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Los rédpidos avances que se producen en el estudio y el trata-
miento de las anomalias vasculares congénitas no llegan con la
rapidez necesaria a los servicios de atencién primaria. Prueba
de ello es que, en un estudio reciente de uno de los centros pe-
didtricos mds prestigiosos del mundo, el Children’s Hospital de
Boston, el 75% de los pacientes alli referidos tenfan un diag-
néstico y un tratamiento previo incorrectos, y del 25% que ha-
bian sido diagnosticados correctamente, un 14% habia recibido
tratamiento inadecuado. Estos datos son fiel reflejo de la dificil
realidad que afrontan los nifios con tumores y malformaciones
vasculares, y son totalmente extrapolables a la experiencia de
nuestros hospitales.

Los términos angioma cavernoso, angioma plano y hemolin-
fangioma siguen siendo utilizados indiscriminadamente sin
considerar previamente que la apariencia de la lesién no tiene
ninguna trascendencia diagnéstica y puede conllevar graves
errores terapéuticos.

Mulliken puso fin, en 1982, a décadas de confusién terminolégica
distinguiendo taxativamente los tumores de las malformaciones
vasculares, aunque con mucha frecuencia su aspecto es idéntico! .
En 1992 se crea la International Society for the Study of Vas-
cular Anomalies (www.issva.org) y en 1996 edita la clasifica-
cién que actualmente sigue vigente. De forma simultinea, se
comienza a describir nuevos tumores vasculares como el he-
mangioendotelioma kaposiforme, el angioma congénito rdpi-
damente involutivo o el angioma congénito no involutivo®.

Puntos clave

No se debe denominar angioma a cualquier lesion

vascular cutanea. Los términos angioma plano,
angioma cavernoso y hemolinfangioma estan
definitivamente en desuso.

El dato de mas valor en la historia clinica es la forma
de aparicién y evolucion de la anomalia vascular
en los primeros 3-6 meses de vida.

Ante la duda diagnéstica, la ecografia Doppler,

el hemograma, la resonancia y la biopsia son los
pasos sucesivos para confirmar el tipo de anomalia
vascular antes de tomar una decisién terapéutica.

Hay que recordar que la terapia antiangiogénica no

sirve para todas las anomalias y que los agentes y las
dosis deben seleccionarse segun un diagnéstico de certeza.
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En 2001, North descubre el marcador inmunohistoquimico
GLUT-1 que identifica y separa definitivamente al hemangio-
ma del resto de los tumores, y en 2004 los grupos pioneros en
la investigacion de estos trastornos, de Boston y de Arkansas,
clasifican los tumores vasculares hepéticos de la infancia y re-
chazan definitivamente su denominacién como hemangioen-
doteliomas y establecen su histologia y su comportamiento si-
milares a los cutineos (hemangiomas hepéticos y angiomas
congénitos hepiticos)®.

El tratamiento adecuado de los nifios con anomalias vasculares
congénitas debe seguir 3 pasos sucesivos.

1. El reconocimiento de las diferentes lesiones.

2. La correlacién clinicohistolégica.

3. El tratamiento del paciente por un equipo multidisciplinario
entrenado.

Tumores vasculares
Hemangioma

El hemangioma es sin duda el mds frecuente de todos ellos
(fig. 1). Su caracteristica fundamental es que prolifera durante
los primeros meses de vida para involucionar siempre antes de
la pubertad. Por tanto, es un tumor exclusivo de la infancia y
no existe en la edad adulta. Todo tumor que no siga esta evolu-
cién caracteristica no debe llamarse hemangioma. Epidemiolé-
gicamente, es mds frecuente en hijos de madres con edad avan-
zada, en fecundacién asistida, en gestaciones multiples y en
partos prematuros, por lo que su incidencia va en aumentol?.
Las células endoteliales que lo componen derivan de monoci-
tos, lo que explica su respuesta a los esteroides, ya que éstos
provocan apoptosis en ese tipo celulas.

Se ha establecido su origen trofobldstico al compartir inmuno-
rreaccion positiva frente al marcador GLUT-1 de la misma
forma que lo hace la placenta. De hecho, su incidencia es signi-
ficativamente superior en nifios a cuyas madres se les ha practi-
cado biopsia coridnica transcervical y no transabdominal.
Tanto los genes Hox D; como las metaloproteinas y el factor
de crecimiento de fibroblastos beta (FGF-P) o la indoleamina
2,3 deshidrogenasa estdn incrementadas en la fase proliferativa
y su titulacién es proporcional a la gravedad de la lesién, por lo
que se consideran marcadores fiables.

Su presentacién puede ser focal, generalmente asintomdtica, o
segmentaria, en cuyo caso la evolucién es mds agresiva, con
mayor tendencia a las complicaciones y a las malformaciones
asociadas (sindromes neurocutineos o afectacién visceral).
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Figura 1. Hemangioma
ulcerado con respuesta a
interferon.

