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Contribuir con un instrumento de apoyo técnico que oriente la toma de decisiones clinicas

basadas en recomendaciones sustentadas con la mejor evidencia disponible, donde se
establecen lineamientos para diagnosticar y tratar de forma temprana y oportuna los
hemangiomas infantiles, de acuerdo a las caracteristicas de cada presentacidn, evitando asi
secuelas importantes en el paciente pediatrico que acude al Instituto Nacional de Salud del

Nifio de San Borja.

La presente guia tiene como Objetivos:

. Estandarizar los criterios entre los profesionales de salud para identificar
tempranamente los hemangiomas infantiles

. Clasificar los hemangiomas infantiles de acuerdo a la clinica, tamafo y localizacion;
identificando el riesgo que representan.

. Iniciar de forma temprana y oportuna el tratamiento adecuado para evitar secuelas

importantes.

La presente Guia es de aplicacion en la Unidad de Atencion Integral y Sub Unidad de Atencion
Integral Especializada Pediatrica y Sub Especialidades, especificamente esta dirigida a los
médicos pediatras de Dermatologia Pediatrica del Instituto Nacional de Salud del Nifio San

Borja.

Adicionalmente, puede ser usado por las demads instituciones publicas de salud a nivel

nacional que cuenten con la especialidad.

Esta guia esta dirigida para el diagndstico y tratamiento de paciente pediatricos (0 meses a

17 afios 11 meses) que presenten Hemangiomas Infantiles.
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[V. Diagndstico y Tratamiento de Hemangiomas Infantiles

4.1.NOMBRE Y CODIGO CIE 10
HEMANGIOMAS INFANTILES CIE10: D18.0

V. Consideraciones Generales

5.1. DEFINICION

El hemangioma infantil (HI), es el tumor benigno mas frecuente de la infancia,

producido por la proliferacién de células endoteliales de los vasos sanguineos.

Los HI tienen 3 fases evolutivas: una fase proliferativa en la que la lesidon crece
aceleradamente, un periodo de estabilidad y una fase involutiva en la que,
independientemente del tratamiento, la lesiéon se atenda de color y disminuye de
tamafio. La duracién de cada una de ellas varia en funcién del tipo de HI (1): existen
hemangiomas con una nula o minima proliferacion @, como los HI abortivos o de
proliferacion minima; por el contrario, en ciertos HI generalmente profundos y

segmentarios el periodo proliferativo se prolonga mas alla del afio.

5.2.ETIOLOGIA
La etiologia de los HI es poco conocida. Pero se han sugerido varias hipoétesis. La

hipotesis mas probable es que el estrés hipéxico aumenta la expresion de el
transportador de glucosa 1 (GLUT-1) y factor de crecimiento endotelial vascular
(VEGF), lo que lleva a la movilizaciéon de células progenitoras endoteliales cluster de
Diferenciacion 133 (CD133+) en células CD31 positivas. Algunos autores sugieren que
el trofoblasto placentario es un posible origen de las células madre. Otros autores
apoyan que el desarrollo de Hemangiomas Infantiles (HI), implica la vasculogénesis de
las células progenitoras (formacién de novo), asi como la formacién de nuevos vasos a
partir de los existentes (angiogénesis). Se ha sugerido que los factores angiogénicos
actiian sobre las células endoteliales y los pericitos para iniciar la formacién de una red
capilar. Inicialmente, este proceso es excesivo, seguido de una fase de inhibicion que
esta regulada por inhibidores del crecimiento endotelial que conducen a la regresion de

los vasos sanguineos formados. (2)
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5.3.FISIOPATOLOGIA
La fisiopatologia de esta enfermedad adn no esta clara y se continda investigando, sin

embargo, se han postulado las siguientes teorias:

e Una teoria senala un origen trofoblastico basado en la similitud que presentan
las células placentarias y la de los Hemangiomas Infantiles, por compartir
marcadores moleculares tales como el Glut-1, el antigeno Lewis Y, la merosina y
el receptor Fc gamma II. Ademas, se ha planteado que la incidencia de los
Hemangiomas Infantiles es mayor en los hijos de mujeres a las que se les realiz6
una biopsia de las vellosidades coridnicas.

e  Otra teoria postula un origen en las células precursoras del endotelio que son
capaces de originar vasos sanguineos (vasculogénesis).

e Otra plantea el desarrollo de nuevos vasos a partir de los existentes

(angiogénesis).®

5.4. ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS

La verdadera incidencia de los hemangiomas infantiles se desconoce, pero se estima

que cerca del 10% de los nifios caucdsicos los presentan.

Su incidencia es del 4-10% en nifios menores de un afio . Un 12% de los
hemangiomas diagnosticados requiere tratamiento . La localizacién predominante es

en la cabezay el cuello ).

El HI es mas frecuente en la raza caucdsica y existe una predominancia femenina en
relacion de 2-5:1. Asimismo, existe mas incidencia de HI en nifios prematuros y en
recién nacidos de bajo peso (67). Algunos estudios relacionan el HI con la edad avanzada
de la madre, la gestacién multiple, la placenta previa y la preeclampsia, si bien todos

estos factores estan relacionados con el bajo peso al nacer y con la prematuridad 8.

5.5.FACTORES DE RIESGO ASOCIADO

Algunos factores que predisponen a su apariciéon son: género femenino (de 2-3 veces
mas riesgo); ser pre-término (menor de 37 semanas de gestacion) y con bajo peso al
nacer (menor a 2500 gr); productos de embarazos multiples; edad materna avanzada;
la gestacion multiple, preeclampsia, placenta previa o alguna otra anomalia placentaria.

)

Noviembre, 2020
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5.5.1. Medio ambiente

No se ha encontrado relacion con la presencia de Hemangiomas en la Infancia.

