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RESUMEN

En el presente articulo se hace una revision de la literatura y puesta al

hemangiomas.

dia sobre e tema de los

Esta primera parte del trabajo se refiere a la clasificacion de los hemangiomas, su clinica, la

historia natural y una descripcion schre [os hemangiomas que se presentan asociados a otras patologias con-

figurando diversos sindromes clinicos.

SUMMARY

The present article is a revision of the literature and the recent studies about hemangiomas. The first
part of this work refers to the classification of hemangiomas, they clinic and natural history: together with
a description of hemangiomas connected with other pathologies which conjure up varied clinic symptoms.

I. INTRODUCCION

Los hemangiomas se definen como hamarto-
mas congeénitos {es decir una coleccion de célu-
las endoteliales) y mads precisamente como un
choristoma representando  restos mesodérmicos
de tejido vaso-formativo {es decir de tejido que
va a ir a formar los vasos sanguineos).

El desarroilo, por lo tanto, es mas parecido a
una malformacion congénita que a un verdadero
tumor, No serian, pues, verdaderos neopiasmas,
a pesar del hecho de tener potencial para crecer.

Pueden presentarse como simples ectasias vas-
culares, como vasos inmaduros o vasos maduros,
lo cual le da distintas caracteristicas a fa lesion.

La presencia de ellos al nacimiento puede no
ser clinicamente evidente hasta que se van agran-
dando como resuitado de una neovascularizacion
por canalizacion de las masas solidas de células
endoteiiales, pudiendo dilatarse y sufrir hemorra-
gias, lraumas, edemas, cambios cisticos, infiama-
cién y trombosis.

Pueden dar una falsa impresion clinica de ac-
tividad neoplésica, pero ordinariamente no tienen
el poder de crecimiente desorganizado de los
verdaderos tumores,

£s la anomalia congénita mas frecuente en-
contrada en infantes y ninos. Pueden presentar-
se en cuaiguier porcion del cuerpo, pero mas
comiGnmente envuelven {a piel y el tejido sub-
cutaneo. Raramente estructuras profundas, tales
como hueso, musculo esqueiético, visceras ab-
dominales o cerebro, vy pueden estar comprome-
tidas ya sea solas © en combinacion con lesiones
cutdneas.
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II. CLASIFICACION GENERAL
HEMANGIOMAS
1y Capilar:

a) Nevus frutilla.
by Nevus frambuesa.
o Hemangioma plexiforme.

2) Estrelfado:
a) Aranas vasculares (Spiders),
b) Telangiectasias.

3 Mancha salmodn:
Eritema de la nuca - mancha neonatal - mor-
disco de cigiiena.

4) Mancha vino de Oporto (Nevus flammeus):
Hemangioma intracutaneo.

5 Cavernoso:
= [Dérmico.
— Hipodeérmico.

6) Angioma circoide:

Aneurisma racimoso.

7) Mixto (combinado):
Cavernoso-+ capilar o vino de Oporto.

8) Fistula arteriovenosa:
— Hemangioma arterial,
~ Hemangioma gigante.

9) Angiomatosis diseminada:
Angiomatosis miliar diseminada.



CLASIFICACION CLINICA

N Angiomas planos:
— Mancha salmon.
— Mancha vino de Oporto.
- Estrellados (Spider),
) Angiomas tuberosos:
Hemangiomas capilares juveniles:
- N. frutilla.
- N. frambuesa.
— N. plexiforme.

) Angiomas cavernosos:
— Dérmico.
— Hipodérmico,
IV} Angiomatosis sistematizadas.:

Hemangiomas pianos

Son ectasias vasculares o hemangiomas capila-
res intradérmicos. Se localizan en la profundidad
de la dermis. El epitelio muestra una morfolo-
gia tipo adulta. Los esquemas de discoloracion
corresponden a la distribucion en la piel de varias
ramas de nervios sensitivas. En fa cara en gene-
ral reflejan esquemas de distribucion del nervio
trlgemlno.

Hemangiomas tuberosos

Son neoformaciones vasculares inmaduras.

