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PALABRAS CLAVE Resumen

Hemangioma/ Introduccién: Los hemangiomas infantiles son tumores benignos producidos por la proliferacion
diagnéstico; de células endoteliales de vasos sanguineos, con una alta incidencia en nifios menores de un afio
Hemangioma/ (4-10%) y se estima que un 12% de ellos requiere tratamiento. Dicho tratamiento debe realizarse
tratamiento; segun las guias de practica clinica y la experiencia de los especialistas, las caracteristicas de
Hemangioma/ los pacientes y las preferencias de sus progenitores.

complicaciones; Métodos: El proceso de consenso se realizo utilizando evidencias cientificas sobre el diagnéstico

y tratamiento de los hemangiomas infantiles, extraidas mediante una revision sistematica de
la literatura, junto con el juicio experto de los especialistas. Las recomendaciones formuladas
fueron validadas por los especialistas, aportando su grado de acuerdo.
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Hemangioma/
clasificacion;

Resultados: El presente documento recoge recomendaciones sobre la clasificacion, las asocia-
ciones, las complicaciones, el diagndstico, el tratamiento y el seguimiento de los pacientes
con hemangioma infantil. Ademas, se incluyen algoritmos de actuacion y se aborda el manejo

Propranolol; multidisciplinario y criterios de derivacion entre los distintos especialistas que participan en el

Nifios; manejo clinico de este tipo de pacientes.

Algoritmos Conclusiones: Las recomendaciones y los algoritmos diagnostico y terapéutico de los heman-
giomas infantiles recogidos en este documento son una herramienta util en el manejo adecuado
de estos pacientes.
© 2015 Asociacion Espafola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los dere-
chos reservados.

KEYWORDS Spanish consensus on infantile haemangioma

Haemangioma/

diagnosis; Abstract

Haemangioma/drug Introduction: Infantile haemangiomas are benign tumours produced by the proliferation of

therapy; endothelial cells of blood vessels, with a high incidence in children under the age of one year

Haemangioma/ (4-10%). It is estimated that 12% of them require treatment. This treatment must be adminis-

complications; tered according to clinical practice guidelines, expert experience, patient characteristics and

Haemangioma/ parent preferences.

classification; Methods: The consensus process was performed by using scientific evidence on the diagnosis

Propranolol; and treatment of infantile haemangiomas, culled from a systematic review of the literature,

Infant; together with specialist expert opinions. The recommendations issued were validated by the

Algorithms specialists, who also provided their level of agreement.

Results: This document contains recommendations on the classification, associations,
complications, diagnosis, treatment, and follow-up of patients with infantile haemangioma.
It also includes action algorithms, and addresses multidisciplinary management and referral
criteria between the different specialities involved in the clinical management of this type of
patient.
Conclusions: The recommendations and the diagnostic and therapeutic algorithms of infantile
haemangiomas contained in this document are a useful tool for the proper management of these
patients.
© 2015 Asociacion Espaiola de Pediatria. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reser-
ved.

Introduccion minima; por el contrario, en ciertos HI generalmente pro-

El hemangioma infantil (HI) es el tumor benigno mas fre-
cuente de la infancia, producido por la proliferacion de
células endoteliales de los vasos sanguineos. Su inciden-
cia es del 4-10% en niflos menores de un ano'. Un 12% de
los hemangiomas diagnosticados requiere tratamiento’. La
localizacidon predominante es en la cabeza y el cuello?.

ELl HI es mas frecuente en la raza caucasica y en el sexo
femenino. Asimismo, existe mas incidencia de HI en nifios
prematuros y en recién nacidos de bajo peso®*. Algunos
estudios relacionan el HI con la edad avanzada de la madre,
la gestacion mdltiple, la placenta previa y la preeclampsia,
si bien todos estos factores estan relacionados con el bajo
peso al nacer y con la prematuridad®®. Por regla general, los
HI tienen 3 fases evolutivas: una fase proliferativa en la que
la lesion crece aceleradamente, un periodo de estabilidad
y una fase involutiva en la que, independientemente del
tratamiento, la lesion se atenla de color y disminuye de
tamano. La duracion de cada una de ellas varia en funcion
del tipo de HI”: existen hemangiomas con una nula o minima
proliferacion’, como los HI abortivos o de proliferacion

fundos y segmentarios el periodo proliferativo se prolonga
mas alla del afno.