5.5.2. Estilos de vida
No se ha encontrado relacion con la presencia de Hemangiomas en la Infancia.

5.5.3. Factores hereditarios
La mayoria de los casos son esporadicos, pero el hemangioma infantil puede darse en

familias y se ha relacionado con un patrén de herencia autosémico dominante, pero

no hay genes especificos implicados.

VI. Consideraciones Especificas

6.1. CUADRO CLINICO

6.1.1. Signos y sintomas
La mayoria de los HI no son clinicamente evidentes al nacimiento, sino en los

primeros dias a semanas de vida (1-4 semanas). En muchos casos se encuentra una
lesion premonitoria que es una placa violdcea o con telangiectasias y una zona de
vasoconstriccion periférica. Generalmente, las lesiones son Unicas, aunque en el 20%
de los casos pueden existir multiples. Pueden aparecer en cualquier parte de la piel,
mucosas, incluso drganos internos como intestino o higado, pero generalmente lo

hacen en cabeza y cuello.

La mayoria se presenta como un hemangioma cutaneo localizado tUnico, pero el
hemangioma infantil puede ser multifocal o segmentario. Los hemangiomas se
presentan con mayor frecuencia en la cabeza y el cuello en el 60% de los casos,
seguidos del tronco en el 25% de los casos y, con menos frecuencia, en las

extremidades en el 15% de los casos.

Su clasificacion es importante para orientar el prondstico, las potenciales

complicaciones y el tratamiento.

Los HI se pueden clasificar clinicamente segtin 2 criterios: la profundidad de los vasos

afectados y el patréon forma-distribucion 5:10), Ver Tabla N° 01 y N° 02..

Cédigo : GPC-001/INSN-SB/UAIE/SUAIEPSE
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Tabla N° 01: TIPOS DE HEMANGIOMAS INFANTILES SEGUN PROFUNDIDAD DE LOS
VASOS

SEGUN LA PROFUNDIDAD DE LOS VASOS AFECTADOS

TIPO ASPECTO CLINICO LOCALIZACION

Papulas, placas o tumores de color rojo

Superficiales | brillante, con superficie lobulada o lisa. Dermis superficial

(Figura 1)

Tumoraciones azuladas o del color de piel

normal, presentando a veces telangiectasias en

Profundos | 1asuperficie. (Figura 2) Dermis profunday

subcutis
Aparecen tarde y tienden a proliferar durante
mas tiempo
Componente doble:
1) Superficial: que causa el color rojo de la
Mixtos Dermis y subcutis

lesién

2) Profundo: que aporta volumen. (Figura 3)

Tabla N° 02: TIPOS DE HEMANGIOMAS INFANTILES SEGUN FORMA O DISTRIBUCION

SEGUN EL PATRON FORMA-DISTRIBUCION
TIPO ASPECTO CLINICO

Los mas comunes, generalmente en cara cerca de la linea media
Focales o localizados | Redondeados, podrian trazarse con un compas a partir de un

punto central

Generalmente afectan un territorio cutaneo especifico sin pasar

linea media

Segmentarios
Con bordes geograficos y siguiendo la disposicion de las
unidades de desarrollo embrionario
Indeterminados Forma intermedia entre el focal y el segmentario
Multifocales Hemangiomas focales multiples
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Los HI, especialmente los de cabeza, cuello y de la regiéon lumbosacra, pueden estar asociados

a alteraciones estructurales subyacentes.
Se han descrito 2 sindromes tipicamente asociados a los HI:

a) El Sindrome Posterior fossa malformations/Hemangiomas/Arterial anomalies/Cardiac
defects/Eye abnormalities/Sternal cleft/Supraumbilical raphe syndrome (PHACES)(11.
Entre un 20 y un 31% de los HI grandes y segmentarios de la cara estan asociados al
sindrome PHACES (12). (Ver Figura N° 4, Anexo N°2)

b) El  Sindrome  Perineal @ hemangioma/External  genitalia = malformations/
Lipomyelomeningocele/  Vesicorenal abnormalities/Imperforate anus/Skin tag
(PELVIS), también conocido como SACRAL o LUMBAR, se ha propuesto para referirse
al conjunto de alteraciones asociadas a HI grandes o segmentarios de la region

lumbosacra (1314, (Ver Figura N° 5 y 6, Anexo N°3)

Tabla N° 03: ALTERACIONES DE LOS HEMANGIOMAS INFANTILES ASOCIADAS AL
SINDROME PHACES

ALTERACIONES ASOCIADAS AL SINDROME PHACES

Estructurales: anomalias de la fosa posterior, sindrome de Dandy-
Walker, hipoplasia o agenesia del cerebelo y anomalias
supratentoriales

Cerebrales Vasculares: disgenesias, curso andmalo, estenosis o no
visualizacion de vasos cerebrales

Secuelas: accidentes vasculares cerebrales, hemiparesia,

convulsiones, retraso psicomotor, migrafias

Cardiovasculares Origen aberrante de la arteria subclavia, coartacion de aorta

) Defectos del septo interventricular, estenosis pulmonar, venas
Defectos cardiacos )
pulmonares anémalas

Alteraciones de los vasos retinianos, atrofia 6ptica, hipoplasia del
Anomalias oculares | iris, cataratas congénitas, colobomas del cristalino, alteraciones

del disco Optico y persistencia de la vasculatura retiniana fetal

Malformaciones del esternén, rafe supraumbilical, maculas
Hendidura esternal o
hipopigmentadas centrotoracicas, hoyuelos preesternales y
rafe supraumbilical
onfaloceles

o Hipopituitarismo, déficit de hormona del crecimiento,
Otras asociaciones

hipotiroidismo, sordera neurosensorial

Cédigo : GPC-001/INSN-SB/UAIE/SUAIEPSE

Noviembre, 2020 DERMATOLOGIA PEDIATRICA- V.01

Pagina: 9 de31




”3" bERD Ministerio |n3tityto Nacional Qe Salud . Py
de Salud del Nifio — San Borja lnsn ~n”
mrcrmssgzee 9