Hemangiomas cavernosos

Son neoformaciones vasculares maduras. En-
vuelven no sdlo. los vasos cutaneos, sing también
grandes sinusoides venosos en la dermis profun-
da y en el tejido subcutaneo,

" Angiomatosis sistematizadas

Son generalmente hemangiomas tuberosos.

Los tipos mas comunes son:

- Angiomatosis miliar diseminada.

— Nevus azul en tetina de goma (Blue rubber
bled nevus).

Los hemangiomas tuberosos y hemangiomas
cavernosos son aqueflos hemangiomas descritos
en la literatura meédica como pasibles de resolu-
cién espontdnea, es decir, son aquellos tipos de
hemangiomas donde la resolucién juega un rol
significativo en el desarrollo del tratamiento.

I, HISTORIA NATURAL DE LA LESION

1) Crecimiento celular.
= 2} Vascularizacién,

3} Regresion.

4) Ulceracion.

5) Hipergueratosis.

6) Lesiones mixtas.

7) Malignidad.

1) Crecimiento celular

Ocurre en grado variable y en intervalos irre-
gulares; puede ser tan rdpido que produzca ma-
$as enormes en eixespacio de pocas semanas.

B cremiento active es frecuentemente detec-
table por la aparicion de pequenas lesiones en
la periferia de la lesion.

2) Vascularizaciin

Se produce por la canalizacién de masas so-
lidas de células, formando capilares curvos, es-
pacios sinUsoidales, o canales arteriorales pulsa-
tiles.

Es posible que la vascularizacidon pueda tam-
bién resultar ocasionalmente de la rapida pro-
liferacion de nuevas células que se sumergen has-
ta un vaso sanguineo y adquieren nuevo riesgo
vascular directamente desde él.

la adquisicion de sangre desde un vaso de
este modo, puede transformar una lesion, repen-
tina y dramaticamente.

3) Regresion

La capacidad bien conocida de esta lesién de
desaparecer es la consecuencia de infartos, con
la resultante organizacién de codgulos vy fibrosis.

la ocurrencia de infartos depende, en gran
medida, de la lentitud del flujo sanguineo a tra-
vés de los espacios capilares o sinusoides. En
muchos este grado se torna progresivamente re-
ducido en los primeros 3 0 4 afios de vida vy
resultan maltiples infartos.

Esto estd indicado clinicamente, por la apa-
ricion de pequenas areas blancas dispersas con
discoloracién de la lesidn capilar, o por reduc-
cion en tamano y consistencia aumentada en una
protuberancia cavernosa. Una vez que comienza,
esta tendencia hacta la infartacion uvsualmente ga-
na impulso, hasta desaparecer completamente, o
en el peor de los casos, deja alguna cicatriz o im-
perfeccién de elasticidad de la piel.

4) Ulceracion

la lesion capilar puede tormarse ficilmente
ulcerada con el menor trauma, ya que la lentitud
de Ja circulacion determina una pobre resistencia
a la infecciéon. Por esta misma razdn, lesiones
ulceradas pueden tomar meses en sanarse. En
general no hay riesgos de hemorragias.

Una lesion det tipo frutilla o cavernosa si se
traumatiza o ulcera puede sangrar, pero es facil-
mente controlada por presion digital. En cambio
la lesion arterial, si bien raramente se ulcera, si
es traumatizada produce una hemorragia copiosa,
la cual demanda atencién quirirgica.

5) Hiperqueratosis

Puede acompafar a la lesion capilar en la
dermis y usualmente se halla concentrada dentro
de una pequefia area, localizada sobre una gran
fesién.  Se presenta clinicamente en forma de
bultos y excrecencias, tal como las que caracte-
rizan la mancha vino de Oporto. Su causa es
desconocida.

Esta reaccidn, sin embargo, no es peculiar de
manchas de nacimiento, ya que también ocurre
en asociacién con nevus y otras anormalidades
en las capas profundas de la piel.
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6} Lesiones mixtas

Consisten en la asociacion de masas endote-
liales con otros tipos de celulas. La mds comuin
es el linfohemangioma, en el cual la regresion
es rara y probablemente nunca es completa.

Otras asociaCiones son hemangiolipomas, he-
mangiofibroma y hemangiomioma.