La toma de decisiones sobre el tratamiento de los HI debe
seguir las guias de practica clinica y la evidencia cientifica
disponible, ademas de orientarse por la experiencia de los
especialistas, las caracteristicas individuales de los pacien-
tes y las preferencias de sus progenitores. El objetivo de
este consenso es elaborar un conjunto de recomendaciones:
1) para la clasificacion y el diagnostico de los HI, y para
su estratificacion en grupos de riesgo bajo, medio y alto;
2) enfocadas a la identificacion precoz de los HI subsidia-
rios de tratamiento, y 3) para abordar la manera de realizar
el tratamiento. Con todo ello, este documento de consenso
pretende servir como herramienta Gtil para el manejo de los
pacientes con HI.

Material y métodos

El presente documento de consenso ha sido elaborado por un
equipo multidisciplinario compuesto por 16 especialistas de
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diferentes especialidades: Dermatologia, Pediatria, Cirugia
pediatrica y Cardiologia.

En una primera reunion presencial en mayo del 2014,
se definieron los objetivos y un indice de contenidos del
consenso. Posteriormente, se llevd a cabo una bisqueda
bibliografica exhaustiva, siguiendo los criterios utilizados
en una revisién sistematica realizada en 20118 y mediante
la formulacion de preguntas clinicas, utilizando el método
Patient/Intervention/ Comparator/Outcome (PICO). Como
pacientes, se incluyé a pacientes con HI Unico o mdlti-
ple, HI en fresa, capilar, simple, cavernoso o ulcerado;
como intervenciones, se incluyeron tratamientos con laser,
corticoides, cirugia, imiquimod, interferon, bleomicina,
vincristina y propranolol; como comparadores, placebo,
control con «espera y observacion» y otras intervencio-
nes, y, como resultados, se defini6 la resolucion del
HI segin la valoracion por parte del médico y de los
padres.

Se priorizaron ensayos clinicos aleatorizados y revisiones,
publicados desde marzo del 2011 y con texto completo dis-
ponible. Se identificaron 108 publicaciones, de las cuales
35 disponian de texto completo. Tras su lectura, se selec-
cionaron 16 ensayos clinicos y 12 revisiones e informes de
evidencia (tabla S1, material suplementario).

Tras la lectura de los estudios seleccionados, se redacto
un documento que contestaba a cada pregunta clinica e
incluia las recomendaciones. Cada especialista valoro dichas
recomendaciones individualmente, sin mantener ningln tipo
de comunicacion o intercambio de opiniones con otros
participantes del consenso. Se aceptaron aquellas recomen-
daciones que obtuvieron unanimidad (100% de acuerdo) o
consenso (> 80% de acuerdo) y se rechazaron aquellas con
un <60% de acuerdo. Las recomendaciones dudosas (acuerdo
entre el 61 y el 79%) y las consideradas controvertidas por
los comentarios realizados fueron debatidas durante una
reunion presencial participativa y estructurada en octubre
del 2014. Al final del proceso, se validaron un total de 75
recomendaciones.

Tabla 1 Clasificacion de los hemangiomas infantiles

Resultados
Clasificacién y asociaciones

Los HI son tumores heterogéneos. Su clasificacion es
importante para orientar el pronéstico, las potenciales com-
plicaciones y el tratamiento. Los HI se pueden clasificar
clinicamente segln 2 criterios: la profundidad de los vasos
afectados y el patrén forma-distribucion®® (tabla 1).

Los HI, especialmente los de cabeza, cuello y de la
region lumbosacra, pueden estar asociados a alteraciones
estructurales subyacentes. Se han descrito 2 sindromes tipi-
camente asociados a los HI: el sindrome Posterior fossa
malformations/Hemangiomas/ Arterial anomalies/Cardiac
defects/Eye abnormalities/Sternal cleft/Supraumbilical
raphe syndrome (PHACES) (OMIM #606519) describe las alte-
raciones asociadas a los hemangiomas faciales grandes y
segmentarios cuyos criterios diagnosticos se establecieron
en 2009'°. Entre un 20 y un 31% de los HI grandes y seg-
mentarios de la cara estan asociados al sindrome PHACES'".
El sindrome Perineal hemangioma/External genitalia mal-
formations/Lipomyelomeningocele/Vesicorenal abnormali-
ties/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 segmenta-
rios de la region lumbosacra'?'3. En la tabla 2 se recogen las
anomalias que pueden presentar los pacientes con sindrome
PHACES y PELVIS/SACRAL/LUMBAR.