Guia de Practica Clinica de Diagndstico y Tratamiento de Hemangiomas Infantiles
Tabla N° 4: ALTERACIONES DE LOS HEMANGIOMAS INFANTILES ASOCIADAS AL

SINDROME PELVIS/SACRAL/LUMBAR

ALTERACIONES ASOCIADAS AL SINDROME PELVIS/SACRAL/LUMBAR

Disrafia espinal | Lipomeningocele, médula anclada, lipoma intramedular

Perineales Ano imperforado, ano anterior ectdpico, fistula recto perineal

_ o Rifon unico, reflujo vesicoureteral, alteraciones de la vejiga urinaria,
Genitourinarias ] ) . . . i
genitales externos ambiguos, escroto bifido, hiper o hipotrofia vulvar

6.1.2. Interaccion cronolégica
Los hemangiomas infantiles tienen tres fases:

1. Fase de proliferacidn, que consta de una etapa de crecimiento rapido durante
los primeros 5 meses de vida, en la cual crece el 80% de su tamafio final, y a
partir de 6 a 12 meses ocurre la fase de crecimiento lenta. La proliferacion
después del afio de vida puede ocurrir, pero es poco comun

2. Fase de estabilidad o meseta, en la que el hemangioma deja de proliferar,
puede sobreponerse con la fase de crecimiento lenta.

3. Fase de involucién espontdnea, que tipicamente inicia a partir del afio de edad
y continua a lo largo de los afios, se estima que el tamafio del hemangioma
disminuye 10% al afio, por lo que a los 5 afios habra involucionado el 50%

aproximadamente.(®)

6.1.3. Graficos diagramas o fotografias

Figura N° 01. Hemangioma infantil superficial
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Figura N° 02. Hemangioma infantil profundo

Figura N° 03. Hemangioma infantil mixto
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6.2.DIAGNOSTICO

6.2.1. Criterios de diagndstico
La mayoria de los HI se diagnostica mediante el examen fisico y la historia evolutiva

de la lesion.

La historia clinica debe recoger datos relacionados con la gestacion, el periodo

perinatal y los detalles evolutivos de la lesion.

Entre un 30-50% de los HI presentan una lesién precursora en forma de macula
palida, rosada o telangiectasica, la cual puede confundirse con malformaciones

capilares, nevus anémicos, nevus hipocrémicos o traumatismos. (15
Diagnéstico de extension

La afectacion interna de un HI no tiene por qué guardar relacién anatémica con el
hemangioma cutaneo, si bien los hemangiomas segmentarios o de gran tamafio tienen
un mayor riesgo de asociaciéon con hemangiomas internos (16). En este sentido, existen
datos que indican que la existencia de 5 0 mas hemangiomas cutdneos debe ser razén

suficiente para realizar una ecografia abdominal (17).

Los HI viscerales suelen ser asintomaticos y pueden aparecer en diversas
localizaciones, siendo el higado la localizacién mas frecuente. Sin embargo, en ciertas
ocasiones, la clinica puede ser de ayuda en el diagnostico de los hemangiomas
internos: estridor, tos o afonia en los HI de la via aérea; hemorragia intestinal en los
del tracto gastrointestinal; insuficiencia cardiaca, compromiso respiratorio o sintomas
y signos de hipotiroidismo en los hemangiomas hepaticos de gran tamafio o

multifocales.

6.2.2. Diagnéstico diferencial
Debe realizarse un diagndstico diferencial de los HI profundos con gliomas nasales,

quistes dermoides, miofibromatosis infantil, neuroblastomas, neurofibromas
plexiformes, pilomatricomas, otras malformaciones vasculares venosas, hemangiomas
congénitos, lipomas y otros sarcomas, si bien las técnicas de imagen suelen ser

suficientes para esclarecer el diagndstico (1819,

A su vez, los HI multifocales deben diferenciarse de la linfangioendoteliomatosis

multifocal 29, el sindrome de Bean y la histiocitosis de células de Langerhans.

Por ultimo, los HI superficiales pueden confundirse con granulomas piogénicos,
hemangiomas en penachos, hemangioendoteliomas kaposiformes,

hemangiopericitomas o angiosarcomas.
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6.3. EXAMENES AUXILIARES

6.3.1. De Patologia clinica
e Hemograma y estudio de la coagulaciéon sanguinea: para valorar anemia aguda o

crénica por hemorragia de las lesiones cutdneas o viscerales o por
trombocitopenia asociada.

e Dimero D: cuando hay sospecha de un trastorno asociado a la coagulacién (esta
aumentado).

o Pruebas tiroideas: en hemangiomas hepaticos y hemangiomas de gran tamafno ya

que pueden asociarse a hipotiroidismo ).

6.3.2. De imagenes
Los estudios de imagen pueden ser de gran utilidad para establecer un diagndstico,

pero no existe consenso sobre cuando indicarlos para determinar la extensién interna

de un HI.

En general, las pruebas analiticas son de escasa ayuda para el diagnostico del HI.

(Anexo N°1)

6.3.3. De examenes especiales complementarios

Los estudios de imagen como la ecografia, la tomograffa computarizada (TC) y la
resonancia magnética (RMN) estan particularmente indicados para confirmar el
diagnostico y la extensién de los HI profundos sin cambios superficiales, para
descartar anomalias asociadas y para diferenciar la proliferaciéon de HI de otros

tumores.

