangiomas fue en cara (parétida) o cuello en un 41.4%, en las
extremidades inferiores 21.6% y térax en un 15.3%; tabla 2. Localizacién por tipo de
hemangioma con mayor frecuencia en cara y extremidades de esta ultima con
predominio en las inferiores; posteriormente en tdrax y en menor porcentaje en

diversos lugares y/o sitios especiales.
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Con base en la clasificaciéon de hemangiomas con enfoque quirdrgico hubo una mayor
proporciéon del tipo Il, cavernoso en un 30.6% y capilar en un 24.3%. En el resto de los
tipos de la clasificacién son en menor porcentaje observdndose los 6 tipos y con
presentacion en el resto de la economia del cuerpo. Por el drea se reporta desde 1 cm2
como minimo hasta 500cm2 y promedio de 76.9 cm2.

A todos los pacientes se le otorgaron como minimo 4 y hasta 29 consultas, en un
periodo de aproximadamente de 2 meses a 11 afios, dependiendo de si la curacién es
completa o parcial; es decir, a los pacientes que se ha dado seguimiento por mayor
tiempo son aquellos donde se presentan un tipo de hemangioma IV con malformacion
arterio-venosa, en tipo V que incluye a toda una extremidad o localizacién profunda y

en VI en pacientes con lesiones de hemangioma multiple.

Tabla 1. Caracteristicas Demograficas y Presentacion de acuerdo al tipo y localizacién de Hemangiomas

Caracteristica Frecuencia Porcentaje
(n) %
Sexo Masculino 43 38.7
Femenino 68 61.2
Edad Lactantes: 55 49.5
Escolares y adolescentes: 32 28.8
Preescolares: 24 21.6
Clasificacion I: 27 243
II: 34 30.6
11 6 5.4
IV a: 4 3.6
IV b: 10 9.0
IV c: 4 5.4
V: 15 135
VI: 11 9.9
Localizacion Cara (par6tida) /Cabeza: 46 41.4
Extremidad Inferior 24 21.6
Torax 17 15.3
Diferentes areas del cuerpo 10 9.0
Extremidad Superior 6 5.4
Cuello/cervical: 3 2.7
Organo Profundo: 3 2.7
Genitales: 2 1.8
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Tabla 2. Localizacidn de acuerdo a cada Tipo de Hemangiomas en base a la Clasificacion con
enfoque quirurgico.

Tipo de Frecuencia por su localizacion
Hemangioma
Cara Cuello Torax Extremidades Sitios Total
Parétida Superior/inferior especiales
o
diferentes
lugares
I 19 0 4 3 1 27
] 15 2 5 10 2 34
1] 2 0 3 1 0 6
IVa 1 0 2 1 0 4
IVb 6 1 1 1 1 10
IV c 2 0 1 0 1 4
\" 1 0 0 14 0 15
Vi 0 0 1 0 10 11
Total 46 3 17 30 15 111

En relacién al tratamiento, como podemos observar en la Tabla 3 y 4, nos muestra el
comportamiento y evolucion de los diferentes tipos de manejo empleados; el
conservador que abarca el manejo médico con propranolol y/o esteroide o,
presoterapia; y el quirlrgico, ya sea de forma individual de cada uno o con sus diversas
combinaciones y la frecuencia del manejo empleado por cada uno de los tipos de
hemangiomas; es decir, el algunos pacientes se manejé Unicamente con cirugia en su
mayor porcentaje 42.3%, en tipos | y Il; propranolol en 16% IV y V, y combinacién de
propranolol y presoterapia en pacientes con tipo IV o V; presoterapia, propranolol y
cirugia en el mismo porcentaje 10.8% en 1V, Vy VI.

Los esteroides se usaron en muy pocos pacientes, sin embargo el algunos casos en
dosis altas disminuyé de forma importante las lesiones para posteriormente ser

sometidas a manejo quirdrgico.
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Tabla 3. Tratamiento otorgado para cada uno de los tipos de hemangiomas.

