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Objetivo

Mostrar las caracteristicas de este nuevo sindrome neu-
rocutineo, un trastorno sistémico que es el mas frecuente
de los sindromes neurocutidneos descritos hasta ahoray
que se presenta con mayor frecuencia en mujeres.

Material y métodos

Lo constituyen el gran ntimero de pacientes con altera-
ciones vasculares cutineas en cualquier parte del cuerpo
que son estudiados continuadamente por los autores des-
de los puntos de vista clinico y de imagen por sus proble-
mas estéticos, funcionales y/o neurolégicos.

Resultados

Los estudios clinicos han mostrado una amplia escala en
la importancia de las lesiones vasculares cutdneas y su re-
lacién con diversas alteraciones internas, localizadas casi
siempre en zonas subyacentes a las lesiones vasculares cu-
taneas, siendo las que afectan a la cabeza, cara, cuello y t6-
rax la primera descrita y la mejor conocida. Como hallaz-
gos mads frecuentes se encuentran malformaciones del
cerebelo, persistencia de la arteria trigeminal, ausencia de
arteria carétida y/o vertebral, coartacién aértica y cardio-
patia congénita. Una gran parte de los sujetos con este tras-
torno presentan retraso mental o nivel limite.

Conclusiones

Este trastorno se presenta con mayor frecuencia en mu-
jeres y es el sindrome neurocutineo mas recientemente
conocido y el de mayor prevalencia. Se asocia con una am-
plia patologia que puede aparecer en zonas subyacentes a
las alteraciones vasculares cutineas de cualquier parte del
cuerpo. Los hemangiomas cutdneos y los tumores heman-
giomatosos subyacentes, al igual que otras alteraciones
vasculares asociadas, pueden crecer e involucionar en pa-
ralelo de forma espontdnea y natural, sin influencia tera-
péutica, hasta quedar los vasos completamente ocluidos
mientras que las malformaciones vasculares no sufren
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ningtin cambio evolutivo ni involutivo. Este nuevo trastor-
no neurocutdneo ya ha recibido diversas denominaciones,
como sindrome de Pascual-Castroviejo tipo II y PHACE.
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CUTANEOUSHBEVANGIOMAS VASCULAR
MALFORMATIONS AND ASSOCIATED
DISORDERS. ANEW NEUROCUTANEOUS
SYNDROME

Objective

Cutaneous hemangiomas and vascular malformations
constitute a systemic disease that is the most frequent of
the neurocutaneous syndromes reported to date. It appe-
ars more frequently in women than in men. The aim of
this study was to describe the characteristics of this new
neurocutaneous syndrome.

Material and methods

We studied a large number of patients who presented
cutaneous hemangiomas and/or vascular malformations
located anywhere on the body. The patients underwent
periodic clinical follow-up and imaging studies due to
their aesthetic, functional and/or neurological problems.

Results

Clinical evaluation revealed a wide range in the size and
severity of cutaneous vascular lesions and in their rela-
tionship with various internal anomalies, which were al-
most always located in the areas underlying the cutane-
ous vascular lesions. Those situated in the head, face, neck
and chest were first discovered and are the best known.
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The most frequent findings were cerebellar malforma-
tions, persistence of the trigeminal artery, absence of the
carotid or vertebral arteries and congenital heart disease.
Many of the patients with this syndrome had mental re-
tardation or borderline mental retardation.

Conclusions

This disorder appears more frequently in females than
in males. It is the most recently described neurocutane-
ous syndrome and is also the most prevalent. This syndro-
me is associated with numerous disorders that can be lo-
cated in the areas underlying the cutaneous vascular
lesions anywhere on the body. Cutaneous hemangiomas
and subjacent hemangiomatous tumors, like other asso-
ciated vascular abnormalities, can show a parallel, sponta-
neous increase or decrease in size without treatment.
Complete occlusion of the vessels can occur while vascu-
lar malformations show no progression or involution.
This new neurocutaneous syndrome is also known as Pas-
cual-Castroviejo type II syndrome and PHACE.

Key words:

Neurocutaneous syndrome. Neurocutaneous disease.
Hemangiomas. Vascular malformations. Pascual-Castro-
viejo type II syndrome. PHACE. Cerebellar malformations.
Mental retardation.

