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Objectius formatius

1. Com es classifiquen les lesions vasculars de la
pell?

2. Quina és la historia natural dels hemangiomes
de la infancia?

3. Quines complicacions poden presentar els
hemangiomes?

4. Quines son les particularitats dels hemangio-
mes congeénits?

5. Quina relacié existeix entre hemangiomes i
sindrome de Kasabach-Merritt?

6. Com es poden tractar els hemangiomes de la
infancia?

Introduccio

Els hemangiomes son els tumors benignes més fre-
quents de la infancia, i tot i que en els darrers anys
s'ha avancat molt en el seu coneixement i classifica-
ci6, encara resten dificultats en la terminologia
emprada, fet que obstaculitza la comunicacié entre
els diferent especialistes i ha donat lloc a teories
patogenetiques i tractaments erronis. La nomencla-
tura de les lesions vasculars ha estat impregnada des
de sempre de termes molt descriptius i coloristes com
per exemple angioma maduixa, taca salmo, taca vi
de Porto, etc. Aquest termes si be poden ser Utils per
formar-nos una imatge mental de la lesié no son apli-
cables a totes les lesions amb un comportament
biologic similar. Hi ha hemangiomes que poden sem-
blar maduixes perd n’hi ha d’altres que no; hi ha
taques vi de Porto que tenen el color d'aquest vi por-
tugués pero hi ha d'altres de més clares a les quals
seria més apropiat, si volem fer servir una terminolo-
gia descriptiva, denominar-les taques vi rosat. La con-
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fusio s'agreuja si considerem que un mateix tipus de
lesié ha rebut termes ben diferents, com per exemple,
la malformacié capil-lar de la nuca que s’ha denomi-
nat angioma pla, nevus de Unna, nevus telangiecta-
tic, marca de la cigonya, taca salmé (Taula I). Un altre
problema en la terminologia emprada és que el
terme angioma (o hemangioma, que és equivalent i
més apropiat ja que és el que s'utilitza en anglés)
afegint’hi un modificador més o menys descriptiu,
s'ha utilitzat de forma molt general per denominar
qualsevol lesi6 de caracter vascular independent-
ment de la histologia, el comportament, o el prondstic.
Aixi, els angiomes plans, en realitat malformacions
capil-lars, no tenen res a veure amb els angiomes capil-
lars, vertaders tumor d’endoteli; o un altre exemple: el
terme angioma cavernds s'ha emprat tant per deno-
minar hemangiomes profunds com malformacions
venoses (Taula I).

TAULA |

Nomenclatura utilitzada classicament
per a les lesions vasculars

Hemangiomes NOMENCLATURA Malformacions
ANTIGA vasculars
Hemangioma Angioma maduixal angioma
superficial capil-lar/ desig
Hemangioma Angioma cavernds/ angioma  Malformacio6
profund tuberds venosa
Hemangioma Taca salmdl/ bes de I'angel ~ Malformacio
mixte nevus d’Unnal angioma capilar
nucall nevus telangiectatic
Taca vi de Porto/ nevus Malformacié
flami capil-lar
Hemangioma Linfangiohemangioma Malformacié
profund limfatica

Classificacio de les lesions vasculars
de la pell

Es proposa parlar no d’hemangiomes i malforma-
cions vasculars sin6 de tumors vasculars, que
inclourien els hemangiomes i altres tumors, i mal-
formacions vasculars. Els hemangiomes no solen
estar presents en néixer, apareixen i creixen rapi-
dament en les primeres setmanes de vida, després
s’estacionen, i involucionen espontaniament; his-
tologicament presenten un endoteli proliferatiu
amb un nombre elevat de mitosis. Les malforma-
cions vasculars, per contra, son lesions estatiques,
presents des del naixement, que amb el temps es
poden fer més aparents i mai involucionen de
manera espontania; sén el resultat d'alteracions
produides durant la morfogénesi dels vasos.
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En 1982, Mulliken i Glowacki s’adonen d’aquesta
confusié i proposen classificar les lesions vasculars en
hemangiomes i malformacions, sobre la base de les
caracteristiques de l'endoteli i del comportament
biologic. Els hemangiomes no solen estar presents
en néixer, sind que apareixen i creixen rapidament
en les primeres setmanes de vida, després s'estacio-
nen, i acaben involucionant espontaniament (Figs.
1-5). Des del punt de vista histologic s’observa un
endoteli proliferatiu amb un elevat numero de
mitosis. Les malformacions vasculars, per contra, sén
lesions estatiques, presents per definicié des del
naixement ja que serien el resultat d'alteracions pro-
duides durant la morfogenesi dels vasos. Si bé amb
el temps es poden fer més aparents i augmentar per
distensié, no mostren una vertadera proliferacio
vascular i mai involucionen de manera espontania.
Segons el tipus d'endoteli predominant, aquest
autors subclassifiquen les malformacions vasculars
en capil-lars, venoses, arteriovenoses, limfatiques i
mixtes.

Atenent a les caracteristiques reologiques les lesions
vasculars es poden subclassificar en lesions d'alt flux
(malformacions arteriovenoses i hemangiomes) i
lesions de baix flux (malformacions capil-lars, veno-
ses, limfatiques) (Taula I1).