La biopsia de piel se puede realizar en caso de duda: la tincién de hemangioma infantil

es positiva a GLUT 1. &

» Ecografia doopler y ecocardiografia

La ecografia es una técnica no invasiva, mas o menos barata, de mucha ayuda en
el enfoque inicial del paciente. Resulta 1til en nifios al no requerir de excesiva
cooperacion por parte del paciente, por lo que no es necesario el uso de sedacion.
La informacidn obtenida es dependiente del equipo y del operador, por lo que

este debe ser experimentado.
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La ecografia de la lesion misma con el doppler color, permite determinar su

origen vascular y evaluar las caracteristicas del flujo sanguineo dentro de ella,
aunque no permite valorar con precisiéon su extension, y este proceder esta

indicado en:

e Hemangiomas infantiles profundos (subcutdneos) por el diagnéstico
diferencial con otros tumores vascularizados y otras anomalias arterio-
venosas.

e Estudio de localizacion y evolucién de hemangiomas infantiles viscerales
(hepaticos.)

e Seguimiento evolutivo de hemangiomas infantiles complicados, para
valorar su involucion.

e En el sindrome de PHACE es util para evaluar las anomalias arteriales a

nivel cervical y la ecocardiografia para descartar coartacién aortica.

La ecografia también es util para descartar anomalias asociadas, como dirrafia
espinal oculta (en menores de seis meses) malformaciones genitourinarias (en
hemangiomas infantiles lumbo-sacros), malformaciones cerebrales (ecografia
cerebral en menores de nueve meses con hemangiomas infantiles segmentario de

cara) (@,

» Resonancia magnética

Es la técnica de eleccion para lesiones de partes blandas, entre ellas, las
anomalias vasculares. Es un examen que requiere sedaciéon en los pacientes
pediatricos, se utilizan compuestos de gadolinio como medio de contraste que
son bastante seguros, en comparacion con los medios de contraste yodados que
se utilizan en los procedimientos que hacen uso de radiaciones ionizantes como
la tomografia axial computarizada. Ademas de proporcionar informacién
anatomica, también es capaz de aportar datos hemodindmicos del flujo

sanguineo.

La resonancia magnética permite diferenciar hemangiomas infantiles de
malformaciones vasculares. Puede determinar con exactitud la extension de la
lesion vascular, especialmente en el area periocular o en la regién del cuello.

Tiene indicacién en evaluacién de hemangiomas infantiles lumbo-sacros, en los
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casos de hallazgos patolégicos en la ecografia de columna o en nifios mayores de

seis meses para descartar disrafismo oculto o extensidon intraespinal o en
hemangiomas infantiles perineales extensos, para descartar anomalias

urogenitales. Debe realizarse ante la sospecha de un sindrome de pelvis o sacral.

Esta indicada también en los hemangiomas infantiles segmentarios de cabeza y
cuello para descartar asociaciones con malformaciones estructurales y vasculares
cerebrales y evaluacidon de la via aérea; respiratoria, hepatica y digestivo; y es
recomendable en los tumores vasculares de presentacién atipica, en algunas
lesiones con alto flujo, en que persisten dudas con los resultados de la ecografia

del diagnostica (@)

» Tomografia computarizada

La tomografia computarizada es un examen que emite radiacién ionizante y
requiere de sedacion en los pacientes pediatricos, pero es ttil para determinar la
extension de las lesiones de mayor tamafio y para evaluar la posible repercusion
6sea, aunque la resonancia magnética resulta de mayor ayuda para valorar los
tejidos blandos. Se debe agregar que es dificil diferenciar con esta técnica un

hemangioma de una malformacién vascular (2.

> Biopsia

El estudio histolégico es la prueba diagnéstica definitiva, ya que permite
diferenciar tumores de malformaciones vasculares; distinguir los distintos
tumores vasculares entre si, y diferenciarlos de otros con aspecto vascular, pero
de origen histologico diferente (rabdomiosarcoma, miofibroma, fibrosarcoma

congénito).

El marcador inmuno-histoquimico GLUT-1 permite diferenciar los hemangiomas
infantiles del resto de los tumores vasculares en todas sus fases, incluida la

involutiva 3,
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6.4. MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA

La protocolizaciéon sobre cuando y cémo tratar un HI es compleja. No todos los

hemangiomas de igual tamafio y localizaciéon experimentan la misma evolucién clinica,
y el impacto psicologico del HI en el nifio y la familia no es extrapolable entre pacientes

con el mismo tumor.
Aun asi, existen indicaciones absolutas de tratamiento de los HI:

1. HI potencialmente mortales o que ponen en peligro la capacidad funcional;
2. HI ulcerados con dolor y/o ausencia de respuesta a las medidas basicas de
cuidado de heridas

3. HI con riesgo de cicatrices permanentes o desfiguracion.

6.4.1. Medidas generales y preventivas
La mayoria de los hemangiomas infantiles no requieren tratamiento porque, por lo

general, regresionan solos. El hemangioma infantil complicado requiere tratamiento.

6.4.2. Terapéutica

TRATAMIENTO SISTEMICO
Primera linea

El propranolol por via oral se considera el tratamiento de eleccién de los HI ya que es

el inico aprobado para dicha indicacion.