INTRODUCCION

Los hemangiomas cutdneos constituyen los tumores
mads frecuentes en la infancia y se encuentran de mayor
0 menor tamarfio, en mas del 10 % de los nifios de menos
de un afio'. En el 60 % de los casos se localizan en la ca-
beza y en el cuello?, y aunque hay publicaciones en las
que se refiere que el 73 % aparecen al nacer?, lo cierto es
que raras veces se detectan los primeros dias de vida y
lo habitual es que vayan apareciendo a lo largo de las pri-
meras semanas, siendo visibles antes del afio en el 85 %,
y puede mostrarse como una pequefia prominencia pun-
tiforme o alcanzar un gran tamafio en virtud de un fené-
meno angiogénico*. Mulliken y Glowacki®, atendiendo a
las caracteristicas histolégicas de las paredes de los vasos,
diferenciaron las alteraciones vasculares cutdneas en
2 grupos: a) hemangiomas y b) malformaciones vascula-
res. Ambas alteraciones se presentan con mucha mayor
frecuencia en el sexo femenino que en el masculino, y
se han descrito diferencias proporcionales tan altas entre
mujer y varén como de 2 a 3: 168, 0 de 5 o mds: 1°12.
Watson y McCarthy?, en su serie de 1.056 pacientes, refe-
rfan el 65 % de mujeres y el 35% de varones.

Siendo las alteraciones externas muy importantes, es-
pecialmente cuando corresponden a voluminosos he-
mangiomas faciales que pueden deformar la estética de
las personas, hasta grados altos de autofrustracién, la
auténtica significacién de estas lesiones cutdneas llega-
ron con el conocimiento de su asociacién con una gran
cantidad de malformaciones vasculares y no vasculares,
que afectaban tanto a la piel como a otras estructuras
derivadas del ectodermo, del mesodermo y del endo-
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dermo?, que hacia entrar el cuadro entre los trastornos
neurocutdneos, el de descripcién mads reciente y, sin
duda, el mas frecuente®, superando, con mucho, la inci-
dencia de la neurofibromatosis tipo 1 (NF1), que se pre-
senta en uno de cada 3.000 a 3.500 sujetos'3. Ademas,
las lesiones vasculares no constituyen una entidad limi-
tada a cabeza, cara, cuello y térax en sus porciones ex-
ternas o cutdneas e internas, alcanzando a cualquier tipo
de tejido, incluido el sistema nervioso central (SNC),
sino que pueden localizarse en cualquier parte del cuer-
po de forma localizada y/o generalizada?, al igual que
ocurre con la NF113.

A medida que se ha profundizado en el conocimiento
de este nuevo trastorno neurocutdneo, se ha observado
que la evolucién de los hemangiomas (tumores benig-
nos) y las malformaciones vasculares cutdneas es consi-
derablemente diferente. Mientras estas tltimas no varfan
en sus manifestaciones externas y en las internas a las
que se asocian, los hemangiomas cutdneos y las altera-
ciones (tumores hemangiomatosos o lesiones de las pa-
redes arteriales) subyacentes experimentan un aumento
de su tamafio primero y una disminucién después, en pa-
ralelo, que puede llevarles a una oclusién total de la luz
de las arterias e, incluso, a la desaparicion de éstas®14.
Debido a la alta prevalencia de esta entidad y el poco
conocimiento que se tiene de ella, y a que la mayor par-
te de las aportaciones se han hecho en revistas de habla
inglesa, a continuacién se realiza un breve relato de las
caracterfsticas mas importantes del mismo.

LOCALZACIONES PREFERENTES
DE LAS MANIFESTACIONES PATOLOGICAS

Como corresponde a un trastorno neurocutineo y ner-
vioso, el antiguo término de facomatosis, aplicado a las
tres primeras entidades descritas a finales del siglo xix, la
neurofibromatosis, la esclerosis tuberosa y el sindrome de
Hippel-Lindau, por la presencia de lesiones retinianas o
“facomas” que recuerdan a las leguminosas, se ha susti-
tuido por el de trastornos neurocutdneos, que constituyen
en la actualidad un amplio listado de unas cincuenta en-
tidades!®. Pero, como ocurre con otros cuadros, muchos
6rganos mds pueden estar afectados. No debe olvidarse
que otro trastorno neurocutdneo, la NF1, es la enferme-
dad sistémica que produce mayor niimero de procesos
en un mas amplio espectro organico corporal'®.