Diagnéstico

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 lesion pre-
cursora en forma de macula palida, rosada o telangiectasica,

Segun la profundidad de los vasos afectados

Tipo Aspecto clinico

Localizacion

Superficiales
superficie lobulada o lisa
Profundos

Papulas, placas o tumores de color rojo brillante, con

Tumoraciones azuladas o del color de piel normal,

Dermis superficial

Dermis profunda y subcutis

presentando a veces telangiectasias en la superficie
Aparecen tarde y tienden a proliferar durante mas tiempo

Mixtos

Componente doble: 1) superficial, que causa el color rojo

Dermis y subcutis

de la lesion y 2) profundo, que aporta volumen

Segln el patron forma-distribucion

Tipo Aspecto clinico

Focales o localizados
Segmentarios
Indeterminados
Multifocales

Redondeados, podrian trazarse con un compas a partir de un punto central

Con bordes geograficos y siguiendo la disposicion de las unidades de desarrollo embrionario
Forma intermedia entre el focal y el segmentario

Hemangiomas focales multiples
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Tabla 2 Asociaciones de los hemangiomas infantiles

Alteraciones asociadas al sindrome PHACES

Cerebrales

Estructurales: anomalias de la fosa posterior, sindrome de Dandy-Walker, hipoplasia

o agenesia del cerebelo y anomalias supratentoriales
Vasculares: disgenesias, curso andmalo, estenosis o no visualizacion de vasos

cerebrales

Secuelas: accidentes vasculares cerebrales, hemiparesia, convulsiones, retraso

psicomotor, migranas
Cardiovasculares
Defectos cardiacos
Anomalias oculares

Origen aberrante de la arteria subclavia, coartacion de aorta
Defectos del septo interventricular, estenosis pulmonar, venas pulmonares andémalas
Alteraciones de los vasos retinianos, atrofia optica, hipoplasia del iris, cataratas

congénitas, colobomas del cristalino, alteraciones del disco optico y persistencia de
la vasculatura retiniana fetal

Hendidura esternal o
rafe supraumbilical

Otras asociaciones
neurosensorial

Alteraciones asociadas al sindrome PELVIS/SACRAL/LUMBAR

Malformaciones del esternoén, rafe supraumbilical, maculas hipopigmentadas
centrotoracicas, hoyuelos preesternales y onfaloceles
Hipopituitarismo, déficit de hormona del crecimiento, hipotiroidismo, sordera

Disrafia espinal
Perineales
Genitourinarias

Lipomeningocele, médula anclada, lipoma intramedular
Ano imperforado, ano anterior ectopico, fistula rectoperineal
Rindn Unico, reflujo vesicoureteral, alteraciones de la vejiga urinaria, genitales

externos ambiguos, escroto bifido, hiper o hipotrofia vulvar

PELVIS: Perineal hemangioma/External genitalia malformations/Lipomyelomeningocele/Vesicorenal abnormalities/Imperforate
anus/Skin tag; PHACES: Posterior fossa malformations/Hemangiomas/Arterial anomalies/Cardiac defects/Eye abnormalities/Sternal

cleft/Supraumbilical raphe syndrome.

la cual puede confundirse con malformaciones capilares,
nevus anémicos, nevus hipocrémicos o traumatismos.

Diagnostico diferencial

Debe realizarse un diagnostico diferencial de los HI profun-
dos con gliomas nasales, quistes dermoides, miofibromatosis
infantil, neuroblastomas, neurofibromas plexiformes, pilo-
matricomas, lipomas y otros sarcomas, si bien las técnicas
de imagen suelen ser suficientes para esclarecer el
diagnéstico' . A su vez, los HI multifocales deben dife-
renciarse de la linfangioendoteliomatosis multifocal’®, el
sindrome de Bean y la histiocitosis de células de Langer-
hans. Por ultimo, los HI superficiales pueden confundirse con
hemangiomas en penachos, hemangioendoteliomas kaposi-
formes, hemangiopericitomas o angiosarcomas.

Diagnéstico de extension

La afectacion interna de un HI no tiene por qué guardar
relacion anatomica con el hemangioma cutaneo, si bien
los hemangiomas segmentarios o de gran tamano tienen un
mayor riesgo de asociacion con hemangiomas internos'’. En
este sentido, existen datos que indican que la existencia de 5
0 mas hemangiomas cutaneos debe ser razén suficiente para
realizar una ecografia abdominal'®. Los HI viscerales suelen
ser asintomaticos y pueden aparecer en diversas localiza-
ciones, siendo el higado la localizacion 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, com-
promiso respiratorio o sintomas y signos de hipotiroidismo en
los hemangiomas hepaticos de gran tamafno o multifocales.