La eficacia del propranolol es superior a la de cualquier otro tratamiento, desde el
inicio y en cualquier localizacién corporal 1. Ademads, se ha descrito su efecto
positivo en la calidad de vida de los pacientes con HI y en la de sus familias 22). La
dosis aprobada de propranolol es de 3mg/kg/dia (21). No se conocen las dosis toxicas
exactas de propranolol, pero nifios afectados de miocardiopatia hipertréfica han sido
tratados con dosis de 5mg/kg/dia, con escasa incidencia de complicaciones 3). La
ingesta de dosis 2 o 3 veces superiores a la terapéutica si puede suponer una amenaza

para la vida de los pacientes (24,

Existe cierta controversia acerca de la administracion de propranolol en pacientes con
sindrome de PHACES con alteracion de los grandes vasos intracraneales y coartacion
de aorta por el riesgo potencial de isquemia cerebral que podria provocar una
hipotension. Por ello, en estos pacientes debe realizarse al menos un estudio

cardiologico e, idealmente, una angiorresonancia cerebral antes de iniciar tratamiento
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con propranolol. En aquellos casos en que se desaconseje la angiorresonancia con

sedacidén, se recomienda iniciar el tratamiento con propranolol a dosis mas bajas y

con escalado mas lento.

Recomendaciones en el tratamiento de los hemangiomas infantiles:

Inicio del tratamiento entre las 5 semanas-5 meses de vida (edad corregida para los

prematuros) (7).

Realizar una historia y exploracidn clinica para descartar problemas cardiovasculares

y respiratorios.
Realizar ECG si:

v" FCes <100 lpm en menores de 3 meses, < 90 Ipm entre los 3 y los 6 meses y < 80
lpm entre los 6 y los 12 meses

v' Existe historia familiar de cardiopatia congénita o arritmias, historia materna de
conectivopatia, historia personal de arritmia o si esta se detecta durante la

exploracion.

No se considera necesaria la evaluacion exhaustiva cardiolégica en pacientes

asintomaticos sin patologia cardiaca previa.

El tratamiento con propranolol debe iniciarse a dosis de 1 mg/kg/dia administrado en
2 dosis. Se incrementa semanalmente a razén de 1 mg/kg/dia hasta alcanzar la dosis

recomendada en 3 semanas.

La dosis terapéutica de propranolol recomendada es 3 mg/kg/dia, administrada en 2
dosis separadas de 1,5 mg/kg, por la mafiana y a ultima hora de la tarde, con un

intervalo minimo de 9 h entre ambas (25,

Debe administrarse durante un periodo de 6 meses, realizando seguimiento clinico y
reajuste de dosis por peso, al menos cada mes. En algunos pacientes, el tratamiento

debe prolongarse mas alla de los 12 meses.

Debe administrarse durante la alimentacidn del nifio o inmediatamente después, para

evitar el riesgo de hipoglucemia.

Administrar en la boca utilizando una jeringa dosificadora para uso oral o diluir en
una pequeifia cantidad de leche infantil o zumo (5 ml en nifios < 5 kg de peso y 15 ml
en nifios de mas de 5 kg de peso). Se puede administrar en el biberén con leche, si
bien es aconsejable no ponerlo en el biber6n lleno. Utilizar la mezcla en las 2 h

siguientes.
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En caso de vémito, no querer comer o no tomar todo el medicamento, omitir la dosis y

no administrar otra antes de la siguiente dosis programada.

La suspension del tratamiento no precisa una disminucién progresiva de la dosis y en
caso de recaida de los sintomas, después de la suspension del tratamiento, puede

reiniciarse en las mismas condiciones.

Se considera prudente la observacién ambulatoria tras la primera administraciéon en
cada cambio de dosis, monitorizando la PA y la FC pre administraciéon y cada 60 min,

hasta pasadas 2 h, con el fin de descartar complicaciones cardiovasculares

Durante el tratamiento con propranolol debe evitarse periodos de ayuno prolongado,
de manera que, en caso de ser necesario ayuno pre quirdrgico o si la ingesta del
lactante es inadecuada, debe suspenderse temporalmente el tratamiento. Evitar el

ayuno del lactante tras la administracién del farmaco.

No existe la necesidad de realizar glucemias capilares seriadas, salvo en pacientes
diabéticos insulinodependientes. En el resto de los pacientes, seria suficiente la
instruccién a los padres para reconocer precozmente los signos asociados a

hipoglucemia.

Otro tratamiento sistémico efectivo en el tratamiento de los HI es el interferén alfa,

aunque en lactantes puede provocar diplejia espastica (26).

Segunda linea

Otros farmacos betabloqueantes han mostrado también eficacia (acebutolol?s,

atenolol (25 y nadolol 27).

Nadolol es un beta bloqueador hidroéfilo, no selectivo. Aunque se han informado
eventos adversos similares a los del propranolol, la sustitucién del propranolol por

nadolol ha resuelto los problemas del suefio en 5 de cada 7 pacientes.

Del mismo modo, el atenolol es un beta-1 bloqueador hidrofilico y selectivo que
deberia reducir los posibles efectos adversos, como el broncoespasmo. El tratamiento
con atenolol se asocia con menores alteraciones del suefio en comparaciéon con el
propranolol. Un gran ensayo del tratamiento oral con atenolol para hemangiomas
infantiles informé excelentes respuestas al tratamiento y ninguna hipoglucemia

significativa, broncoespasmo, bradicardia o hipotension. Sin embargo, diarrea,
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agitacion y los trastornos del suefio se informaron en el 25%, el 14,5% y el 11,8% de

los pacientes, respectivamente.