Las alteraciones mds conocidas y las primeras en apa-
recer son las lesiones vasculares cutdneas, que pueden
causar problemas estéticos tan graves que llegan a per-
turbar la vida de los afectados mucho més que cualquier
otro tipo de patologfa, con alteraciones psicoldgicas, es-
pecialmente depresiones. Sin embargo, estas alteraciones
externas —sean hemangiomas o malformaciones vascula-
res— suelen acompafarse de patologias del SNC, de las
arterias intracraneales y extracraneales, del cayado aértico
y del corazén, cuando las lesiones vasculares cutdneas
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se localizan en la cabeza, la cara, el cuello o el térax®.
Aunque con menor frecuencia que en las zonas superio-
res del cuerpo, las anomalias vasculares cutdneas pue-
den localizarse en cualquier otra parte del organismo y,
en muchos casos, acompanarse de alteraciones en estruc-
turas subyacentes, habiéndose descrito malformaciones
del esternon'’, alteraciones esqueléticas!®, coartacion de
la aortad91920, deformidades constitucionales?!22, rafe
de la linea media abdominal?, defectos genitourinarios y
sacros?, alteraciones en la faringe, laringe, mediastino,
higado y tracto gastrointestinal®!112527, Se han visto he-
mangiomas viscerales asociados a hemangiomas cuta-
neos, bien sea situados en la zona cervicocefilica, bien
en partes cutdneas suprayacentes al hemangioma vis-
ceralll14,

Dado lo reciente del conocimiento de este sindrome
neurocutdneo, en el que hasta hace poco tiempo se re-
conocia s6lo su expresién vascular cutdnea, no es extra-
fio que haya habido publicaciones refiriéndolo a mani-
festaciones locales y, por lo tanto, sélo parciales de lo
que es este sindrome, uno de los mas frecuentes de la pa-
tologia médica, como ya se ha sefialado anteriormente8.
Entre los cuadros ya conocidos, se encuentran las asocia-
ciones con malformacién vascular cutinea en la zona me-
dial de la espalda y la malformacién arteriovenosa (MAV)
intraespinal o sindrome de Cobb?®?°; con hemangioma
cutdneo de las regiones glitea y sacrocoxigea a disrafis-
mo espinal®; con malformacién o aplasia del esternén
con hemangioma de la cara, cuello y térax”31; con he-
mangioma cavernoso facial y rafe de la linea media ab-
dominal?3, la asociacién de hemangioma cavernoso fa-
cial, hipoplasia cerebelosa y coartacién de la aorta a cuyo
conjunto de anomalias se le asignaba el nombre de sin-
drome 3C32. Todas las anomalias se habian descrito pre-
viamente dentro del complejo sindrome que nos ocupa
en este trabajo’'0. Se ha descrito una hemangiomatosis
neonatal constituida por un tipo de hemangioma conoci-
do como “difuso” o “diseminado”, que muestra un creci-
miento rdpido con extensién del hemangioma cutdneo y
visceral por cualquier parte del organismo durante la épo-
ca neonatal'3334, Para el reconocimiento de esta forma
de angiomatosis se han sugerido varios criterios®:

1. El reconocimiento del hemangioma visceral en el
periodo neonatal.

2. Tres o mads sistemas orgdnicos afectados por los he-
mangiomas.

3. Hemangiomas no malignos.

El prondstico de esta forma no siempre se asocia al ta-
mano del hemangioma y se han referido casos letales en
sujetos con hemangiomas cutdneos pequefios!!. La ex-
tensién sistemdtica de los hemangiomas no puede pre-
decirse por el nimero y el tamafio de los hemangiomas
cutédneos!!. La hemangiomatosis difusa neonatal puede
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set, por lo tanto, un tipo especial de hemangioma, pero
no parece corresponder a una entidad bésica diferente.

M ANIFESTACIONES CLINICAS

Todo el cuerpo puede ser alcanzado por los signos de
este sindrome, aunque las partes afectadas suelen ser di-
ferentes en cada caso o en cada grupo de pacientes.

Las principales manifestaciones clinicas del sindrome
son:

1. Hemangiomas o malformaciones vasculares cuta-
neas (fig. 1). La mayoria de estas alteraciones cutdneas
se localizan en zonas de cabeza y cuello. El 60 % de los
casos de la serie de Esterly? tenian esta localizacion. Otras
veces, como en la serie de Margileth y Museles?®, con
210 nifios en los que las lesiones cutdneas estaban en
cualquier parte del cuerpo (fig. 2), se ha referido el 38 %
en zonas de cabeza y cuello, el 29 % en tronco, y el resto
en otras partes, siendo la mayoria de las veces, el 81 %,
lesiones cuténeas del tipo fresa (strawberry). Todos los
hemangiomas cutdneos, grandes o pequefos, reciben la
vascularizacién de ramas arteriales superficiales (fig. 3).
No soélo es importante el tamafio de la lesién cutinea,

Figura 1. Hemangioma facial en fase de regresion alcan-
zando y desfigurando toda la cara a una nifia
de 3 afios.
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Figura 2. Hemangiomas en fase de evolucion progresiva
alcanzando diversaspartesde la cara yde otras
partes del cuerpo en una nifia de 5 meses.