7} Malignidad

[s excesivamenie rara, pero puede ocurrir ¢o-
mo un hemangiosarcoma, cuando la disemina-
cion local inexorable {en drea y en profundidad)
€5 acompanada por crecimiento sanguinea gene-
ralizado metastasico, esto es siempre fatal.

V. CLINICA

HEMANGIOMAS PLANOS

Mancha salmon.
Aranas vasculares.
Mancha vino de Oporto.

Mancha salmon

Sinénimos: mancha neonatal; eritema de la
nuca; mordisco de cigliena.

Estd presente desde el nacimiento. Es una
lesion capilar intradérmica.
Caracteristicas

Color: rosado palido. Asienta sobre una piel
de caracteristicas normales.

Bordes: es plano. No se eleva sobre
perficie.

Localizacion: frente (glabela), nuca (sobre ia

linea media de la base del cuello), parpados su-
periores, labios y sacro (mds raros).

Evolucion: desaparicion espontdnea en pocos
meses.

la su-

Nevus arana
Sindnimo: Spiders; aranas vasculares.

Caracteristicas

Localizacion: cara, manos, cuello.

Forma: de rueda de carro, con una papula
central con capilares diminutos en forma radia-
da. la papula central (que es una peguena arte-
riola dérmica) es pequena, dilatada, elevada. Pue-
de ser multiple,

Aparicién: generalmente no aparece hasta que
el nifo tiene 2 anos de edad y requiere varios
anos para su desaparicion (pero a veces, mas ra-
ramente, puede estar presente desde el naci-
miento).

Mancha vino de Oporto (fowo 1)

Sindnimo: nevus flammeus.

Después del hemangioma frutilla es el he-
mangioma mas frecuentemente encontrado. Es
un hemangioma capilar intradérmico. la man-
cha salmon seria una variedad igual, pero de co-
lor mas claro.
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Foto 1. Hemangioma planc tipo “vino de Oporto’.

Caracteristicas

Color: azulino oscuro, se incrementa al liorar.
Frecuentemente desarrolla hiperqueratosis en su
superficie v al cabo de varios afos también ec-
cemas, si no es tratado.

Localizacion: frecuentemente en cara.

Presién: lo blanguea minimamente. No au-
menta de tamafno. Edad de aparicion desde el
nacimiento y no desaparece.

Evolucion: raramente desaparece espontanea-
mente. Generalmente persiste.

HEMANGIOMAS TUBEROSOS
Hemangioma capilar frutilla (fotos 2 v 3)

—

Foto 2. Hemangioma capilar {rutilla.



foto 3. Hemangioma capilar frutilla maltiple.

ts la anomalia congénita mas comun en lps
niftos. Puede ocurrir solo o en combinacidn con
un hemangioma cavernoso.

Edad de aparicién: puede estar presente des-
de el nacimiento, pero lo mas comin es que apa-
rezca después de varios dias o semanas de vida,
creciendo rapidamente durante los 3 primeros
meses. Pero puede presentarse también después
de 1 afo; cuando aparece después de los 4 afnos
no tiene cambios apreciables.

Caracteristicas clinicas

Es un hemangioma capilar.
Color: rojo brillante o pdrpura.

Apariencia: la apariencia grosera es la de un
conjunto de vasos sanguineos, los cuales hacen
lobulaciones a través de la superficie de la piel,
de color rojo brillante, por lo cual se lo deno-
mina frutilla.

Palpacién: masa gomosa, firme. Se reduce

minimamente a la presion.
Bordes: bien definidos.

Evolucion: en general evoluciona hacia la re-
solucién espontanea entre el ano y los 4 afos de
edad. Si no ha regresado a esta Ultima edad, es
dificil que regrese luego.

Después de un periodo de crecimiento rapido
hasta los © meses de edad, aproximadamente,
viene un periodo estacionario entre los 6 Meses
y el afo, en e cual se detiene el crecimiento vy
la lesidn se torna mas oscura. la apariencia rojo
encendido, brillante, empalidece hacia un rojo ce-
reza mds profundo y entonces toma un matiz
purpura. B tejido sobreyacente se torna tenso
y 2penas arrugado. Posteriormente una pelicula
grisicea se ve sobre la superficie y aparecen pe-
quenos puntos blancos que se van agrandando
y coalesciendo con desaparicion de la coloracion
roja y finalmente solo queda un cicatriz.