El atenolol parece ser una opciéon eficaz y que menos perturba el suefio para los
pacientes con hemangiomas infantiles que sufren problemas de suefio cuando reciben

la terapia convencional con propranolol (28),
CORTICOIDES SISTEMICOS

La prednisona oral es una terapia alternativa en caso de contradiccion del uso de
propranolol y se administra en una dosis de 2 a 4 mg / kg por dia. La dosis alta se
reduce lentamente durante semanas o meses. Las reacciones adversas son comunes e
incluyen irritabilidad, trastornos del suefio, hipertension, desmineralizaciéon 6sea,

cardiomiopatia y retraso del crecimiento (.
TRATAMIENTO TOPICO

El Timolol al igual que el propranolol, es un beta-bloqueador no selectivo que ha
mostrado ser efectivo en lesiones superficiales (29), sin presentar efectos secundarios

significativos (30),

Este tratamiento, administrado dos veces al dia, con o sin oclusion, ha demostrado ser

eficaz en los hemangiomas muy superficiales.

Otras opciones medicamentosas lo son el interferon, el imiquimod tdépico al 5%, el
factor de crecimiento plaquetario, la vincristina y la escleroterapia con polidocanol al

3 %.

Corticoides intralesionales

En el caso de hemangiomas bien circunscritos y relativamente pequefios se pueden
utilizar corticoides intralesionales. El preparado mas utilizado es el aceténido de
triamcinolona en dosis inferiores a 3 mg/kg de peso corporal/dia inyectado de forma
lenta. Se han utilizado también los corticoides de accion mas rapida como la
betametasona mezclada a partes iguales. Las inyecciones intralesionales se realizan
con un intervalo de 3-4 semanas, aunque la respuesta al tratamiento se puede

observar en el plazo de una o dos semanas.

Cédigo : GPC-001/INSN-SB/UAIE/SUAIEPSE
DERMATOLOGIA PEDIATRICA- V.01

Noviembre, 2020 Pagina: 19 de31




2] insng
&2 de Salud 'nsn \ﬂ"

Guia de Practica Clinica de Diagndstico y Tratamiento de Hemangiomas Infantiles
Terapia Laser

El laser de colorante pulsado se ha utilizado con éxito en los hemangiomas infantiles,
actualmente se reserva para cuando el hemangioma sea superficial o ulcerados y para

las secuelas de ellos.

Se ha postulado que un tratamiento muy precoz de los hemangiomas, en etapas muy
iniciales de su desarrollo, podria abortar o prevenir el posterior crecimiento del
mismo. El laser tiene una clara indicacion para el tratamiento de las telangiectasias

residuales que pueden quedar al remitir el tumor.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Las intervenciones quirdrgicas estan fundamentalmente indicadas en el tratamiento
de las secuelas, aunque gracias al propranolol las secuelas que necesitan correccion
quirdrgica han disminuido considerablemente. La cirugia puede ser la primera opcién
de tratamiento en HI pedunculados, HI con ulceracién dolorosa y persistente,
compresion sobre el globo ocular y deformidad progresiva facial. Una vez se ha
establecido la indicacion quirtrgica, el nifio debe ser intervenido idealmente antes de

los 4 afios de edad.

El tratamiento con laser en los HI estd indicado en 3 situaciones: en la fase
proliferativa, aunque no como primera opcién, en los HI ulcerados y como

tratamiento de telangiectasias y alteraciones texturales residuales.

Finalmente, la repercusion psicoldgica de un hemangioma sobre el entorno familiar es
significativa y puede requerir atencién psicoldgica especializada. El tratamiento
correcto de los HI puede evitar conductas de riesgo posteriores, como el aislamiento

social, depresién o ansiedad.

6.4.3. Efectos adversos o colaterales del tratamiento
Los efectos secundarios de los betabloqueantes son ampliamente conocidos 24:

1. Cardiovasculares (bradicardia e hipotension)

2. Bronquiales (reduccion del tono broncodilatador e incremento de la resistencia
de las vias aéreas de mediano calibre)

3. Metabolicos GV (hipoglucemia)

4. Renales (reduccion del filtrado glomerular)
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5. Sistema nervioso central (2532) (posible afectacion de la memoria, la calidad del

suefio, el estado de &nimo y las funciones psicomotoras).

6.4.4. Signos de alarma
Descritos en efectos adversos

6.4.5. Criterios de Alta
La decision de dar de alta al paciente es individualizada.

El tratamiento ya sea sistémico o topico debe administrarse durante un periodo de 6
meses, realizando seguimiento clinico y reajuste de dosis por peso, al menos cada

mes.

En algunos pacientes, el tratamiento debe prolongarse mas alld de los 12 meses.
Luego de suspendido el tratamiento se realizan seguimientos cada 3 a 6 meses hasta

observar la involucién de la lesion.

Se estima que la involucién completa tiene lugar en el 10 % de los hemangiomas
infantiles por afio, por lo que el 50 % lo habran hecho a los cinco afios de edad, el 70

% a los siete afios, y el 90 % a los nueve afios.

Algunas lesiones desaparecen completamente, mientras que otras pueden dejar
telangiectasias, atrofia o coloracién amarillenta residual. En los casos mas severos es
posible apreciar tejido redundante de consistencia fibroadiposa, cicatrizacion,

atréfica, e incluso alopecia si se produjo dafio en los foliculos pilosos.

6.4.6. Pronostico
El pronéstico es muy bueno para la HI no complicados con involucién completa en la

mayoria de los casos.

El 50% de los hemangiomas se resuelven en 5 afios, el 70% a los 7 afios y el 90% a los
9 afios. Aproximadamente el 8% de los HI dejan desfiguraciéon cosmética y requieren

alguna intervencion.

6.5. COMPLICACIONES
La mayoria de los HI tiene un curso clinico predecible, con tendencia a la involucién

espontanea total o parcial.

