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cérvico facial y hemangioma subglético
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Resumen

Se presenta un neonato con hemangioma cérvico facial y posterior diagndstico de hemangioma
subgldtico. Los hemangiomas en el periodo neonatal y los primeros meses de vida requieren una
atencidén cuidadosa. Debido a su patrén de crecimiento y la futura aparicion de nuevas lesiones,
son considerados imprevisibles en esta etapa. Se encontré una fuerte asociacién entre los he-
mangiomas difusos de localizacién cérvico facial y los hemangiomas sintomaticos de la via aérea
alta. El riesgo esta relacionado con el grado de extensidn de la afectacién cutdnea en un drea que
incluye la piel de la regién mandibular, el mentdn, el labio inferior y la parte anterior del cuello.
Los hemangiomas infantiles requieren tratamiento cuando presentan riesgo vital y alteraciones
funcionales, como compromiso de la via aérea.
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Summary

This is the case of a newborn with cervical hemangioma and a subsequent diagnosis of sub-
glottic hemangioma. Hemangiomas in neonates and infants require careful attention. Due to
their growth pattern and the potential appearance of new lesions, they are considered unpre-
dictable at this stage. A strong link was found between diffuse cervical-facial and symptomatic
upper airway hemangiomas. The risk is related to the extent of skin involvement in a given
area, which might include the jaw, chin, lower lip, and front of the neck skin. Infant hemangio-
mas require treatment when they present life-threatening and functional alterations, such as
airway compromise.
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Resumo

Relatamos o caso de um recém-nascido com
hemangioma cervical com diagndstico poste-
rior de hemangioma subglético. Hemangio-
mas em recém-nascidos e lactentes requerem
atencao cuidadosa. Devido ao seu padrao de
crescimento e ao potencial aparecimento de
novas lesdes, sdo considerados imprevisiveis
nessa fase. Uma forte associacdo foi encon-
trada entre hemangiomas cervicofaciais di-
fusos e hemangiomas sintomaticos das vias
aéreas superiores. O risco estd relacionado a
extensao do envolvimento da pele da mandi-
bula, o queixo, o labio inferior e a pele da fren-
te do pescoco. Os hemangiomas infantis ne-
cessitam de tratamento quando apresentam
alteracdes funcionais ou risco de vida, como
comprometimento das vias aéreas.

Palavras chave: Hemangioma
Recém-nascido

Introduccion

El hemangioma infantil subglético (HIS) es una con-
dicion rara que puede ser potencialmente mortal. Re-
presenta aproximadamente el 1,5% de todas las ano-
malias congénitas laringeas!?. Es una neoformacion
vascular benigna de localizacion subglética, mas fre-
cuente en nifias (relacion 2:1) que en las primeras se-
manas de vida suelen ser asintomaticos, ya que la fase
de proliferacion comienza después del primer mes de
vida®. Se presenta asociado a hemangiomas cutaneos
en el 50% de los casos, generalmente de localizacion
cérvico facial.

Clinicamente se presentan con estridor inspira-
torio o bifasico, dificultad respiratoria, disfagia, y
generalmente no presentan disfonia. El diagnostico
preciso se realiza con visualizacion endoscopica de
la via aérea, donde se observa una masa de color rojo
o violaceo, aunque también puede ser de color nor-
mal si el hemangioma se localiza profundamente en
la mucosa. Su localizacion mas frecuente es la region
posterolateral izquierda.

Nuestra paciente es una neonata primera trigeme-
lar prematura con un hemangioma en region supra-
hioidea que es evaluada endoscopicamente, encon-
trandose HIS. Se inicia tratamiento con propranolol.