Figura 2. Angioma congénito
rdpidamente involutivo

(RICH).

Ante la duda diagnéstica, y como ya hemos sefialado, la biopsia
e inmunohistoquimica con GLUT-1 oftece, en el primer afio
de vida, un 100% de certeza diagnéstica, por lo que debe invo-
lucrarse a los patdlogos en el avance que suponen los nuevos
marcadores sobre la microscopia convencional.

La ecogratia Doppler y la resonancia con gadolinio o la angio-
rresonancia completan el diagndstico de extensién en los casos
de localizacién comprometida. No hay indicacién alguna para
la arteriografia o gammagrafia.

Respecto al tratamiento, debe valorarse la indicacién y el tipo.
Los esteroides suelen ser la primera eleccién por la comodidad
de su administracién oral (3-5 mg/kg/dia). Sin embargo, deben
ser estrechamente controlados, pues la supresién adrenal es mds
frecuente de lo que parece (a veces en simple forma de letargia).
En localizaciones concretas que precisen de respuesta mds ri-
pida, los esteroides intralesionales (betametasona + triamcino-
lona) son mis efectivos. El interferén tiene el inconveniente de
su aplicacién subcutinea y de la gravedad de los efectos secun-
darios que puede provocar: la diplejia espdstica irreversible des-
pués de administracién prolongadall.

La vincristina va ganando adeptos por sus escasos efectos se-
cundarios, su eficacia terapéutica y el conocimiento de su far-
macocinética. Sélo la necesidad de su inoculacién por via cen-
tral hace que no sea en el futuro el firmaco de primera eleccién,
pero debe considerarse como tal en los casos mds graves.

El tratamiento con ldser se reduce en la actualidad a las ulcera-
ciones, y la efectividad del imiquimod tépico estd pendiente de
confirmacién clinica.

Angioma congénito

Se lo habia considerado como hemangioma hasta que Mulliken
y Enjolras se cercionaron de su comportamiento clinico peculiar
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(estd presente al nacimiento, por lo que su desarrollo ha sido to-
talmente fetal y no proliferan nunca). Su involucién completa es
mucho mids rdpida (antes del primer afio de vida), lo que ha ge-
nerado el acrénimo inglés que los define: RICH (rapidly involu-
ting congenital hemangioma) (fig. 2). La confirmacién de que su
origen biolégico es diferente llegé con la aparicién de los marca-
dores. Al contrario que los hemangiomas, son GLUT-1 negati-
vos y tienen un importante componente linfitico que les hace
reaccionar positivamente frente al anticuerpo monoclonal D2-
40 (negativo en los hemangiomas). Su tratamiento es conserva-
dor y excepcionalmente se indica su extirpacién o su tratamiento
farmacoldgico, ya que no responden.

En 1999, Enjolras y North!? descubrieron una variedad de an-
gioma congénito que no involucionaba: NICH (non-involuting
congenital hemangioma), de similares caracteristicas al RICH, y
en el que estd indicada la extirpacién quirdrgica (fig. 3). En la
actualidad, hay indicios de que corresponde a un RICH resi-
dual que no involucioné completamente intradtero.

Hemangioendotelioma kaposiforme

Otro tumor vascular congénito de singular importancia es el
hemangioendotelioma kaposiforme, descrito por Zukerberg y
cuyo comportamiento es particularmente agresivo (fig. 4). Con
un 50% de mortalidad (superior si la localizacién es retroperi-
toneal) tiene la capacidad de atrapar plaquetas y provocar una
trombopenia muy grave (< 25.000) conocida como sindrome
de Kasabach-Merritt. Este fenémeno es patognomoénico de es-
te tumor como demostré Sarkar en 1997 y nunca se da en el
hemangioma convencional. Una moderada trombopenia con
alargamiento del tiempo de cefalina por coagulopatia de con-
sumo con frecuencia se encuentra en las malformaciones veno-
sas (erréneamente denominadas “angiomas cavernosos”), y ha
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Figura 3. Angioma congénito no involutivo.

Figura 4. Hemangioendotelioma
kaposiforme.

sido y es tradicionalmente motivo de confusién y tratamiento
inadecuado. El tratamiento quirtrgico es el de eleccidn, y si no
es posible, debe valorarse una vez mds la terapia antiangiogéni-
ca convencional, esteroides, interferén, vincristina y talidomida,
sin olvidar que la transfusién de plaquetas es inefectiva y que
debe sustituirse por terapia antiagregante eficaz (aspirina y ti-
clopidina a 10 mg/kg/dia, simultinea e indefinidamente). Re-
cientemente se ha postulado su alta expresividad ante el marca-
dor linfitico D2-40, por lo que su negatividad, en caso de duda
histolégica, descarta el diagnéstico.

Angioblastoma

El angioblastoma, angioma en penachos o fuffed angioma, es el
otro tumor vascular pedidtrico capaz de provocar el sindrome de
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Figura 5. Angioblastoma o
angioma en penacho (tufted).