Sin embargo, algunos HI pueden complicarse a nivel local llegando a provocar secuelas

estéticas o bien comprometer érganos vitales 33).
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Tabla N° 05: CLASIFICACION DE LOS HEMANGIOMAS INFANTILES SEGUN

GRUPOS DE RIESGO DE SECUELAS Y COMPLICACIONES

TIPO DE HEMANGIOMA RIESGO
ALTO RIESGO
Hemangiomas segmentarios en cualquier
Sindrome PHACES

localizacién de la cara y diAmetro > cm

Hemangiomas segmentarios en el area de la

barba y didmetro > 5cm

Sindrome PHACES y hemangioma

infantil en la via aérea

Hemangiomas infantiles zona lumbosacra y

didmetro > 5cm

Sindrome PELVIS

Hemangiomas mixtos o superficiales gruesos en
la punta nasal, glabela, philtrum, centro mejilla y

didmetro > 1,5cm

Compromiso estético

Hemangiomas que deforman el contorno del

labio

Compromiso estético

Hemangiomas perioculares mixtos o profundos

Riesgo funcional

Hemangiomas en el conducto auditivo

Riesgo funcional

Hemangioma mixtos o superficiales gruesos en

aréola mamaria

Compromiso estético

Hemangiomas ulcerados

Dolor y riesgo de cicatriz

RIESGO INTERMEDIO

Hemangioma en otras localizaciones de cara no

mencionadas

Riesgo de compromiso estético

Hemangiomas grandes en las manos (diametro

de 3-5cm)

Riesgo de compromiso estético

Hemangiomas en pliegues

Riesgo de ulceracion

Hemangiomas segmentarios en cualquier

localizacién y diametro > 5cm

Riesgo de ulceracion, de alteraciones
arteriales asociadas y de compromiso

estético

Hemangiomas pedunculados

Riesgo de compromiso estético

BAJO RIESGO

Hemangiomas superficiales en otras localizaciones

Hemangiomas profundos en otras localizaciones

Hemangiomas mixtos pequerios

Noviembre, 2020
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Las complicaciones a nivel local abarcan:

e Ulceracion: es la mas frecuente, hasta un 10% siendo sus factores
predisponentes el tamafio del HI, la distribucién segmentaria, la aparicién de
una zona grisacea superficial y la localizacién en regiones de friccién y
humedad mantenida (1834 (Anexo N° 04).

e Infeccidén

e Sangrado

e Dolor

Los HI ubicados en la zona periocular pueden producir astigmatismo, estrabismo y
obstruccion del eje visual, con presencia de ambliopia y riesgo de pérdida de visiéon
permanente. Otros HI, especialmente los bilaterales y localizados en la barba, tienen
un alto riesgo de afectacion de la via aérea que debe sospecharse en pacientes que

desarrollan estridor o disfonia progresiva, tos o cianosis.
Los hemangiomas periorales o labiales pueden causar dificultades en la alimentacién.

Los hemangiomas multifocales (mayores o iguales a 5 lesiones cutdneas) pueden

asociarse con afectacidon hepatica o gastrointestinal.

Merece una mencién especial el impacto psicolégico por el riesgo potencial de
secuelas, especialmente en aquellos HI localizados en zonas visibles. Si bien el futuro
estético de un hemangioma es dificil de predecir, los HI superficiales no suelen
ocasionar secuelas, mientras los mixtos y voluminosos tienden a dejar un tejido

fibroadiposo residual (5.

6.6. CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRARREFERENCIA
El pediatra de Atencién Primaria es el profesional médico mas cercano y accesible al

nifio y su familia. Su papel es fundamental en el diagnéstico y en la derivacion precoz al
dermatélogo de los HI susceptibles de tratamiento, el cual debe realizarse idealmente

antes de los 3 meses de vida.

Los circuitos de derivacién entre los 2 niveles asistenciales deben ser agiles y los
tiempos de espera cortos, de manera que no se demore mas de 15-21 dias. En este
sentido, la utilizacién compartida de recursos virtuales (telemedicina con control
evolutivo fotografico) puede facilitar mucho la derivacion de pacientes y el seguimiento

del tratamiento.
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Tabla N° 06: MOTIVOS DE DERIVACION DEL PEDIATRA DE ATENCION PRIMARIA

MOTIVO DE DERIVACION A
TIPO DE HI ,
DERMATOLOGIA
Faciales segmentarios grandes Riesgo de asociaciones
Con afectacién de la punta de la nariz, pabellén
auricular, glabela y zona central de la cara en Compromiso estético
general
Periorbitales y retrobulbares Compromiso visual
Dificultades en la alimentacién y
Labiales y periorales propension a la ulceracion y a producir
deformidades permanentes
Zona lumbosacra Riesgo de asociaciones
Perineo, axila, cuello Riesgo de ulceracion
Multifocales con 5 o mas lesiones Riesgo de afectaciéon hepatica o visceral
Hemangioma infantil ulcerado Tratamiento de la ulceraciéon y del dolor
Superficiales muy elevados con borde vertical
Riesgo de deformidad permanente
abrupto y pedunculados

La formacion de equipos multidisciplinarios hospitalarios para la atenciéon de las anomalias
vasculares es importante en el manejo de los pacientes con HI, en particular para el
diagnostico y el manejo de los hemangiomas complejos36. El equipo multidisciplinar puede
estar formado por diferentes especialistas: dermatologos, pediatras, cardiélogos,
anatomopatoélogos, radiélogos, cirujanos, otorrinolaringdlogos, oftalmdlogos, neurdlogos y
neurocirujanos. Aunque no existe una guia universalmente aceptada del manejo

intrahospitalario de los HI (3337), se sugiere seguir los siguientes pasos:

1. Confirmacién del diagnoéstico clinico, habitualmente en el servicio de dermatologia.

2. Valoracion del riesgo de compromiso funcional, compromiso estético, anomalias
asociadas, complicaciones y secuelas.

3. Consultas a especialistas pediatricos: otorrinolaring6logo en los HI de la zona de la
barba; cirujano en HI pediculados y para la valoraciéon de secuelas estéticas;
radiélogo, neur6logo y neurocirujano en sospechas de sindrome PHACES o LUMBAR;

oftalmoélogo en HI con riesgo de compromiso visual.
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4. Decisién terapéutica de acuerdo con los especialistas implicados. Inicio en hospital de
dia o ingreso hospitalario en los casos que proceda. Consulta con Pediatria o
Cardiologia si surgen efectos secundarios.