Técnicas diagnosticas

Los estudios de imagen pueden ser de gran utilidad para
establecer un diagnostico, pero no existe consenso sobre
cuando indicarlos para determinar la extension interna de
un HI. En general, las pruebas analiticas son de escasa ayuda
para el diagnostico del HI.

En la figura 1 se recogen las recomendaciones formuladas
en cuanto al diagndstico del HI, en forma de algoritmo.

Complicaciones

La mayoria de los HI tiene un curso clinico predecible, con
tendencia a la involucion espontanea total o parcial. Sin
embargo, algunos HI pueden complicarse a nivel local lle-
gando a provocar secuelas estéticas o bien comprometer
drganos vitales'. La clasificacion de los HI segun el riesgo
de secuelas o complicaciones (tabla 3) es de utilidad en este
aspecto.

Las complicaciones a nivel local abarcan ulceracion,
infeccion, sangrado y dolor. La ulceracion es la mas fre-
cuente, siendo sus factores predisponentes el tamano del
HI, la distribucion segmentaria, la aparicion de una zona
grisacea superficial y la localizacion en regiones de friccion
y humedad mantenida'*%°.
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Geaet | Valoracion del riesgo vital, funcional o de secuela 9

anomalias Dermatologia I
vasculares pediatrica St " *

Derivacion preferente hospital referencia | | Seguimiento por pediatria p

‘ Seguimiento estrecho hasta 3er mes de vida
'—| Confirmacion diagnostica '_—> Si

Valoracion del riesgo cada visita

No
| Valoracién complicaciones | | Valoracién asociaciones I
| |
v v v v w .
Ulceraciéon A nivel periocular Afectacion de via HI craneofacial HI segmentario/ indeterminado
o - z segmentario/ indeterminado lumbosacro o MMII
Pronéstico oftalmolégico a aerea
largo plazo y como guia de En HI segmentario (S3) ¢ ¢
indicacion de tratamiento y bilateral
de seguimiento Posible PHACES Posible PELVIS/ SACRAL/ LUMBAR
micr%ltj)li:i)\llg o Ecografia de la 6rbita o SUM :rfo(r:ltjgr"aoxy zone Valoraci(_’)n oftglmolégica Ecografia abdominal (renal y de vias
g RM craneal y de la orbita SUp { Ecos:ardlografla _ urlnanas), ‘
fibroscopia Angio RM cerebral y cervical Exploracion de genitales

Ecografia columma lumbar (< 6 meses)
RM columma lumbar (> 6 meses)

Estudio de al funcion tiroidea,
Evaluacion neurolégica

Control del desarrollo/ crecimiento
Estudio multidisciplinar

v ' v

| Necesidad de pruebas complementarias |

| Ecografia simple | | RM | | Biopsia cutanea

« Diferenciaciéon de un HI de lesiones quisticas o de
consistencia grasa.

« Para valorar la extension en profundidad + Es el método diagnostico directo mas fiable para el
diagnostico diferencial.

* Realizar la puncion-aspiracion con aguja fina para

| extraer células endoteliales

+ Latincion de células endotelialescon GLUT-1 tiene

alta especificdad.

* Realizar una ecografia antes de la biopsia si cabe la
posibilidad de complicacién con sangrado

| Ecografia doppler

« Diferenciacién de un HI de malformacionesvenosas
de bajo flujo

Figura 1  Algoritmo diagnéstico del hemangioma infantil.

AP: Atencion Primaria; HI: hemangioma Infantil; PHACES: Posterior fossa malformations/ Hemangiomas/ Arterial anomalies/Cardiac
defects/Eye abnormalities/Sternal cleft/Supraumbilical raphe syndrome; PELVIS: Perineal hemangioma/External genitalia malfor-
mations/Lipomyelomeningocele/ Vesicorenal abnormalities/Imperforate anus/Skin tag; RM: resonancia magnética.

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 vision perma-
nente. Otros HI, especialmente los bilaterales y localizados
en la barba, tienen un alto riesgo de afectacion de la via
aérea.

Merece una mencion especial el impacto psicologico 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?'.