Kasabach-Merritt, por lo que se considera una variante del he-
mangioendotelioma kaposiforme y con origen biolégico comin
(fig. 5). El tratamiento es similar, pero su agresividad es menor!3-17.

Hemangiopericitoma

El hemangiopericitoma (fig. 6) puede confundirse ficilmente
con el hemangioma, pero no presenta la evolucién caracteristi-
ca de éste y es ficil de diagnosticar histolégicamente por la
abundante presencia de pericitos. Su tratamiento es quirdrgico.

Malformaciones vasculares

El aspecto tumoral de las malformaciones venosas, la similitud
ante las casi inocuas malformaciones capilares y las devastado-
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Figura 6. Hemangiopericitoma.

Figura 7. Malformacion venosa.

ras malformaciones arteriovenosas (con frecuencia denomina-
das angiomas planos) han sido y son causa habitual de diag-
néstico y tratamiento erréneos.

Malformaciones venosas

Estan originadas por una mutacién del receptor tirosincinasa
(TIE-2) que provoca el defecto de la actina de la célula muscular
lisa en la pared de la vena, lo que da lugar a su pérdida de consis-
tencia y a la dilatacién progresiva del vaso afectado (fig. 7).

La dilatacién da paso al enlentecimiento sanguineo con estan-
camiento hemdtico y formacién de flebolitos, coagulopatia de
consumo y dolor. El diagnéstico es ecografico y por resonancia,
mientras que el abordaje terapéutico incluye la esclerosis con
alcohol y/o la extirpacién quirdrgica.

Malformaciones capilares

Provocadas por la dilatacién congénita del plexo venular de la
dermis, afectan preferentemente a la cara y sélo ocasionalmente
provocan sintomas en la infancia. Desde el punto de vista diag-
néstico, debe confirmarse que no corresponde a una anomalia
de alto flujo en fase inicial y descartar su asociacién con otros
trastornos cutdneos o viscerales. El tratamiento con ldser es to-
davia ineficaz a largo plazo y sélo consigue la mejoria temporal,
y la recidiva es habitual antes de los 5 afios siguientes (fig. 8).

Malformaciones arteriovenosas

Son las mds dificiles de diagnosticar y tratar, por su aspecto
pleomorfo y su comportamiento ineludiblemente progresivo
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en 4 estadios de Schobinger: I, latente; II, de crecimiento; 111,
destructivo (ulceracién y sangrado), y IV, descompensado (in-
suficiencia cardiaca).

El origen del trastorno es una falta de desarrollo embriolégico
de la regulacién nerviosa del esfinter precapilar, lo que provoca
flujo libre en la terminacién arteriovenosa. El resultado es una
progresion lenta pero incesante de la hipertrofia arterial com-
pensatoria retrégrada, dilatacién venosa anterégrada, recluta-
miento seudotumoral de nuevos vasos, formacién de colatera-
les, isquemia, ulceracién cutdnea y sangrado masivo. Sélo son
pulsitiles de forma tardia y con frecuencia afectan a planos
profundos (fig. 9).

Habitualmente son tratadas de forma incorrecta, lo que empeo-
ra el prondstico, bien sea por que no han sido diagnosticadas
de forma adecuada o bien porque se han tomado medidas tera-
péuticas aisladas (embolizacién).

La valoracién multidisciplinaria es mds que nunca imprescindi-
ble. Incluso en las formas mds leves y con el tratamiento mds
agresivo (embolizacién y extirpacién radical ampliada, simultd-
neas), la tasa de recidiva a largo plazo es desalentadora. La in-
formacién veraz a los padres y la puesta en marcha de un proto-
colo terapéutico de consenso entre varios especialistas y a largo
plazo evitard que los nifios afectos comiencen con un peregri-
naje infructuoso por consultas de diferentes facultativos que en
ningln caso, pueden aportar de forma aislada una solucién de-
finitiva8-21,

Malformaciones linfaticas

Se subdividen en grupos diferentes de trastornos, con linfan-
gloangiogénesis anémala en distintas dreas:
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Figura 9. Malformacion arteriovenosa.

1. Hipoplasia en el desarrollo de los vasos linfaticos, que da lu-
gar a linfedema congénito.

2. Hiperplasia macroquistica o microquistica (fig. 10).

3. Tumores linfiticos como la linfangiomatosis kaposiforme
que asocia hepatoesplenomegalia, lesiones osteoliticas y trom-

bocitosis con predominio de afeccién tordcica y aumento de
FGF-B en orina.
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Este capitulo del mds reciente texto de dermatologia pedidtrica
aparecido en el mercado no solo estd escrito de forma exhaustiva
y magistral por las 3 dermatdlogas mds reputadas en este campo,
si no que ademds es descargable en formato PDF y de forma
gratuita tecleando el titulo y los autores en cualquier buscador y
a través de la pdagina web de la editorial. Imprescindible para
tener una vision global y actualizada del problema. Es muy
recomendable imprimirlo en color.
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