Taura Il

Classificacio de les lesions vasculars segons les carac-
teristiques reologiques definides per eco-doppler

Flux elevat Flux baix

Hemangiomes de la infancia
Hemangiomes congénits
Malformacions arteriovenoses

Malformacions capil-lars
Malformacions venoses
Malformacions limfatiques

Aquesta classificacio proposta per Mulliken i Glo-
wacki va ésser acceptada i adoptada per la Societat
Internacional per I'Estudi de les Anomalies Vasculars
(ISSVA). Aquest societat, perd, va introduir al 1996
una petita modificacié en reconéixer que a més dels
hemangiomes hi ha d'altres tumors d’endoteli, com
per exemple, el granuloma piogen. Aixi, es proposa
parlar ja no d’hemangiomes i malformacions vascu-
lars sin6 de tumors vasculars (que inclourien els
hemangiomes i altres tumors) i malformacions vas-
culars (Taula Ill). Més recentment s’ha tornat a modi-
ficar la classificacio en reconéixer que hi ha heman-
giomes que es comporten diferent. Per exemple, hi
ha hemangiomes congénits que es comporten de
forma quelcom diferent que la resta d’hemangio-
mes. Per tant el terme hemangioma s’'ha de acom-
panyar sempre d'un qualificatiu per tenir significat:
hemangioma de la infancia, que és el classic, heman-
gioma congenit rapidament involutiu (RICH, rapidly
involuting congenital hemangioma), hemangioma
congeénit no involutiu (NICH, non-involuting conge-
nital hemangioma) (Taula llI).

Taura Il

Classificacié biologica de les lesions vasculars

Tumors vasculars Malformacions vasculars

¢ Hemangioma de la infancia | Malformacions capil-lars

¢ Hemangioma congeénit: * Malformacions venoses

) RIEH * Malformacions
- NICH limfatiques:

* Hemangioendotelioma - Macroquistiques
Kaposiforme - Microquistiques

¢ Malformacions
arteriovenoses

¢ Angioma estufat
(Tufted angioma)

* Granuloma piogen ¢ Malformacions complexes

* Hemangiopericitoma combinades

congenit
¢ Hemangioendotelioma de
cél-lules fusiformes

Per ultim, cal assenyalar que els hemangiomes
també es classifiquen amb criteris clinics segons la
profunditat i la forma o extensié (Taula IV).

Taura IV

Classificacié clinica del hemangiomes

Segons la profunditat Segons la forma o distribucio

¢ Focals: Lesions arrodoni-
des que es podrien tracar
des d'un punt central

* Segmentaris: Plaques
allargades, no arrodoni-
des que no semblen
aparéixer des d'un punt

poden tenir telangiéctasis segment més extens de

a la superficie pell

¢ Superficials: Plaques color
vermell viu poc sobreele-
vades

* Mixtos: Tumoracions ver-
melles o amb alguna zona
vermella a la superficie

¢ Profunds: Tumoracions

Patogénesi

No es coneix la causa ultima dels hemangiomes, per
qué apareixen, o per qué acaben experimentant
regressio. Les teories precientifiques, molt assenta-
des a la cultura popular, sobre un desig de la mare
durant I'embaras no satisfet es van rebutjar fa molts
anys per no tenir cap base documentada, pero no es
va proposar cap alternativa patogenetica. Recent-
ment s’ha produit un avenc Unic que marcara histo-
ria en el coneixement sobre la patogenesi dels
hemangiomes. S'ha vist que I'endoteli dels heman-
giomes de la infancia tenen un immunofenotip dis-
tintiu i diferent del de I’endoteli normal de la pell.
L'endoteli del hemangiomes expressa Glut-1, una
proteina transportadora de glucosa que només esta
present en els vasos placentaris i en llocs d'intercanvi
sanguini com la barrera hematoencefalica i els vasos
retinians, i mai en cap altre endoteli, tumor o mal-
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formacié vascular. La similitud immunohistoquimica
de I'endoteli dels hemangiomes amb els vasos pla-
centaris ha fet postular que puguin representar
"embolies” placentaries. Aquesta teoria resulta
atractiva si es té en compte que els hemangiomes de
la infancia sén més frequents en fills de mares sot-
meses a biopsia corionica, o si es té en compte que
els vasos placentaris acaben experimentant regressio
al final de la gestacié igual que succeeix amb els
vasos dels hemangiomes. Una segona teoria plausi-
ble és que els hemangiomes derivessin d'un precur-
sor endotelial aberrant que circularia per la sang i
acabaria d'assentar sobre la pell.

El segon gran descobriment que permetra avancar
més en el coneixement de la patogénesi dels heman-
giomes és el fet que s’han detectat mutacions en el
cromosoma 5 (en 5q), en algunes families amb he-
mangiomes de caracter autosomic dominant, regio
en la que es codifiquen diversos factors de creixe-
ment proangiogeénics.

Clinica

Els hemangiomes son el tumor benigne més fre-
quent de la infancia. No solen estar presents al
néixer, pero en aproximadament un terg dels casos
es pot observar una lesié precursora. Durant les
primeres setmanes de vida creixen rapidament.
L'aspecte ultim dependra de la profunditat del
tumor. Els situats al derma superficial es manifes-
ten clinicament com plaques de coloracié vermell
viu amb una superficie finament lobulada (és el
tipus més freqiient). Els situats al derma profund i
I’hipoderma apareixen con a tumoracions no com-
pressibles del mateix color que la pell o lleugera-
ment blavoses. La majoria tenen forma rodona o
ovalada (hemangiomes focals). Hi ha peré heman-
giomes, sobretot superficials, que s6n més exten-
sos (hemangiomes segmentaris). Després de la
fase de proliferacio rapida els hemangiomes fre-
nen el seu creixement i s’estabilitzen per entrar en
una fase d‘involucié molt lenta cap al final del pri-
mer any de vida. El primer signe d’involucié sol
ser un canvi de coloracié. Els hemagiomes pro-
funds inicien i acaben la proliferacié més tard. La
involucié no finalitza fins passats uns anys. Apro-
ximadament el 50% del hemangiomes han desa-
paregut als 5 anys, el 70% als 7 anys i el 90% als
9 anys. La involucié no sempre es perfecta fins al
punt que quedi una pell completament normal.
Els hemangiomes d’involucié més lenta, que cap
als 5 anys encara s6n molt aparents, solen deixar
més residu.