Figura 3. Angiografia convencional en la que se ve que el
hemangioma cutineo en zona epicraneal es vas-
cularizado por una arteria patolégica y engro-
sada, rama de la temporal superficial (asterisco).

sino que también la localizacién puede determinar mu-
chas de las complicaciones asociadas. Puede decirse que
afectan a la funcién o a la calidad de vida de los sujetos
con lesiones cutdneas, ya que éstas se localizan en la
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cara, nariz, érbitas, cuello y orejas, seguida de las zonas
genitales, manos, pies y regién anal. En cualquier caso,
no debe olvidarse que la importancia de este sindrome
dimana no sélo de la lesién vascular cutdnea, sino tam-
bién de las anomalias subyacentes, y, “cuando hay le-
sién vascular externa, es preciso descartar algin tipo de
patologia interna”.

2. Problemas psicolégicos (derivan fundamentalmente
de la frustracién causada por sus alteraciones estéticas) y
nivel mental, casi siempre limite bajo.

3. Alteraciones oculares que afectan a la visién en los
sujetos en los que el tamarfio de los hemangiomas cuté-
neos mantienen oclusién de uno o de los dos ojos con la
pérdida consiguiente de la visién por privacion de es-
timulos dependiente del tiempo, que dura el cierre de
los parpados. El 53 % de los 51 casos de la serie de Stig-
mar et al3® desarrollaron ambliopia, anisotropia o estra-
bismo.

4. Malformaciones cerebelosas que afectan a un he-
misferio (habitualmente al del mismo lado que el angio-
ma facial), pero también puede constituir una malfor-
macién de la linea media cerebelosa o sindrome de
Dandy-Walker (fig. 4). La malformacién cerebelosa estd
presente casi en el 50 % de los casos con este sindrome8,
pero apenas produce sintomatologfa clinica. No obstante,
en los tltimos afos se estdn descubriendo muchas facetas
del cerebelo relacionadas con el desarrollo psiquico, y no
se descarta la influencia que sus malformaciones pueda
tener en el pobre desarrollo intelectual que tienen mu-
chos de los sujetos con este trastorno neurocutdneo. No
hay duda de que estas malformaciones se descubren muy
bien en la actualidad con la tomograffa computarizada
(TC) y con la resonancia magnética (RM)3-10.

5. Malformaciones cardiacas congénitas y del cayado
adrtico, especialmente coartacion o atresia.

6. Malformaciones tordcicas y/o abdominales, como
hendidura ventral del esternén y rafe abdominal supraum-
bilical, muchas veces asociados a coartacion adrtica?!.

7. Hemangiomas hepadticos (figs. 5 y 6) e /o intestina-
les, u otras anomalias. No s6lo se ha descrito hemangio-
ma benigno hepético', sino también de intestino corto y
afectacion pancreatical”.

8. Malformaciones de zona sacra y genitourinaria.

9. Anomalias espinales, por lo general malformacién
vascular cutdnea en la linea media de la espalda, que mu-
chas veces pasa desapercibida en la exploracién visual y
que es preciso frotar la piel o realizar alguna maniobra
especifica, como la de Trendelenburg, para hacer aflorar
la lesion cutdnea?®?. Suele asociarse a MAV intraespinal
cuya manifestacién clinica suele ser un cuadro meningeo
0 de seccién espinal de diverso grado de intensidad que
casi siempre aparece después del sangrado de la MAV.

Sin embargo, hay procesos internos asociados a la cu-
tdnea, que no pueden observarse si no se acude a los me-
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Figura 4. Corte axial de una TC que muestra malforma-
cién de Dandy-Walker e hipoplasia de hemisfe-
rio cerebeloso.

Figura 6. RMen corte coronal que muestran hemangio-
ma en zona superior del higado (punta de fle-
cha) en el mismo caso de la figura 5.