Tpo Qx P P P P P Pr PE PPr

QX Pr Pr E Qx E
Qx Qx

I 19 § 1 0 0 2 0 0 0
I 21 4 3 4 0 2 0 0 0
] 2 2 o 2 0 0 0 0 0
IVa 0 0 31 0 0 0 0 0
IVb 2 1 3 2 o] 0 0 1 1
IVc 2 0 2 0 0 0 0 0 0
\' 0 1 o 3 1 0 0 0 0
\'/l 1 4 4 0 1 0 1 0 0
Total 47 17 16 122 12 4 1 1 1

Qx: quirdrgico; P: Propranolol; Pr: Presoterapia; E: esteroide.

En pacientes que presentaron lesiones con tipos | y Il, algunos IV o VI, y de drea no tan
extensa que se manejaron Unicamente de forma quirdrgica y en dreas mayores que
posterior a disminucion del volumen con manejo previo de 6 a 12 meses, con
propranolol y reseccidn posterior se logra una curacidn total en la mayoria de los casos
de estos pacientes con un porcentaje de 55.8%, 62 pacientes. Y con curacion parcial en
porcentajes menores de 40% (n=8), 70% (n=7) y 80% (n=7); el resto se observa en
lesiones muy extensas o a aquellas lesiones que involucran toda una extremidad en su
mayor porcentaje o en sitios muy profundos como en el caso de algunos encontrados
en cabeza especificamente en mandibula o maxilar superior que involucra orbita;
siendo de presentacion o alteraciones como malformaciones arterio-venosas que
incluyen dreas importantes como vasos sanguineos arteriales de grandes vasos,

citando como ejemplo la cardtida externa o interna que se pudieron apreciar en
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estudios realizados de imagen como angioresonancia y/o angiotomografia. Siendo
poco probable su reseccidn o curacién completa pese a manejo ya sea quirurgico en un
principio o conservador en sus diferentes combinaciones. Con ello obtuvimos una
curacion total en 61 pacientes con un 54.9% poco mas de la mitad de los pacientes

manejados, y curacion parcial en 50 pacientes un 45% del total.

Del total de los pacientes manejados de forma quirdrgica se obtuvo un porcentaje del
18.3% de complicaciones; en su mayoria se observd en pacientes con lesiones en cara
en sitio especifico parétida, con lesién de una o mas de las ramas del nervio facial, los
cuales pese a su curacion total en estos pacientes se continuo con el seguimiento para
vigilancia de las lesiones provocadas a este nervio es decir, se continuo con manejo y
vigilancia por parte del servicio de rehabilitacion, de estos pacientes con un periodo
aproximado de seguimiento de 12 a 18 meses y en su mayoria dados de alta posterior a

la rehabilitacion posterior a curacion del mismo.
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Tabla: 4. Tratamiento y Evolucién

Caracteristica Frecuencia Porcentaje
n %
Tipo de Quirdrgico: 47 42.3
Tratamiento Propanolol + Qx 17 15.3
Propranolol: 16 14.4
Propranolol + Presoterapia: 12 10.8
Qx + Presoterapia + Propranolol: 12 10.8
Qx + Propranolol + Prednisona: 4 3.6
Presoterapia + Quirdrgico: 1 0.9
Propranolol + Prednisona: 1 0.9
Propranolol+Presoterapia+Prednisona: 1 0.9
Mejoria de la 100%: 62 55.8
lesién 40%: 8 7.2
80%: 7 6.3
70%: 7 6.3
90%: 5 45
50%: 4 3.6
30%: 4 3.6
20%: 4 3.6
60%: 3 2.7
95%: 2 18
85%: 2 1.8
10%: 2 1.8
15%: 1 0.9
Curacion Total: 61 54.9
Parcial: 50 45.0
Complicacién No: 90 81.9
Si: 21 18.9
Recidiva No: 110 99.0
Si: 1 0.9
Seguimiento Alta: 65 58.5
Control: 46 41.4

Tabla 5. Resultado del tratamiento de acuerdo a cada tipo de hemangioma.

Tipo  Curacion

completa  Parcial total
I 27 o 27
] 26 8 34
m 3 3 6
IVa (o] 4 4
IVb 10 0 10
IVc 1 3 4
\' 0 15 15
Vi 2 9 11




Como se puede observar en la Tabla 6 y 7, las complicaciones y recidiva reportadas en
nuestros resultados fueron en 21 pacientes el 18.9%; y la recidiva en 1 paciente los cuales

se desglosan por tipo de hemangioma tabla 6.