Els hemangiomes sén el tumor benigne més fre-
guent de la infancia, amb una prevalenca del 10%
en nens d'un any d’edat. Son més frequents en
nenes, amb una proporcié 3:1 respecte als nens, i en
prematurs de pes inferior a 1 kg. Poden apareixer en

qualsevol localitzacié pero sén més frequients al cap
i coll: La majoria d’hemangiomes sén solitaris pero
de vegades poden aparéixer multiples lesions en un
mateix pacient.

Els hemangiomes de la infancia no solen estar pre-
sents en néixer perd en un ter¢ dels casos aproxima-
dament es pot observar una lesié precursora en
forma de macula rosada, telangiectasis fines amb un
halo blanquinés a la periféria o macules blavoses
d'aspecte equimotic (Fig. 6). En rares ocasions es pot
observar un hemangioma ja plenament format des
del naixement tot i que d’altra banda tenen una
evolucié idéntica que els hemangiomes que apareixen
més tard i per tant no es consideren hemangiomes
congeénits (RICH o NICH) com els que es descriuen
més endavant.

Durant les primeres setmanes de vida els hemangio-
mes creixen rapidament adquirint un color vermell
molt viu que els fa facilment identificables (Fig. 7).
L'aspecte ultim dependra de la profunditat del
tumor. Els hemangiomes situats al derma superficial
es manifesten clinicament com plaques de coloracié
vermell viu amb una superficie finament lobulada.
Es el tipus més freqiient d’hemangioma. Els heman-
giomes situats al derma profund i I’hipoderma,
menys frequents, apareixen com a tumoracions no
compressibles del mateix color que la pell o lleuge-
rament blavoses (Fig. 8). A vegades s'observen telan-
giectasis fines a la superficie que ens faciliten el
diagnostic. Solen apareixer quelcom més tard que
els hemangiomes superficials i proliferen durant més
temps. Els hemangiomes profunds que no tenen el
component superficial blavés o telangiéctatic poden
ser més dificils de diagnosticar. En cas de dubte,
caldra esperar unes setmanes per comprovar el
creixement progressiu, que és la dada diagnostica
més important per al diagnostic d'un hemangioma.
Hi ha també hemangiomes mixtos que tenen un
component superficial vermell i un component pro-
fund que déna volum a la lesio.

La majoria d’hemangiomes tenen forma rodona o
ovalada (hemangiomes focals). Pero també hi ha
perdo hemangiomes, sobretot superficials, que sén
més extensos, que abracen tot un segment de pell, i
que no podriem tracar amb un compas (hemangio-
mes segmentaris; Fig. 7 i 9). Aquests hemangiomes
moltes vegades tenen un aspecte reticulat, i deixen
arees entremig no afectades. A la cara tenen una dis-
tribucié molt repetitiva en diferent malalts. S'ha pro-
posat que la distribucié del hemangiomes segmenta-
ries sequiria les prominéncies frontal, maxil-lar i
mandibular que embrioldogicament formen la cara,
mentre que els hemangiomes focals apareixerien en
les linies de fusié entre aquestes prominencies. Els
hemangiomes segmentaris solen mostrar més com-
plicacions o associacions a anomalies sistemiques la
qual cosa en motiva la separacié dels hemangiomes
focals.
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Després de la fase de proliferacié rapida els heman-
giomes frenen el seu creixement i s'estabilitzen per
entrar en una fase d’involucié molt lenta cap al final
del primer any de vida (Fig. 4). El primer signe d'in-
volucié sol ser un canvi de coloracié de vermell viu a
un vermell més apagat. Progressivament van apa-
reixent zones grisoses a l'interior i es van aplanant i
fent més tous al tacte. Els hemagiomes profunds ini-
cien i acaben la proliferaci6 més tard amb la qual
cosa els signes d'involucié no aparexerien fins passat
el primer any.

La involucié no finalitza fins passats uns anys. Apro-
ximadament el 50% del hemangiomes han desapa-
regut als 5 anys, el 70% als 7 anys i el 90% als 9 anys.
La involucié no sempre és perfecta fins al punt que
quedi una pell completament normal. Moltes vega-
des queden telangiéctasis fines o, en el cas d'he-
mangiomes mixtos de gran mida o pedunculats, és
inevitable que quedi un teixit fibroadipos residual
(Fig. 10i 12). En general, els hemangiomes d’'involu-
cié més lenta, que cap als 5 anys encara sén molt
aparents, solen deixar més residu.

Diagnostic

El diagnostic dels hemangiomes sol ser clinicament
facil. Fins i tot, moltes vegades es pot arribar al
diagnostic només amb I'anamnesi, ja que si els pares
expliquen una lesié vermella que no hi era en néixer,
que ha crescut rapidament durant unes setmanes i
s'ha estabilitzat el diagnostic d’hemangioma és prac-
ticament segur. En el cas de lesions precursores en
forma de macules rosades es pot plantejar el
diagnostic diferencial amb una malformacié capil-lar,
pero I'evolucié natural ens donara la resposta. Els
hemangiomes profunds poden presentar més pro-
blemes de diagnostic diferencial amb lipomes i
sobretot amb malformacions venoses. Un cop més
sera el seguiment clinic de la lesié ens permetra el
diagnostic. En cas de dubte, I'ecografia Doppler ens
pot ajudar, ja que I'hnemangioma és una lesié de flux
elevat i la malformacié venosa de flux baix .