Figura 5. Hemangioma cutineo en estadio involutivo en
costado derecho junto a manchas café con leche.

dios de imagen actuales, sobre todo TC, RM y RM angio-
gréfica. Se trata de trastornos de la migracién y de la or-
ganizacién neuronal, especialmente heterotopias neuro-
nales, que se asocian con agenesia de la arteria carétida
interna del mismo lado y cuya sintomatologfa clinica pue-
de limitarse a un nivel mental discretamente bajo y quizd
crisis convulsivas faciles de controlar con medicacion®.
Otro tanto puede decirse de la agenesia o hipoplasia de
arterias cardtidas primitivas y/o internas (fig. 7) y de ver-
tebrales, que se encuentran en el 65 % de los casos con
hemangiomas faciales y/o del cuello?, cuyo diagnéstico
se hace por imagen, pero sin que exista una enfermedad
concreta o especifica de deficiencia vascular cerebral, ya
que la circulacién colateral suele ser buena, observando-
se tinicamente un nivel mental bajo o limite®38. La age-
nesia de arterias carétidas y/o vertebrales, asi como la
persistencia de la arteria trigeminal, presente en el 30 %
de los casos?, han sido ampliamente referidas en la lite-
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Figura 7. Corte coronal de un estudio de RMangiogrdfi-
ca que muestra gran ensanchamiento de la ar-
teria carétida derecha (flecha) y ausencia de la
cardtida interna izquierda, ya que la cardtida
primitiva se continiia solamente con la caréti-
da externa (punta de flecha).

ratura médica, si bien como casos aislados®#2. Es indu-
dable que la RM angiogréfica, con la posibilidad de vi-
sualizar todos los vasos intracraneales y extracraneales a
la vez, es la técnica mds indicada para el estudio de es-
tos pacientes?.

BASES HISTOLOGICAS DE LAS MALFORMACIONES
VASCULARES

No hay duda de las diferencias existentes entre los dos
tipos de anomalfas cutédneas distinguidas por Mulliken y
Glowacki®, los tumores vasculares 0 hemangiomas y las
malformaciones vasculares. Estas diferencias tienen ba-
ses histoldgicas y citolégicas, y también van a presentar
un comportamiento clinico diferente en algunos matices.

1. Los hemangiomas no suelen estar presentes al naci-

miento, sino que van apareciendo a lo largo de las pri-
meras semanas de vida y tienen una proliferacion celular

An Pediatr 2003;58(4):339-49
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Figura 8. Gigantesco hemangioma en hemifacies dere-
cha en una nifia de 9 meses.

Figura 9. Mismo caso de la figura 8 a los 28 afios de edad
en el que se observan las secuelas cutineas de
la regresion del hemangioma.

endotelial en los primeros meses de vida, que se corres-
ponde con un crecimiento exagerado del hemangioma
cutdneo, para seguirse posteriormente de un proceso in-
volutivo caracterizado por disminucién de la hiperplasia
de la pared arterial y presencia de una fibrosis progresiva.
Desde el punto de vista histolégico, el primer estado pro-
liferativo se caracteriza porque los hemangiomas estdn
constituidos por células endoteliales henchidas y prolife-
rativas, que forman masas sincitiales con aumento de cé-
lulas mastociticas. Posteriormente, durante la fase involu-
tiva (aproximadamente entre los 18 meses y los 10 afios)
hay acumulacién perivascular de tejido fibroso y graso, y
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adelgazamiento del endotelio. Cuando se trata de un he-
mangioma simple, se aprecia clinicamente su elevacién
cutdnea bien circunscrita, de color azulado-rojizo, que re-
cuerda en su superficie a una fresa (strawberry). Hay mu-
chos casos en los que la lesién es mdltiple y, otros en los
que su tamafio es gigantesco y monstruoso. Este tumor
vascular benigno cutdneo, cuando involuciona, puede lle-
gar a desaparecer del todo sin dejar marca o dejandola en
minimo grado, sélo apreciable cuando se conoce el lu-
gar exacto de su anterior existencia. Pero ello ocurre sélo
cuando el hemangioma era muy pequefio, ya que cuan-
do habian sido més voluminosos, especialmente en los
casos gigantescos, la piel cicatrizada es de aspecto aper-
gaminado y atrofico, a veces con retracciones y esclerosis
de estructuras que dan un aspecto estético casi tan de-
forme como el propio hemangioma (figs. 8 y 9).

2. Las malformaciones vasculares cutdneas estdn pre-
sentes al nacer, crecen discretamente y de forma arméni-
ca con el nifio, sin cambiar su fisonomia a lo largo de los
afios (figs. 10 y 11). Se caracterizan histolégicamente por
una produccién normal de células endoteliales, endotelio
plano, membrana basal fina (normal) y células mastociti-
cas normales®. Las malformaciones vasculares pueden ser
simples y combinadas. El tipo simple incluye malforma-
ciones capilares, venosas, arteriales y linfaticas®. El tipo
combinado incluye malformaciones arteriovenosas, ca-
pilar-venosas y linfaticovenosas**. Las malformaciones
vasculares cutidneas no tienen crecimiento exagerado ni
involucién esponténea.