Tabla 7. En mayor porcentaje la lesion del nervio facial en 38% (8) pacientes;
dehiscencia de herida quirdrgica en y seroma ambos con 19% (4) pacientes ambos
grupos, 4.7% (1) en absceso de herida quirirgica, falta de flexion del dedo mefique,
necrosis del sitio quirdrgico y fistula de glandula salival, a excepcién del dedo mefiique

el manejo de las complicaciones fue con antibidtico y curaciones.

Tabla 6. Complicaciones y recidiva repostadas por cada tipo de hemangioma.

Tipo Complicaciones  Recidiva Total

Presen Ausent Presen Ausent

te e te e
| 8 19 0 27 27
1l 6 28 0 34 34
1] 1 5 0 6 6
IVa 0 4 0 4 4
IVb 2 8 0 10 10
IVc 1 3 1 3 4
\' 2 13 0 15 15
Vi 1 10 0 1 1
Total 21 90 1 110 111

Tabla 7: Complicaciones Presentadas posterior al manejo quirtrgico

Complicacién Frecuencia Porcentaje
n %
Paresia Facial 8 38
Dehiscencia de Herida 4 19
Quirdrgica
Seroma 4 19
Fistula de glandula salival 1 4.7
Falta de flexion dedo 1 4.7
mefiique
Hipertrofia de lesién 1 4.7
Necrosis plantar 1 4.7
Absceso herida quirdrgica 1 4.7
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Finalmente, el seguimiento va de acuerdo a la reseccion total de 2 a 8 meses y en

parciales hasta de mas de 10 afios, con un promedio de aproximadamente 24 meses.
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DISCUSION

De acuerdo a lo citado en la literatura se comenta que las alteraciones
vasculares de tipo hemangiomas, se presentan en pacientes pequefios; en las primeras
semanas de vida y durante el 1er y/o segundo afio incrementan en volumen por la
proliferacion vascular anormal del mismo y posterior involucidn en la mayoria de los
casos en un 10% por cada afo s, 9, 2-14. En el servicio de cirugia de tumores se ha visto
que la involucidn se da en la mayoria de los pacientes en un porcentaje de 80 al 90%,
coincidente con literatura revisada, asi mismo con una frecuencia mayor en las de tipo |
y Il capilar y cavernoso respectivamente, en el sexo femenino, con un promedio de
edad de 4.5 afios, en sitio de mayor a menor presentacion: cara, extremidades
inferiores y térax, este dato diferente a lo reportado considerdndose la presentacion

del térax mayor a las extremidades inferiores s

Sin embargo, también encontramos que en las extremidades se presenta un
comportamiento similar a una tumoracién por la infiltracion e invasiéon a musculo
invasién y con poca o nula respuesta al tratamiento médico y/o quirdrgico o sus
diversas combinaciones, esto aun sin sustento bibliogréfico; por el sitio derecho o
izquierdo no hay predominancia es muy similar en ambos, esto ultimo no referido de

forma especifica en la literatura.

Consideramos que es de utilidad los elementos auxiliares de diagnostico
principalmente en aquellos casos en los que se observa una lesidn extensa o involucre

areas profundas y que al poder contar con estos nos proporcione una mejor
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informacién y toma de decisién en el manejo especifico a cada paciente o situacion
patoldgica y brindar lo que requiere 2s,6,15 2123.  Se ha observado la ayuda de estos
métodos de diagnostico durante estos afios y podemos como citar ejemplos: que la
mayoria de alteraciones con malformaciones A-V o que involucran grandes vasos y son
muy extensas y/o con infiltracién muscular presentan una involucién escasa a pesar de
el manejo que se ofrezca; como en el caso de cierre de fistulas o ligaduras de grandes
vaso Yy su respuesta escasa con persistencia de las lesiones o en casos en donde se
aprecia clinicamente superficial y con imagenologia se observa profundidad severa
como en los de presentacion en mejilla u orbita siendo, nulas las posibilidades de

manejo quirurgico y dirigirlo desde el inicio con manejo conservador.