Complicacions

Aproximadament el 10% dels hemangiomes pre-
senten complicacions, bé sigui perqué s’ulceren,
per la seva localitzacié o la mida, o per I'associacio
a alteracions internes.

La majoria d’hemangiomes son lesions petites en loca-
litzacions poc importants i no requereixen cap tipus de
tractament o monitoritzacié. Hi ha perd un subgrup
d’hemangiomes, que representen aproximadament el
10%, que bé sigui perqué s'ulceren, a causa de la loca-
litzacié, o la mida o per |'associaci6 amb alteracions
internes, poden presentar complicacions.

Ulceracio

Aquesta es la complicacié més frequent. Els heman-
giomes dels llavis i regié genital sén els que mostren
més tendencia a la ulceracié (Fig. 11). El mecanisme
pel qual es produeix la ulceracié no queda clar. Pro-
bablement sigui secundari a un fenomen d’isquémia
a la part més superficial del tumor en lesions volumi-
noses i de creixement molt rapid ja que els heman-
giomes superficials focals rarament s'ulceren. Aquest
mecanisme no explica, pero, perqué els hemangio-
mes superficials en placa o segmentaris també s'ulce-
ren amb gran frequéncia. Els hemangiomes ulcerats
sén extremadament dolorosos, sagnen i es poden
sobreinfectar. Aquestes ulceracions sén dificils de
curar i deixen una cicatriu residual persistent. Hom té
la impressid, tot i que no esta contrastada, que els
hemangiomes que s'ulceren involucionen més rapi-
dament. El tractament dels hemangiomes ulcerats es
tractara en una altra part d’aquest article.

Hemangiomes de localitzacié problematica
Hemangiomes perioculars

Els hemangiomes perioculars, fins i tot els de mida
petita, poden provocar una ambliopia permanent
be sigui per oclusié de I'eix visual, per un error de
refraccié asimetrica, per estrabisme o per afectacié
del espai retrobulbar. La causa més frequent d’am-
bliopia és I'anisometropia per astigmatisme o mio-
pia, provocada per la pressié que exerceix |'heman-
gioma sobre el globus ocular. La segona causa és
I'oclusié de I'eix visual per disminucié de I'apertura
palpebral. La tercera causa d'ambliopia és I'estra-
bisme, bé sigui per desplacament del globus ocular
per I'efecte massa de I'"hemangioma o per afectacié
directe dels muscles extraoculars. Per ultim |'exten-
si6 de I'hnemangioma cap a l'espai retrobulbar pot
provocar una compressié del nervi optic. Els heman-
giomes retrobulbars de vegades tenen poca o nul-la
afectacio palpebral i es manifesten Unicament com
una proptosi, de manera que és necessari per al diag-
nostic fer proves d'imatge.

Hemangiomes del llavi

Com ja s'ha comentat, els hemangiomes del llavi
s'ulceren amb facilitat dificulten I'alimentacié pel
dolor que produeixen i curen deixant cicatriu. Per
altra banda, encara que no s'ulcerin, els hemangio-
mes labials deixen residus més inestétics que en
altres localitzacions sobretot quan s’afecta el limit
entre la pell i el vermell del llavi (Fig. 12).

Nas de Cirano

Els hemangiomes de la punta del nas provoquen
una deformitat molt inestética i objecte de burla
denominada nas de Cirano (Fig. 13). Aquests heman-
giomes sén d'involucié lenta i si sén grans solen
deixar un residu molt inestétic.
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Hemangiomes de |'orella

En aquesta localitzacié els hemangiomes poden
ocluir el canal auditiu provocant una sordesa de con-
duccié i alteracions de la parla.

Hemangiomes perianals

Els hemangiomes a regié genital s'ulceren amb fre-
gléncia. Les ulceracions en aquesta zona sén espe-
cialment doloroses amb la defecacié i en orinar. Les
ulceracions en aquesta zona sén dificils de tractar
doncs I'oclusié no sempre és possible.

Hemangiomes de la regi6 mamaria

Els hemangiomes de mida gran en aquesta zona
poden afectar el boté mamari i dificultar el desen-
volupament normal de la mama.

Hemangiomes facials

Els hemangiomes facials extensos poden associar
alteracions estructurals del sistema nerviés central
i grans vasos, com es veura més endavant. Perd
encara que no associin cap alteracié i que no inter-
fereixin amb cap estructura vital, els hemangiomes
de la cara sén problematics pel compromis esteétic
que suposen.

Hemangiomes de gran mida

Els hemangiomes voluminosos poden provocar una
insuficiencia cardiaca d'alt cabal. Per altra banda, els
infants amb hemangiomes de gran mida solen tenir
un creixement hipotrofic. S’ha descrit que els infants
amb hemangiomes voluminosos poden tenir nivells
elevats de iodo tironina deaminasa tipus 3 que acce-
lera la degradacié de la hormona tiroide i provoca
un hipotiroidisme. Per aix0 s’aconsella avaluar la
funcié tiroidal en nens amb hemangiomes volumi-
nosos, especialment hepatics.