5. Programacién de régimen de controles clinicos en consultas externas de dermatologia
y especialidades implicadas. Registro fotografico para control de la evolucién y
respuesta terapéutica.

6. Reuniones periédicas del equipo multidisciplinario para la discusiéon de los casos
complejos de HI.

6.7.FLUXOGRAMA
ALGORITMO DE TRATAMIENTO DEL HEMANGIOMA INFANTIL
> 5 semanas <5 semanas Enfermedad Enfermedad Antecedentes Bajo apoya Objetivos:
de edad de edad cardiovascular  respiratoria hipogicemia  socio-cultural |+ Evitar riesgo funcional o vital
+ Evitar secuela estética y/o deformidad
+ Evitar necesidad de tratamientos mas
_ invasivos
Tralamlenp lngresq + Minimizar el estrés psicosocial de
ambulatorio hopitalario paciente y familia
+ Manejo adecuado de la ulceracion
(dolor, sangrado, cicatriz y sobreinfeccion)
Hemangioma: tratamiento con propranolo oral
w Tratamiento de las
Bradicardia: Complicaciones
* Menores de 3 meses; I i6
Adm. 1.” dosis en - 3.6 meses: FC <90 lpm Ulceracion
Dosis inicial: 3 5
—> consulta — *6-12 menes: FC <80 lpm -
1 mgkg/dia PAY FC + Disminucion de 230 Imp + Tratamiento antibiotico empirio topico
respecto al valor inicial +/- oral
* Propranolol oral
7 dias + Analgesia
L EAoenf. A + Exéresis quirirgica si es operable
intercurrente* TR + Si no es operable, iniciar laser o IPL
v Adm. 1. dosis
) en consulta
2mgkg/dia ——Pp TR 7
PAy FC Localizacion periocular
" + Propranolol oral
i B i Ausie do + Valora imolol coliio al
S 0,5% en casos leves
v Adm. 1.° dosis
y ©N consulta
3 mghgldia PAy FC Valoracion de fa
eficacia de
admimistrar una
6 meses EAoenf, dosis menor
intercurrente® S
Seguimiento
Fin de tratamiento + EA: rechazo del alimento o vomitos (riesgo de hipoglucemia), bradicardia, Pediatria en En consulta
hipotension o hipoglucemia (palidez, hipoactividad, temblores, hiperfagia, Ap Especializada
decaimiento, sudoracion), aparicion de broncoespasmo, alteraciones
gastrointestinales y del suefio.

AP: Atencion Primaria; EA: efecto adverso; enf: enfermedad; FC:

intensed pulsed light; lpm: latidos por minuto; PA: presién arterial.

An Pediatr (Barc) 2016;85:256-65

frecuencia cardiaca; IPL:
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ANEXO N° 01
Consuta do Valoracion del riesgo vital, funcional o de secuela p
anomalas  Demmatologla I
vm‘:cularesA pedidtrica Si No v
Derivacion preferente hospital referencia Seguimiento por pediatria ”

‘ '::Soguimienw estrecho hasta 3er mes de vida

Confimacion diagndstica ey i Valoracion dlriesgo cada vista
No ‘
|
Y v Y \J Y.
Ulceracion Anivel periocular Afectacion de via Hi craneolacial Hl segmentariol indeterminado
Pronésioo otamolégicoa aérea segmentario/ indeterminado lumbosacro o MMII
largo plazoy como guiade  En HI segmentario (S3) * ‘
indicacion de tratamiento y bilateral
de seguimiento Posible PHACES Posible PELVIS/ SACRAL/ LUMBAR
 Cutivo RMde cuelloy zone | | Valoracion oftaimologica Ecografia abdominal (renaly de vias
Ecografia de la orbita o \
oo | | eSS, || potor e Eoocadoglia uinaias)
i | | fibroscopia Anglo RM cerebral y cervical Exploracion de genales
Estudio de al funcion tiroidea, Ecograa columma lumbar (< 6 meses)
Evaacion neurooga RM coumma uba (> 6 meses)
Controldeldesarol/crecmiento
Estudio multidisciplinar

v v

Necesidad de prusbas complementarias
Ecografia simple RM Biopsia cutanea
+ Diferenciacion de un HI de lesiones quisticas o de + Para valorar la extension en profundidad + Es el método diagnostico directo més fiable para el
consistencia grasa. diagndstico diferencial.
* Realizar la puncion-aspiracion con aguja fina para
cografia doppler extraer células endoteliales
: B + Latincion de células endotelialescon GLUT-1 tiene
* Diferenciacion de un HI de malformacionesvenosas alta especificdad.
de bajo flujo + Realizar una ecogralia antes de la biopsia i cabe la
posibilidad de complicacion con sangrado

An Pediatr (Barc) 2016;85:256-65
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ANEXO N° 02

Figura N° 04: Paciente con Sindrome PHACES

ANEXO N° 03
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Figura N° 05: Sindrome Perineal hemangioma/External genitalia malformations/

Lipomyelomeningocele/ Vesicorenal abnormalities/Imperforate anus/Skin tag (PELVIS -

SACRL O LUMBAR)

ANEXO N° 04

Figura N° 06: Hemangioma infantil ulcerado
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