DESARROLLO EMBRIOLOGICO DE LAS ARTERIALES
CEREBRALES

Dada la estrecha relacion existente entre las lesiones
vasculares cutdneas ~hemangiomas y malformaciones
vasculares- y las malformaciones de las arterias intracra-
neales y extracraneales, persistencia de arterias embriona-
rias, especialmente la trigeminal, y la ausencia de for-
macién de arterias que deberfan estar presentes, como
carétidas y vertebrales, asf como malformaciones en el ca-
yado aértico o en el corazén, el conocimiento de los pasos
embriolégicos de todas estas estructuras se hace necesa-
rio con el fin de correlacionar las diversas malformaciones
con las alteraciones vasculares cutdneas, cuya embriolo-
gia ya se empieza a conocer®, pero estd mucho menos de-
sarrollada que la de la malformacién de las arterias cere-
brales y sus lugares de origen!’. Toda la embriologia de
este complejo sistema se desarrolla de forma cronolégica
entre aproximadamente el dia 22 de la vida embrionaria,
en que comienza a formarse el primer arco branquial, y
los 36-40 dias con el embrién midiendo entre 14 y 16 mm,
en que la arteria vertebral finaliza su maduracién y su ori-
gen ha sido desplazado al nivel del ductus arteriosus*e+.

El mecanismo exacto por el cual tiene lugar el desarro-
llo normal y anormal del sistema vascular externo e inter-
no no es todavia bien conocido, y esté relacionado con
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los genes causantes de ello, que probablemente son los
mismos en los casos familiares (los menos) que en los es-
poradicos (probablemente, los méas)®.

GEnvETICA

Tanto los hemangiomas como las malformaciones
vasculares cutdneas suelen aparecer generalmente de for-
ma esporadica. No obstante, en el caso de los hemangio-
mas existe un marcado predominio de su presencia en el
sexo femenino’-1%%0, En una de las series mas numerosa,
en la que se asociaba hemangioma facial y ausencia par-
cial o completa del esternén y/o rafe supraumbilical’, se
han referido 29 mujeres y 2 varones. No faltan tampoco
series en las que no se ha encontrado predileccién por
ninguno de los sexos™.

IDENTIDAD DE. CUADRO

Tras la primera descripcién de casos que asociaban al-
teraciones vasculares con anormalidades arteriales intra-
craneales y extracraneales, asi como malformaciones ce-
rebelosas cardiacas y/o del cayado aortico®, se han
publicado trabajos en los que se refieren algunos de estos
hallazgos, casi siempre en nifios, pero también en adul-
tos. La complejidad del cuadro clinico, patolégico y de
imagen, asf como la posibilidad de que el cuadro ocurra
en cualquier parte del cuerpo, ya se han referido en al-
guna serie amplia®, haciéndose constar que se trata de
un trastorno neurocutineo, muy frecuente, que sobre-
pasa en incidencia a la NF1, y que es una enfermedad
sistémica para la que sugerfamos el nombre “hemangio-
ma-vascular malformacién cutdnea, un sindrome comple-
jo™8. Algunos han intentado tipificar parcelas del sindro-
me®? y otros han usado un ep6nimo en el que se incluye
la letra inicial de las palabras que constituyen los princi-
pales procesos que integran el sindrome! conforme a las
descripciones previas®'0. Este ep6nimo, PHACE (posterior
fossa malformations, hemangioma, arterial abnormalies,
coartation of the aorta, eye abnormalities), se ha utilizado
con frecuencia para aportar casos en la literatura®>*, aun-
que creemos que poco afortunado, porque no sélo no
aporta nada nuevo, sino que sélo hace referencia a una
parte del sindrome, sin contemplar el caracter sistémico y
amplio del cuadro. Autores que han personificado la de-
nominacién de este sindrome neurocutaneo® del que
cada dfa se van conociendo més datos y del que actual-
mente estamos en los albores de su conocimiento.

TRATAMIENTO

La mayorfa de los hemangiomas cutdneos no necesitan
tratamiento y regresan de manera espontdnea en unos
meses 0 pocos afos. Los hemangiomas solitarios peque-
fios desaparecen en poco tiempo sin dejar sefial o bien
esta es casi imperceptible. Hay muchos padres, no obs-
tante, que prefieren extirpar el hemangioma, si estd en
lugar visible, aunque sea pequefio, antes de entrar el pa-
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Figura 10. Nifia de 8 meses con malformacién vascular
cutinea que alcanza a hemifacies izquierda
ya zona derecha del labio y barbilla.