Hemangiomes amb afectacié extracutania

Els hemangiomes facials extensos, de tipus segmen-
tari, i especialment en nenes, poden associar malfor-
macions diverses que s’han resumit amb I'acronim
PHACEs de les inicials en anglés de les alteracions
que poden associar: P, per malformacions de fossa
posterior, sobretot Dandy-Walker; H, per heman-
gioma; A, per alteracions arterials, especialment de
les carotides; C, per coartacié d'aorta; E, per altera-
cions oculars; i S, per defectes esternals (Taula V). En
la majoria dels casos només estan presents una o
dues d’'aquestes alteracions. L'anomalia més fre-
qlient és |'alteracié de les branques de la carodtida i
vasos intracranials, en forma d’estenosi i oclusions.
Aquesta oclusié pot ser progressiva i pot donar lloc
a accidents vasculars cerebrals. En l'avaluacié d’'he-
mangiomes facials extensos segmentaris es reco-
mana sol-licitar una ressonancia magnética i angio-
ressonacia cerebral i de la regié del coll, examen
ocular i ecocardiograma.

TAuLA V

Alteracions descrites en la sindrome PHACES

P Malformacions de fossa posterior (Dandy-Walker);
hipoplasia o agenésia del cerebel, vermis, cos callés, septe
pel-lacid

H Hemangioma facial segmentari

A Alteracions dels grans vasos de cap i coll: estenosis,
oclusions i dilatacions aneurismatiques de la carotide
interna i artéries cerebrals, branques anomales de les
carotides; malaltia de moya-moya

C Coartacio6 d'aorta, origen anomal de la subclavia o de
I'arteria innominada, aneurismes aortics, ductus, CIV, CIA,
tetralogia de Fallot, estenosi pulmonar, alteracions
valvulars

E Retina hipervascularitzada, sindrome de Horner,
microftalmia, atrofia del nervi optic, colobomes,
exoftalmia, cataractes congeénites, hipoplasia de I'iris

S Estern partit, rafe abdominal

Els hemangiomes segmentaris distribuits a la zona
de la barba, és a dir zona preauricular, mandibular,
mento, i cara anterior del coll s'associen amb fre-
guencia a hemangiomes laringis que de vegades
requereixen traqueostomia (Fig. 7). Quan més
extensa i completa sigui la “barba” creada per |'he-
mangioma més gran és el risc d'associacié. S'ha d'ad-
vertir els pares d'aquesta possibilitat, perque en cas
d'estridor o de tos tipus pseudocrup acudeixin rapi-
dament a I'hospital. Personalment els remeto d’en-
trada a I'otorino perqué practiqui una laringoscopia
directe, ja que si es demostra afectacio, el tractament
amb corticoides orals pot prevenir I'obstruccié de la
via aeria. El tractament ablatiu amb laser s’ha de
reservar per casos molt seleccionats, ja que aquest
tractament pot conduir a una estenosi permanent de
la via aéria.

Els hemangiomes lumbosacres poden ser un marca-
dor de disrafia ocult. A més, es poden associar a mal-
formacions anals, com anus imperforat, anomalies
renals i fistules rectovaginals o rectovesicals (Fig. 14).
En aquest casos es recomana practicar una ecografia
espinal per sota de 3-6 mesos o encara millor una
ressonancia magnetica.

Els nens amb hemangiomes multiples poden tenir
hemangiomes interns hepatics, pulmonars, gastroin-
testinals i al sistema nervids central. Els hemangio-
mes cutanis solen ser de petita mida, moltes vegades
ja estan presents en néixer i amb un nombre que pot
oscil-lar des de poques fins a més de 100 lesions (Fig.
15). Classicament s'ha parlat d’hemangiomatosi neo-
natal benigne quan hi ha afectacié purament cutania
i d’hemangiomatosi neonatal difusa quan hi ha
afectacio visceral. Davant d’'un pacient concret, pero,
no queda clar a partir de quin nombre d’hemangio-
mes ens hem de comencar a preocupar i sembla pru-
dent, si més no, sol-licitar una ecografia abdominal
quan hi hagi més de 4-5 lesions. Els hemangiomes
viscerals es comporten igual que els cutanis, és a dir,
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acaben experimentant regressid, perd poden requerir
tractament si donen clinica. Les complicacions més
freqlents sén insuficiencia cardiaca d'alt cabal i
hemorragies viscerals. Aquests pacients requereixen,
per tant, un seguiment molt proper amb técniques
d'imatge periodiques.

Hemangiomes amb caracteristiques
especials

Hemangiomes congénits

Hi ha hemangiomes que ja estan presents i plena-
ment desenvolupats en néixer. Aquests hemangio-
mes congenits no mostren una fase de proliferacié
postnatal com els hemangiomes de la infancia (Taula
VI). Clinicament hi ha dos grups diferents d’heman-
giomes congeénits; uns que involucionen rapidament
ens menys de un any denominats RICH (Rapidly invo-
luting congenital hemangioma); i uns altres que per-
sisteixen sense modificacions fins a I'edat adulta
denominats NICH (Non-involuting congenital heman-
gioma). Clinicament els RICH apareixen bé com a
plaques violacies d'un color diferent que els heman-
giomes classics, com una tumoracié violacia amb una
vena prominent que irradia de la lesié o com tumora-
cions sobreelevades amb un component telangiecta-
tic o clarament angiomatés al mig i una periféria
blanquinosa (Fig. 16-20). El que déna el diagnostic
és la involucié rapida. Els NICH també sén clinica-
ment diferents en forma de plaques blavoses amb
telengiectasis a la superficie i un halo blanquinés a la
periféria (Fig. 21). Son lesions calentes al tacte i que
persisteixen sense modificacions fins a I'edat adulta.