Al analizar las otras clasificaciones podemos comentar que la bioldgica de Mulliken y
Glowacki que nos refieren la evolucion natural la cual se sabe es hacia la recidiva casi o
inicial y de la cual se desprenden las diversas modificaciones de los demas tipos de
clasificaciones 20. Lainternacional que incluye malformaciones vasculares y aquellas de
tipo linfaticas, asociaciones con sindromes y neopldsicas pero que es muy compleja 3537
de acuerdo a cada una de ellas no se proporciona manejo de ningun tipo o dirigido a
tratamiento quirdrgico 203s37. Podemos citar, que durante estos afios el uso de la
Clasificacion con Enfoque Quirdrgica no solo ha servido para orientar al prondstico en
relacién a caracteristicas fisicas o clinicas, sino a seleccionar a los pacientes que en
base a ella la toma de decisién en el manejo quirdrgico o medico Unico y/o; la
combinacién de ambos, o diversas combinaciones del tratamiento conservador. Esto

con el objetivo de disminuir el tamafio previo a la cirugia en los resecables y acortar el
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tiempo de involucién al ofrecer una curacién total. Asi mismo en algunos casos
especiales en donde se asocia a alteraciones sistémicas o se encuentran en sitio o
regiéon especial considerar manejo quirurgico no es factible debido a la presencia de
mayor morbilidad y poca respuesta el tratamiento; por tanto la vigilancia de la

evolucidn expectante sea de mejor prondstico.

Al brindar un prondstico de las lesiones en la primera entrevista como posible curacién
total o parcial de acuerdo al area, dimensidn, sitio y tipo de hemangioma previa
estadificacion de la clasificacién quirdrgica, nos orienta a elegir el manejo, de los
cuales podemos comentar la experiencia reportada en el servicio de cirugia de tumores
los manejos médicos coadyuvantes han sido: Esteroides sistémicos a dosis altas y con
resultados alentadores 2324 y el mas usado por nuestro servicio; el Propanolol que es
un potente inhibidor de la proliferacién vascular y con ello la reduccién del la lesién
para posteriormente el manejo quirdrgico y con ello la curacion total de la misma en
los casos |y Il 2527 Sin embargo también se ha observd que los casos detipo V¢, Vy
algunos VI pese a manejo con este medicamento la evoluciéon no fue la esperada y
tampoco son totalmente resecable o curable pese a las diversas combinaciones de
manejos que se impartan (medico: propranolol, esteroide y/o presoterapia); es decir su

respuesta es escasa o la disminucidn en porcentaje es menor.
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El objetivo final es el de aportar un final benéfico y satisfactorio a los pacientes de

acuerdo a cada estadio en el que se encuentre, y por tanto hemos visto que los tipos |

y Il la reseccidn es total, en Ill y algunos subtipos de los IV mejoran en 80% y seran

quirdrgicos Unicamente aquellas lesiones que se encuentren localizadas y que sean

capilares y venulares y no resecables los de grandes vasos y con fistulas arterio-

venosas o difusos o los tipos IV ¢; el tipo V tiene una bajo porcentaje de mejoria

siendo parcial independientemente el tratamiento que se elija, y en estos casos el

tratamiento es conservador y no quirdrgico. Por tanto culminamos de acuerdo a lo

observado durante estos afios que el manejo quirdrgico y no quirurgico lo centramos

en los siguientes criterios:

Tabla 8: Criterios quirurgicos de manejo de hemangiomas

Tipos de
Hemangiomas
de acuerdo a
la
clasificacion
con Enfoque
Quiruargico.

Criterios para manejo
quirurgico

Criterios para
manejo no
quirurgico o

Médico uUnico

I; 1, 1, IVa,
IVb, IV¢; Vy VI

Son resecables aquellas
lesiones localizadas que se
encuentran en cara, cuello,
profundos en pardtidas,
torax, extremidades
superiores e inferiores con
tamafo tan extenso, que
no involucren tejidos
profundos musculo, SNC,
grandes vasos o0 que
presenten fistulas 0
componente arterio-
venoso.

Lesiones que
involucren toda
una extremidad
completa o
aquellas que sean
primario de
musculo o
presenten

infiltracion a

musculo o tan
profundas que no
es posible la
reseccion total o
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estén muy
cercanos a vasos
grandes o SNC.