Figura 11. Mismo caso de la figura 10 a los 3 afios. Se ob-
serva la anomalia vascular cutdinea con as-
pecto similar (la erosidon de la zona situada
debajo del pdrpado inferior y la lesion corneal
en ojo izquierdo se deben a arrascamiento por
el prurito).

ciente en la escuela para evitar el que el nifio sea “mar-
cado” por esta sefial*®. Algunos casos de localizacion
frontal, que reciben una vascularizacion directa de una
rama arterial bastante gruesa, también pueden ser subsi-
diarios de una pronta cirugfa, no s6lo por la faceta estéti-
ca, sino también para evitar el riesgo de hemorragia por
traumatismo directo. Sin duda, los hemangiomas de cier-
to volumen y, especialmente los gigantescos, provocan
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mucho impacto familiar y social, y ademés, pueden hacer
perder la visién por el ojo afectado cuando lo ocluyen
por mucho tiempo. En estos casos, ademds, se observa
estrabismo tras la apertura de los parpados una vez que
ha disminuido el volumen del hemangioma. Las terapias
mas utilizadas son los corticoides, el interferén oy, y oy,
la embolizacién, la cirugfa y/o la fotocoagulacién intratu-
moral. La radioterapia, que fue utilizada hace algunas
décadas, no tiene actualmente ninguna vigencia y se
duda que hubiera llegado a ser efectiva anteriormente.
Las terapias actualmente usadas ejercen accién inhibidora
sobre la angiogénesis y parecen acelerar la regresiéon de
los hemangiomas entre el 30 y el 90 % de los casos.

Corticoides

Una respuesta a los corticoides realmente buena sélo
se ha observado en alrededor del 30 %!1%7, siendo mala la
respuesta en otro 30 %!, y dudosa en el 40 %!!, sin que
existan factores que hagan predecir en qué casos va a
producirse uno u otro tipo de respuesta. La pauta de tra-
tamiento suele iniciarse por una dosis de prednisona o
prednisolona de 2 o 3 mg/kg/dia, que se mantiene du-
rante un mes, para disminuirla a ritmo muy lento, no re-
tirando totalmente el formaco hasta que el nifio haya lle-
gado a los 10-12 meses de edad!*8. Una dosis més alta
parece no corresponderse con una mayor eficacia®. En
caso de no observarse ninguna disminucién del tamafio
del hemangioma tras 2 semanas de tratamiento, proba-
blemente no va a haber respuesta a los corticoides y serd
preciso iniciar otra linea de tratamiento, como puede ser
con interferén u otras técnicas®. En caso de respuesta a
los corticoides, la pauta no debe ser interrumpida debi-
do al riesgo de recidivall. Hay que contar siempre con los
efectos colaterales de los corticoides, que son muchos y
muy variados®® y con la idea clara de que van a quedar
secuelas del hemangioma en la piel, en las 6rbitas, en
los labios, y por cualquier lugar donde asienten los he-
mangiomas. Pero ello ocurre con y sin tratamiento con
corticoides.

Interferén

El interferén « (2a o 2b) parece acelerar la regresion
del hemangioma debido a su accién inhibidora de la an-
giogénesis®0l. Se utiliza cuando faltan los esteroides. Se
ha observado que descienden los niveles urinarios de fac-
tor de crecimiento de los fibroblastos cuando existen sig-
nos clinicos de respuesta del hemangioma al tratamiento,
tanto con corticoides como con interfer6n*2. Se preconiza
una dosis diaria de 3 millones de unidades por metro
cuadrado al dia de interferén oy, 0 oy, por via subcutinea
en tratamiento continuo durante 6-9 meses, habiéndose
referido curaciones, sin secuelas en algunos casos, de he-
mangiomas de distribucién multiorgdnica?”. Tampoco el
interferén es una sustancia libre de efectos colaterales. El
mas conocido es la diplejia espéstica, que se ha referido

An Pediatr 2003;58(4):339-49

tanto con el uso del interferén a,,%? como con el ay*. En
la serie de Barlow et al®?, 5 nifios de un grupo de 26 tra-
tados con interferén a,,, desarrollaron diplejia, que per-
sisti6 en tres y remiti6 considerablemente —aunque no
completamente— en los otros dos tras la interrupcion del
tratamiento.