Aquests hemangiomes congeénits tenen unes carac-
teristiques histologiques diferents dels hemangio-
mes de la infancia, i per aixo en la classificacié actual
de les lesions vasculars apareixen com una categoria
diferent. La principal diferéncia histologica és que
aquests hemangiomes congénits no expressen el
marcador immunohistoquimic Glut-1, universalment
present en el hemangiomes de la infancia classics.

TAuLA VI

Diferéncies principals entre els hemangiomes de la
infancia classics i els hemangiomes congénits

. Hemangiomes

Hemangiomes congenits

de la infancia RICH NICH
Present No Si Si
en néixer (0 una lesié precursora)
Fase de Rapida, No No
proliferacio (en setmanes)
Fase Lenta (anys) Rapida No
d’involucio (< 1any)
Immunohisto- Glut-1 (+) Glut-1(-) | Glut-1(-)
quimica

Hemangioendoteliomes kaposiformes i
angiomes estufats

Durant molt temps es va pensar que la sindrome
de Kasabach-Merritt (coagulopatia i tromboci-
topénia per consum associades a hemangiomes)
era una complicacio dels hemangiomes de la
infancia, pero ara se sap que aquesta complicacié
sempre apareix en el context d’hemangioendote-
liomes kaposiformes i angiomes estufats.

Aquest tipus de tumors vasculars es manifesten clini-
cament com plaques blavoses o vermelloses, pero no
del vermell viu dels hemangiomes de la infancia, o
bé com a tumefaccions subcutanies que simulen
malformacions limfatiques. En la seva evolucié
poden augmentar bruscament de mida i apareixer
petequies a la superficie del tumor i a distancia, com
a manifestacié de una coagulopatia i trombocitope-
nia consumptiva (Fig. 22). Es el que es coneix com a
Sindrome de Kasabach-Merritt. Durant molt temps
es va pensar que la sindrome de Kasabach-Merritt
era una complicacié dels hemangiomes de la infan-
Cia, pero ara se sap que aquesta complicacié sempre
apareix en el contexte d’hemangioendoteliomes
kaposiformes i angiomes estufats (tufted angioma;
angioma en penacho). Aquest és un quadre d’'ele-
vada mortalitat i que s’ha de tractar agressivament.
Desgraciadament aquests tumors no solen respondre
bé a dosis elevades de corticoides orals i frequent-
ment requereixen d’interferd, reseccié quirdrgica o
altres tractaments. La coagulapatia i trombocitopénia
pot persistir durant mesos i anys i, encara que aca-
ben involucionant, poden anar presentant episodis
d’exacerbacié de la coagulapatia.

Tractament

La majoria d’hemangiomes de la infancia no reque-
reixen tractament, ja que la involucié natural déna
lloc a lesions cosméticament més acceptables que
els intents de tractament. Hi ha pero indicacions
clares d’intervencio terapéutica per raons funcio-
nals, estétiques o per complicacions (ulceracions,
insuficiéncia cardiaca o coagulopatia de consum).

La majoria d’hemangiomes de la infancia no reque-
reixen tractament, ja que la involucié natural déna
lloc a lesions cosmeticament més acceptables que els
intents de reseccié amb cirurgia, crioterapia, radio-
terapia o laser que en determinades époques s'han
fet servir. Hi ha pero indicacions clares d’intervencio
terapéutica (Taula VII).

Corticoides

El tractament d’eleccié dels hemangiomes conti-
nuen sent els corticoides orals a dosis altes, entre 2-
3 mg/kg/dia. Dosis més altes, fins a 5 mg/kg, solen
obtenir resultats una mica superiors perd6 amb un
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TAauLA VII

Indicacions d’intervencié terapéutica dels
hemangiomes

¢ Interferéncia amb estructures vitals

¢ Risc de desfigurament permanent en arees estéticament
importants

* Previsio de residus inestétics

¢ Ulceracions

¢ Insuficiéncia cardiaca

¢ Coagulopatia de consum (s. De Kasabach-Merritt)

nombre més alt d'efectes indesitjables que no justi-
fiquen la seva universalitzacié. Els corticoides s'ad-
ministren en una dosi Unica matinal fins que I'he-
mangioma atura el seu creixement o s'aplana, que
sol ser després d'unes 6-8 setmanes de tractament. A
partir d'aqui s'inicia una retirada molt progressiva,
ja que no és infrequent d'observar rebrots en dismi-
nuir les dosis. La durada de la retirada sol ser de 2-3
mesos, encara que és variable depenent de |'edat
del pacient i del moment evolutiu en que es trobava
I'hnemangioma quan es va iniciar el tractament ja
que és més dificil retirar els corticoides si I'hneman-
gioma encara es troba a la fase proliferativa. No tots
els hemangiomes responen al tractament; dos tercos
dels hemangiomes responen, bé sigui cessant el
creixement o disminuint de mida. S’ha de tenir clar,
perd, que l'objectiu del tractament amb corticoides
no es la desaparicié completa de I'hemangioma, ja
que d'aix0 se n’encarregara l'evolucié natural. Les
principals complicacions del corticoides orals a les
dosis habitualment empleades sén la irritabilitat, la
sindrome de Cushing, la hipertensié arterial, i el
retras del creixement, que sol recuperar-se abans de
I'any d’haver cessat el tractament. El risc de supres-
si6 de I'eix suprarenal no ha estat ben estudiat, ja
que habitualment no s'avalua I'eix al cessar el trac-
tament. Els nens que reben corticoides a aquestes
dosis no poden rebre vacunes amb virus vius fins a
un mes després d'acabar el tractament.