La biopsia o excision de esta cicatriz tendra
la apariencia histologica de un hemangioma es-
cleroso, mientras que la biopsia durante la etapa
de crecimiento activo puede ser informada por el
patologo como un hemangio-endotelioma.

La regresion espontianea probablemente ocu-
rre por un proceso de trombosis de los vasos nu-
trientes que irrigan la lesién.

Como el hemangioma se agranda, contiene
mas sangre; sin embargo, los vasos nutrientes no
aumentan proporcionalmente su tamano.

Debido al gradoe anormal de flujo en dreas
de relativa estasis el endotelio de los vasos pe-
quenos puede engrosarse, se reduce la luz y se
produce la trombosis. Si uno de los vasos nu-
trientes se oblitera por trombosis, la necrosis del
area irrigada por €l puede necrosarse y ulcerarse,
La ulceracién, por lo tanto, no indica una compli-
cacion seria, sino gue indica que se estd produ-
ciendo la regresion mas rapidamente de lo que
podria esperarse del normal proceso de curacion,
A no ser que la ulceracidn sea extensa, ocurrird
la curacidn espontanea si el area esta limpia y li-
bre de infeccién. Lla terapia obliterante en esta
etapa esta generalmente contraindicada.

Hemangioma cavernoso (fotos 4, 5 y 6)

El hemangioma cavernoso es un hemangioma
tuberoso que puede presentarse solo 0 en com-
binacién con un hemangioma capilar frutilla so-
breyacente,

Foto 4. Hemangioma cavernoso.

Foto 5. Hemangioma cavernoso en

profundidad.
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Foto &.

Hemangioma mixto, frutilla en superficie y
cavernoso en la profundidad.

Caracteristicas

Bordes: hipodérmico: bordes pobremente de-
finidos; elevado por debajo de la superficie de
la piel. Dérmico: bien circunscrito, elevado.

Coloracidn: rojo-azulada.

Palpacion: protuberancia blanda,
con la postura y el esfuerzo,

Puede ser producido por presion digital. Se
siente como una esponja.

Incrementa

Histologia: envuelve no solo los vasos cuti-
neos, sino también grandes sinusoides venosas
en la dermis profunda y en el tejido subcutaneo.
Estos hemangiomas pueden tomar proporciones
gigantescas.

Evolucion: presenta un patrdn de crecimiento
mas rapido durante los primeros 6 meses de vida,
pudiendo comprometer rdpidamente estructuras
vitales en distintas zoras. la resolucién esponta-
nea, st ocurre, nunca es completa. En general
tiende a permanecer mas que las lesiones ca-
pilares.

Fistulas arteriovenosas

La fistula AV congénita difiere de la fistula AV
traumatica en numerosas particularidades impor-
tantes. la comunicacién es usualmente mas pe-
quena en la variedad congénita, pero en general
el numero de fistulas es mayor, pudiendo llegar
al centenar o mads.

La fistula traumdtica suele preseftar 1 & 2
fistulas que pueden tener grandes didmetros, so-
bresaliendo como el més tipico tipo de agranda-
miento cardiaco en fallos cardiacos del lado de-
recho.

la fistula AV congénita usualmente no pro-
duce dafio cardiaco, pero puede en ocasiones
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hacer esto si el shunt No es controlado. E tipo
mas comun de hemangiomas con fistula AV es e
HEMANGIOMA CIRSOIDE o aneurisma racemaso.

Angioma cirscide

Seria un tipo de hemangioma cavernoso con
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V. ANGIOMAS ASOCIADOS A OTRAS
PATOLOGIAS
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6) Sindrome de Kasabach-Merrit: hemangio-
mas cavernosos y rombocitopenia.

7} Nevus azul en tetina de goma (Blue Rub-
bers bled nevus): angioma tuberoso con afeccion
intestina.

8 Klippel-Trenaunay: gigantismo congénito
unilateral de un miembro; hiperplasia de las ve-
nas superficiales con hipoplasia de la venas prp-
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