Fotocoagulacion intralesional

Esta técnica se usa mayormente en casos de hemangio-
mas periorbitarios, que reducen su tamafio de forma ra-
pida con ella®. El ldser de bajo poder, tipo Nd:YAG, se ha
recomendado por su versatilidad en el tratamiento de los
hemangiomas capilares. También el laser puede ser usa-
do para realizar incisién con accién hemostética en las re-
secciones quirtirgicas. En los tltimos afios se estd descri-
biendo el tratamiento intralesional con fotocoagulacién.
El laser Nd: longitud de onda YAG o KTP con fibra des-
nuda o fibra 6ptica es incrustado directamente en el he-
mangioma®, consiguiendo reducir el tamafio de los gran-
des hemangiomas y minimizar los dafios derivados del
estiramiento de la piel.

Talidomida

La administracién oral de la talidomida ejerce un efec-
to inhibidor de la angiogénesis, aunque no se conoce
bien cudl es el mecanismo de su accién. La talidomida,
sin embargo, no tiene efecto sobre la proliferacién del
endotelio celular en cultivos®® por lo que se duda de que
este farmaco pueda beneficiar la involucién de los he-
mangiomas cavernosos y/o las malformaciones vascula-
res in vivo.

EVOLUCION DE LAS LESONES

Aunque casi siempre pueden diferenciarse clinicamen-
te las lesiones cutdneas, hemangiomas y malformaciones
vasculares, por el aspecto proliferativo y abultado de
aquéllos, hay casos en que esto no es tan ficil. Por otra
parte, las malformaciones vasculares pueden variar el co-
lor entre unas y otras, mientras que los hemangiomas va-
rfan fundamentalmente el tamafo y su prominencia ex-
terna. Sus localizaciones no suelen ser diferentes y
tampoco muchas de las malformaciones a las que se aso-
cian —persistencia de la arteria trigeminal, agenesia de
carétida y/o vertebral, hipoplasia cerebelosa con o sin
Dandy-Walker, coartacién de la aorta, malformaciones
cardfacas, etc.—, pero no de todas. S6lo los hemangiomas
cutdneos se asocian a hemangiomas en otras estructuras
internas!#®! y a alteraciones en la pared arterial, tipo me-
gaarteria®2%66. Aunque ya se ha descrito el efecto acelera-
dor de la regresion de los hemangiomas con diversas
sustancias y técnicas™ % e incluso se pensé que la radio-
terapia provocaba la oclusién de las arterias intracranea-
les en casos irradiados por hemangiomas cutdaneos®”:%,
como después ocurri6 en casos que habian sido tratados
con corticoides e interferén ay,*?, nosotros pensamos que
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Figura 12. Visién coronal de una angiografia convencio-
nal hecha a la nifia de la figura 8 cuando te-
nia 9 meses. Se observa el engrosamiento me-
gaarterial de todas las ramas de la carétida
derecha (puntas de flecha).

Figura 13. RMangiogrdfica en vista axial en el mismo
caso de la figura 9 cuando tenia 28 afios. Se
observa la presencia de una gruesa arteria tri-
geminal en lado derecho (flecha), el aspecto
filiforme de la arteria cerebral posterior dere-
cha (estrellas), y la presencia de circulacién
colateral proveniente de ramas de la carétida
externa (puntas de flecha).
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dicho proceso de estrechamiento de los vasos intracra-
neales (figs. 12 y 13) se realiza de forma paralela, pro-
gresiva y natural, en los vasos extracraneales e intracra-
neales, lo que lleva a la desaparicién del hemangioma
—sea cutdneo o sea de otro 6rgano cualquiera'*- y al es-
trechamiento o incluso oclusion total de las arterias intra-
craneales, que puede llevar a la presencia de ictus cere-
brales, si bien la lentitud de todo el proceso hace que se
vaya formando circulacién colateral transdural a través de
ramas de la car6tida externa y de las oftilmicas, que con-
siguen suplir, al menos en parte, la deficiente vasculariza-
cién proveniente desde el poligono de Willis®. Por lo
tanto, este estrechamiento progresivo de las arterias intra-
craneales probablemente con paredes también patol6gi-
cas, al igual que los hemangiomas cutdneos, aunque no
existen referencias de casos objetivados histolégicamen-
te en la literatura, no es secundario a la accién terapéuti-
ca de ciertas sustancias o técnicas (al menos en todos los
casos), sino el resultado de un proceso biol6gico natural
0 espontdneo de las paredes arteriales.
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