En casos d’hemangiomes petits, ben circumscrits, en
zones cosméticament compromeses es pot intentar
tractament amb corticoides intralesionals. Habitual-
ment es fa servir un corticoide depot com acetonid
de triamcinolona (Trigon®, 40 mg/ mL). Es pot barre-
jar amb un corticoide d’accié més rapida i curta com
la betametasona (Celestone®). La dosi maxima per
tractament no ha d’excedir 3 mg/kg pes perqué siné
seria com estar administrant corticoides orals. Les
injeccions es poden repetir cada 4-6 setmanes, cas
que sigui necessari. El principal risc d’aquesta moda-
litat de tractament és |'atrofia cutania. L'Gs de corti-
coides intralesionals a la regié periorbitaria és molt
controvertit. S'han descrit casos de ceguesa per
embolitzacié del preparat corticoide a |'artéria cen-
tral de la retina, ulceracié de la parpella i atrofia de la
grassa periocular, que desaconsellen I'Gs en aquesta
localitzacié.

En hemangiomes molt inicials i plans, I'Gs de corti-
coides topics ultrapotents pot ser d'utilitat.

Interferons

En cas d’hemangiomes que comprometen la vida o
funcions vitals, que no responen a corticoides orals,
s’ha empleat interferé alfa (2a o 2b) a dosi de 3
MU/dia per via subcutania fins que s'observa res-
posta. El tractament se sol perllongar durant mesos,
ja que la resposta és més lenta que amb els corticoides.
A part del la sindrome general secundaria a I'admi-
nistracié d'interferd, s'ha descrit diplegia espastica,
moltes vegades irreversible, fins en un 10% dels
nens tractats amb interfer6. Donada la gravetat
d’'aquesta complicacio, el tractament amb interferé
es reserva per casos molt greus i es recomana fer
exploracions neurologiques periodiques.

Vincristina

Recentment s’ha proposat vincristina (1mg/m? sola
0 en combinacié amb corticoides per al tractament
d’hemangiomes greus que no responen adequada-
ment a corticodes, i com a alternativa més segura a
I'interferd. La vincristina és d’accié més lenta que els
corticoides i requereix un mitja de 15-20 sessions set-
manals abans no s’observa resposta. El principal pro-
blema de la vincrisitina és la dificultat d’administra-
cié per via periférica, la neuropatia periférica, i,
rarament, citopénies. En cas de necessitar vincristina
es recomana la intervencié directa d'un oncoleg
pediatric.

Tractament quirurgic

El tractament quirdrgic dels hemangiomes ha estat
criticat durant molt anys, i només es plantejava per
corregir la pell redundant resultant després de la
regressié completa dels hemangiomes. En els darrers
anys, pero, el tractament quirdrgic ha recobrat
interés en indicacions molt concretes i determina-
des. La primera indicacié quirurgica serien els
hemangiomes palpebrals ben circumscrits i plena-
ment desenvolupats que ja estan ocasionant proble-
mes de visio, bé sigui per oclusié de I'obertura pal-
pebral o per la pressi6 que exerceixen sobre el
globus ocular, i en els quals per la seva fase evolutiva
es preveu que no respondran a corticoides orals (Fig.
23-24). La segona indicacio seria en aquells casos en
qué es preveu que el residu que deixara I'"heman-
gioma requerira correccié quirurgica amb tota segu-
retat, com per exemple els hemangiomes molt
pedunculats, o hemangiomes on la regressié sol ser
incompleta com els hemangiomes del llavi, o en
determinats hemangiomes de la punta del nas. Es
tracta, per tant, d'avancar la cirurgia i evitar les
sequeles psicologiques que pugui tenir un heman-
gioma molt inestétic en el nen. Aquest tipus de
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cirurgia se sol fer cap als 4 anys. Per ultim, la cirurgia
estaria indicada per aquells angiomes ulcerats que
no responen a les mesures habituals.

Laser

El laser vascular (laser de colorant polsat) també s’ha
utilitzat pel tractament dels hemangiomes. El laser és
molt atil per tractar les telangiéctasis residuals que
puguin quedar després de la regressié de I'heman-
gioma. La segona indicacié del laser és per al tracta-
ment dels hemangiomes ulcerats per disminuir el
dolor i afavorir la reepitelitzacio. S'ha vist que el trac-
tament amb laser de les ulceracions disminueix el
dolor en tan sols una sessi6 i aconsegueix la reepi-
teitzacié de la ulceracié en 2-3 sessions. En alguns
casos pero el tractament amb laser pot augmentar la
ulceracié. Tret d'aquestes indicacions, la utilitat del
laser és molt limitada, ja que la capacitat de pene-
tracié és d’aproximadament 1 mm, per tant, i actua
només sobre el component superficial sense afectar
el component profund, que és el que sol causar pro-
blemes. Fins i tot és controvertit el tractament amb
laser d’hemangiomes amb component només super-
ficial: que els resultats estetics finals poden ser pit-
jors, ja que sovint s’observen unes depressions cribi-
formes en el hemangiomes tractats.

Durant anys els defensors del laser han proposat que
el tractament preco¢ dels hemangiomes, en fase
encara macular podria prevenir la proliferacié pos-
terior del component profund. En un recent estudi
ampli controlat no s'ha pogut demostrar aquest
postulat.

Altres tractaments

Recentment també s'ha utilitzat imiquimod topic
(Aldara®) pel tractament d’hemangiomes de la
infancia. La racionalitat d’aquest tractament radica
en la seva acci6 antiangiogénica demostrada in vitro
i en estudis animals. El principal factor limitant és la
irritacié que produeix. Fan falta més estudis contro-
lats sobre el seu Us en hemangiomes de la infancia.