Caso clinico

Embarazo controlado (bicorial triamniotico), terci-
gesta, con serologias negativas, ecografias, scan y
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ecocardiograma fetal normales. Nace por cesarea por
eco Doppler fetal patoldgico. Presentacion cefélica,
primera trigemelar, sexo femenino de 31 semanas con
peso adecuado para la edad gestacional. Presento difi-
cultad respiratoria y requirio6 PEEP en sala de partos.
Posteriormente ingresa a ARM y se administra una
dosis de surfactante. A las 24 h de vida se constata
neumotorax bilateral y se colocan tubos de avena-
miento pleural, ingresa a VAFO. Al 8° dia de vida se
extuba quedando en aire ambiente. Al mes de vida
por presentar lesion palpable en region suprahiodea
de aspecto vascular rojo intenso y violaceo rodeando-
lo de 3 cm x 2 cm (figura 1). Se realiza interconsulta
con dermatdloga infantil que diagnostica hemangio-
ma mixto observando otra lesién vascular superficial
palpable de 1 x 1 cm en abdomen a la altura de cresta
iliaca derecha correspondiente a hemangioma infantil
(HI) superficial. Se realiza ecografia de partes blan-
das en region anterior de cuello, visualizando ima-
gen de bordes moderadamente definidos, que com-
promete plano cutaneo y tejido celular subcutaneo
observandose limite interno contiguo al borde lateral
derecho de la traquea, compuesta por multiples va-
sos sugestivos de neoangiogénesis, con eco Doppler
color que muestra signos de hiperemia extensos y di-
fusos. La glandula tiroides de eco estructura conser-
vada. Comienza tratamiento con propanolol 0,5 mg/
kg/dia cada 8 h oral y se aumenta la dosis cada 4 dias
(0,5 mg/kg/dia) hasta llegar a 2 mg/kg/dia cada 8 h.
Se realiza endoscopia respiratoria bajo anestesia ge-
neral para diagndstico, que evidencia lesion vascular
plana en hora 12 en laringe (hemangioma subglotico)
(figura 2). Actualmente contintia con propanolol con
mejoria de lesion, en seguimiento por dermatologia y
se realizara control endoscopico al afio de vida. Sus
otros dos hermanos presentaron también hemangio-
mas, pero en otra localizacion y sin necesidad de tra-
tamiento.

Discusion

Las diferentes lesiones vasculares pueden tener ca-
racteristicas clinicas similares, pero con distinta evo-
lucién, prondstico y tratamiento. En este sentido, la
Sociedad Internacional para el Estudio de Anomalias
Vasculares (ISSVA) establece una nueva clasificacion
de las anomalias vasculares”. Afiade la descripcion
de nuevos tumores vasculares diferentes de los
clasicos HI, los hemangiomas congénitos y los he-
mangioendoteliomas, que tienen un comportamiento
biologico distinto. Los tumores vasculares correspon-
den a lesiones proliferativas, en cambio las malfor-
maciones vasculares (MV) corresponden a errores en
la morfogénesis de los vasos (sin hiperproliferacion
endotelial) producidos en las primeras semanas de
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Figura 1. Hemangioma infantil mixto en region
suprahiodea.

gestacion. Las MV estan presentes desde el naci-
miento, aunque pueden hacerse evidentes mas tarde
en la vida. A diferencia de los HI, las MV no crecen
por proliferacion endotelial durante el primer afio de
vida y tampoco involucionan espontaneamente du-
rante la infancia. El HI es una proliferacion benigna
de células endoteliales y constituye el tumor benigno
mas frecuente en lactantes. El diagnostico es princi-
palmente clinico®. En la mayoria de los casos los
HI aparecen en las primeras semanas de vida, aunque
pueden estar presentes al momento de nacer, en forma
de lesion precursora. La incidencia es de 1%-2,6% en
recién nacidos y de 10%-12% en lactantes al primer
afio de vida. En el afio 2000, North descubrié que la
isoforma 1 de la proteina transportadora de glucosa
(GLUT-1) esta presente en las células endoteliales de
los HI®. Esta positividad es independiente del esta-
dio evolutivo del hemangioma”. En consecuencia,
el GLUT-1 constituye actualmente una herramien-
ta esencial en el estudio histopatoldégico como un
marcador inmunohistoquimico capaz de diferenciar
los HI del resto de anomalias vasculares (tumores y
MV). Los HI segmentarios en el area malar y el cue-
llo pueden estar asociados a hemangiomas subgloti-
cos que dificultan la respiracion por obstruccion de la
via aérea. Hay que sospecharlo en caso de estridor,
tos persistente o afonia. La visualizacion directa de
la via aérea mediante laringoscopia es absolutamente
necesaria en casos sintomaticos y recomendable en
casos asintomaticos, especialmente si consultan en
los primeros 3 meses de vida®?. Los recién nacidos
asintomaticos con HI cérvico faciales extensos en es-
tas zonas deben ser controlados clinicamente dentro
de los primeros seis meses de vida, ya que un 60%