En base a lo anterior nos permitimos modificar la clasificacion inicial la cual ademas

incluim

os por cada tipo de hemangioma si es 0 no quirtrgico y finalmente queda de

esta manera:

Clasific

acién de Hemangiomas con Enfoque Quirurgico:

Tipo I. Capilar: acumulacidn de capilares en las capas mas superficiales de la
piel de color rojizo asociada a crecimiento profundo o primarios de glandulas. En
su mayoria son completamente resecables sin recidiva.

Tipo Il. Cavernoso: acumulacién de vasos sanguineos de mediano calibre en las

capas profundas de la piel, de color violdceo con dilatacién de venas y aumento
de volumen por una tumoracién profunda; de igual manera completamente
resecables sin recidiva.

Tipo Ill. Mixto (capilar y cavernoso): acumulacién de vasos sanguineos de
componente capilar o cavernoso. Resecables en su totalidad.

Tipo IV. Angiodisplasia: Alteracidn vascular de componente capilar, venular y de
grandes vasos con presencia de fistula arterial o venosa: son quirdrgicos solo
en caso de ser localizados y se consideran no quirdrgicos aquellos de
presentacion que involucran grandes vasos y de profundidad. Se divide en los
siguientes subtipos:

® A) Capilar: Fistula arterio-venosa capilar; es quirtrgico.

® B) Venular: Fistula arterio-venosa en vasos de mediano calibre; es
quirurgico.

® () Fistula arterio-venosa en Grandes vasos, no es quirurgico.

Tipo V. Hemangiomatosis: lesion vascular diseminacion local o regional de toda
una extremidad. Con poca o nula reseccidon quirdrgica por la extension de la
lesidn lo que se sugiere manejo Unicamente conservador.

Tipo VI. Hemangiosis: Lesiones vasculares miltiples o en diferentes regiones del
cuerpo. El manejo quirdrgico va encaminado al sitioy tamafio de la lesidn.
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CONCLUSIONES

Es de utilidad la clasificacién de hemangiomas con enfoque quirdrgico para la toma

de decision de manejo quirurgico en estos pacientes

En base a su estadificacidn de cada uno de los tipos empleados en la clasificacion es
pronostica para cada caso; con la posibilidad de otorgar una curaciéon completa o
evitar un procedimiento en los casos que no es factible realizar cirugia de forma

completa

Al estadificar de acuerdo a esta clasificacion puede disminuir la morbilidad en los

casos que se han visto no presentaran mejoria pese al manejo que se imparta

Los tipos | y Il son los mdas frecuentes, con mejor pronostico y porcentaje de

curacién del 100% con manejo quirurgico mas adyuvante

En los tipo IV de grandes vasos o difuso y tipo V; el manejo no es quirdrgico sino de

forma conservadora

En los casos reportados en tipo IV fueron muy pocos pacientes por lo que hace falta

mayor muestra para ver la evolucidn de estos y considerarlo significativo

En las lesiones extensas el manejo adyuvante con tratamiento médico: esquema de
esteroide sistémico o propranolol ayudd a disminuir la lesién para su posterior

reseccion total.
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Hospital de Pediatria Centro Médico Nacional Siglo XXI

Servicio de Cirugia de Tumores
Hoja de Recoleccidn de Datos

Nombre del Paciente: FN

Edad: Sexo Afiliaciéon PQ

Resultado de Patologia No Consultas

Fecha Inicio CE Fecha de Ultima CE

Tipo de Hemangioma: l Il 1] IVa IVb

IV c \ VI

Localizacidn: Cara: Cuello: Torax: extremidades
Genitales Organo interno multiples

Tamafo inicial de la Lesién: tamafio de patologia

Tipo de Tratamiento: Medico: dosis Quirdrgico fecha:

Fecha Inicio Propranolol Fecha suspension

Reinicio de tratamiento Tiempo total

Porcentaje de disminucidn de la lesidn con tratamiento medico

Esteroide Dosis Tiempo
Curacion: Total: P: porcentaje de mejoria
Complicaciones mediatas: Tardia: Cual?
Manejo de complicacion Mediata Tardia
Recurrencia: Si No:

Seguimiento. Si No Tiempo

Control Si Alta

Comentarios.
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