Tractament de les ulceracions

Les ulceracions superficials es poden tractar amb
compreses humides per desbridar crostes amb apli-
cacié posterior d'una pomada antibidtica (mupiro-
cina o acid fusidic) sota una aposit oclusiu (Varihe-
sive extrafino®). En zones intertriginoses i perianals
pot ser més util I'aplicacié de gel de metronidazol
0.75% (Rozex®, Metronidazol Vifias®). Cal tenir en
compte que en les zones del bolquer resulta espe-
cialment dificil mantenir els aposits hidrocol-loides.
Com ja s'ha comentat, el tractament amb laser pot
ser til sobretot per controlar el dolor. En casos d'ul-
ceracio profunda, sobretot en zones on una cicatriu
quirdrgica no comprometi l'estética, es pot plantejar
reseccié quirurgica.

Recentment s’ha utilitzat un gel amb factor de
creixement d’origen plaquetari (Becaplermin®) per
ulceracions extenses resistents a altres modalitats,
amb molt bons resultats en casos aillats, perd fan
falta més estudis. Aquest preparat no esta disponi-
ble en el nostre pais.

Consideracions finals

El hemangiomes de la infancia sén un problema fre-
quent. En els darrers anys s'han produit avencos
importants en el seu coneixement, com ara el desco-
briment de marcadors immunohistoquimics Unics
com el Glut-1 que apunten a que els hemangiomes
son tumors de vasos amb un fenotip Unic similar al
de la placenta i no un sobrecreixement dels vasos
normals de la pell. Des del punt de vista de tracta-
ment s'han introduit noves modalitats terapéuti-
ques com la vincristina i el amb factor de creixement
d'origen plaquetari; i s’han definit millor les indica-
cions del tractament amb laser i cirurgia. Resten
perd moltes dubtes, com ara quins sén els factors
proangiogeénics responsables del seu creixement o
que es el que determina que els hemangiomes
entrin en fase de regressié. Un cop es coneixin millor
aquestes senyals d"homeostasi vascular és podra inci-
dir amb farmacs antiangiogénics més selectius.

Un altre camp en el que s’ha avancat darrerament i
sera el punt de partida de futures investigacions ha
estat el reconeixement que els hemangiomes seg-
mentaris tenen unes implicacions cliniques i pronos-
tiques diferents dels hemangiomes focals, fet que
probablement obeeix a un origen en etapes dife-
rents del desenvolupament embrioldgic.
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AnNEX. Hemangiomes en imatges

&
A . N e

Fig. 1. Historia natural dels hemangiomes. En Fig. 2. A les tres setmanes de vida es comenca Fig. 3. Als 3 mesos és ja molt evident i conti-
néixer no s‘observa cap lesio. a fer aparent una macula vermellosa al costat nua proliferant fins als 7 mesos.
dret del nas.

Fig. 4. Als 7 mesos s’observa ja un canvi a Fig. 5. Aspecte a I'any i mig. Fig. 6. Lesid precursora d’hemangioma en
vermell més apagat i la lesié comencga la seva forma de macula blanquinosa.
involucia.

.
Fig. 7. En poques setmanes la lesié prolifera Fig. 8. Hemangioma profund. Les talangiéctasis  Fig. 9. Residu després de I'involucié natural.
apareixent clarament I’'hemangioma (en fines a la superficie ens faciliten el diagnostic. Fase inicial.

aquest cas segmentari).

Fig. 10. Fase final de I'involucié natural amb Fig. 11. Hemangioma ulcerat a la natja. Els Fig. 12. Hemangioma en el llavi que deixa un
telangiéctasis i teixit fibroadipds residuals. hemangiomes a la zona del bolquer s’ulceren residu inestétic .Aixo sol passar en els heman-
amb freqiéncia. giomes que afecten el limit cutani-hemimu-

cosa labial.
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ANNEX. Hemangiomes en imatges (continuacio)

Fig. 13. Hemangioma a la punta del nas (nas
de Cirano).

Fig. 16. Hemangioma congénit tipus RICH en
forma de placa violacia.

Fig. 19. Aspecte als 3 mesos de I'hemangioma
de la figura 18.

Fig. 22. Fenomen de Kasabach-Merrit. Aquest
tumor vascular ha augmentat bruscament de
mida i han aparegut petéquies a la superficie i
a distancia. L’aspecte clinic és diferent dels
hemangiomes de la infancia.

Figura 14. Hemangioma a regié lumbosacra
associat a alteracions dels genital i medul-la
ancorada.

=
Fig. 17. ’'hemangioma desapareix en menys
d’un any.

Fig. 20. Aspecte a I'any de I’'hemangioma de la

figura 18.

Fig. 23. Hemangioma a parpella inferior
tractat quirdrgicament. Aquest hemangioma
ja afectava l'eix visual i ja estava plenament
desenvolupat per a respondre a corticoides
orals. La cirurgia va ser I'opcié millor i més
rapida per obrir I'ull. Aspecte precirurgia.

Fig. 15. Hemangiomatosis. Multiples hemangio-
mes de petita mida, moltes vegades ja presents
al néixer. Pot associar-se a hemangiomes interns.

No queda clar que I'afectacid interna correlacioni
amb un nombre determinat d’hemangiomes.

Fig. 18. Un altre aspecte molt caracteristic dels
RICH, en forma de nodul sobrelevat i aplanat
amb telengiéctasis centrals.

Fig. 21. Hemangioma congénit tipus NICH. Placa

calenta, amb telangiéctasis ja present en néixer
que persisteix immodificada fins a I'any d’edat.

Fig. 24. Aspecte postcirurgia de I’'hemangioma
de la figura 23.
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