Figura 2. Imagen endoscépica que muestra
hemangioma subglético.

de ellos desarrollara tumores sintomaticos de la via
aérea, con importante riesgo vital'?,

En la decision de iniciar el tratamiento se debe
considerar la evolucion de la lesion, el riesgo y la
edad del paciente, pero teniendo un enfoque particu-
lar para cada paciente. Sin embargo, su indicacion es
clara en los HI complicados o con alto riesgo de com-
promiso vital, distribucion segmentaria, repercusion
funcional, deformidad significativa y ulceracion.

El tratamiento implica un enfoque multidiscipli-
nario y precoz. Los corticoides orales por aflos fue-
ron el pilar de tratamiento, pero con alto riesgo de
efectos colaterales. En 2008 Léauté-Labréze publican
una serie de 11 pacientes con HI tratados con propra-
nolol a una dosis de 2 mg/kg/dia, con una excelente
respuesta''?, La ventaja es que no solo actia en la
etapa proliferativa, sino también en la etapa de invo-
lucion y su perfil de seguridad es mucho mejor que el
de los esteroides orales'®. Se ha observado que tiene
efecto inhibiendo el crecimiento del tumor, adelan-
tando y acelerando el proceso de involucion. Esto ha
marcado “un antes y un después” en el tratamiento
de los HI, produciendo un cambio importante en el
prondstico de estas lesiones, disminuyendo complica-
ciones y problemas secundarios al tratamiento con es-
teroides orales. Ademas se disminuye la necesidad de
requerir tratamiento quirurgico. El propranolol es un
bloqueador no selectivo de receptores beta adrenér-
gicos y esta aprobado para nifios menores de un afio
en otras patologias. Estas caracteristicas han llevado
al propranolol a ser la terapia de primera linea en HI.
Los efectos secundarios del propranolol son poco
frecuentes, entre ellos bradicardia, hipotension, bron-
coespasmo, hipoglucemia, vasoconstriccion periféri-
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ca, trastornos gastrointestinales, cambios de compor-
tamiento y alteraciones del suefio, erupcion cutanea
y sudoracion profusa. Los mas graves y frecuen-
tes son hipoglucemia y bradicardia. La mayoria de
los reportes sugiere una evaluacion cardioldgica con
ECG e incluso algunos inician el medicamento con
el paciente hospitalizado durante 24 a 48 h, especial-
mente en niflos menores de 3 meses. No esta clara la
duracion del tratamiento, pero la mayoria lo mantiene
durante el primer afo de vida (fase proliferativa)®,
El interferon alfa (2a y 2b) asi como la vincristina son
tratamientos alternativos en HI complicados que no
responden. Tiene una alta tasa de regresion del HI,
pero con alto riesgo de efectos adversos!®. Los HI
pequetios y focales tratados en forma topica con timo-
lol al 0,5% tienen buenos resultados. Otros tratamien-
tos complementarios son laser decolorante pulsado y
cirugia en los HI muy grandes, con disfuncion severa,
obstruccion o lesiones residuales.

Conclusioén

Dada la asociacion de los HI de localizacion cérvico
facial con los HIS en la etapa neonatal, es de suma
importancia realizar valoracion endoscopica precoz
en estos pacientes. De ser confirmada la asociacion,
el seguimiento debe ser realizado por un equipo mul-
tidisciplinario durante su infancia.
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