La localizacion, el tamaio, las complicaciones, el trata-
miento o la asociacion a otras patologias pueden incidir de
forma negativa en la calidad de vida de los pacientes y de sus
familias. Un estudio reciente describio que no existen dife-
rencias significativas en los indices de calidad de vida de los
pacientes con y sin HI?Z, si bien otros estudios indican que
los nifos entre 3 y 7 aios podrian ser los mas susceptibles
en cuanto a un impacto en la autoestima?3. Recientemente
se ha desarrollado un instrumento especifico de valoracion
del impacto de los Hl en la calidad de vida de los pacientes y
sus familias, consistente en un cuestionario de 29 preguntas

dividido en 4 subescalas que valoran los morbilidad causada
por los HI, su repercusion en la interaccion social del nifo,
asi como el impacto sobre el estado emocional y psicosocial
de los familiares?*.

Tratamiento integral

La protocolizacion sobre cuando y céomo tratar un HI es
compleja. No todos los hemangiomas de igual tamafno y
localizacion experimentan la misma evolucion clinica, y el
impacto psicolégico del Hl en el nifio y la familia no es extra-
polable 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/0 ausencia de respuesta a las medidas basicas de cuidado
de heridas, y 3) HI con riesgo de cicatrices permanentes o
desfiguracion.

Hasta 2008, los corticoides orales fueron el tratamiento
de eleccidén para los HI complicados, a pesar de sus efec-
tos secundarios a dosis altas y a la ausencia de respuesta al
tratamiento en un tercio de los casos.
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Tabla 3

Clasificacion de los hemangiomas infantiles segiin grupos de riesgo de secuelas y complicaciones

Tipo de hemangioma

Riesgo

Alto riesgo

Hemangiomas segmentarios en cualquier localizacion de la cara 'y

diametro > cm

Hemangiomas segmentario en el area de la barba y diametro > 5cm

Hemangiomas infantiles zona lumbosacra y diametro > 5cm

Hemangiomas mixtos o superficiales gruesos en la punta nasal,

glabela, philtrum, centro mejilla y diametro > 1,5cm
Hemangiomas que deforman el contorno del labio
Hemangiomas perioculares mixtos o profundos
Hemangiomas en el conducto auditivo

Hemangioma mixtos o superficiales gruesos en aréola mamaria

Hemangiomas ulcerados

Sindrome PHACES

Sindrome PHACES y hemangioma infantil en
la via aérea

Sindrome PELVIS

Compromiso estético

Compromiso estético
Riesgo funcional

Riesgo funcional
Compromiso estético
Dolor y riesgo de cicatriz

Riesgo intermedio

Hemangioma en otras localizaciones de cara no mencionadas
Hemangiomas grandes en las manos (diametro de 3-5cm)
Hemangiomas en pliegues

Hemangiomas segmentarios en cualquier localizacion y diametro >

5cm
Hemangiomas pedunculados

Bajo riesgo

Hemangiomas superficiales en otras localizaciones
Hemangiomas profundos en otras localizaciones
Hemangiomas mixtos pequenos

Riesgo de compromiso estético
Riesgo de compromiso estético
Riesgo de ulceracion

Riesgo de ulceracion, de alteraciones
arteriales asociadas y de compromiso
estético

Riesgo de compromiso estético

PELVIS: Perineal hemangioma/External genitalia malformations/Lipomyelomeningocele/Vesicorenal abnormalities/Imperforate
anus/Skin tag; PHACES: Posterior fossa malformations/Hemangiomas/Arterial anomalies/Cardiac defects/Eye abnormalities/Sternal

cleft/Supraumbilical raphe syndrome.
Adaptado de Luuet al.?.

En la actualidad, el propranolol por via oral se consi-
dera el tratamiento de eleccion de los Hl ya que es el Unico
aprobado para dicha indicacion.

La eficacia del propranolol es superior a la de cualquier
otro tratamiento, desde el inicio y en cualquier localiza-
cion corporal?®. Ademas se ha descrito su efecto positivo en
la calidad de vida de los pacientes con Hl y en la de sus
familias’®. La dosis aprobada de propranolol es de 3 mg/kg,
acreditando una mayor eficacia que la de 1 mg/kg, sin un
aumento de toxicidad observable?®. 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?’. La
ingesta de dosis 2 o 3 veces superiores a la terapéutica si
puede suponer una amenaza para la vida de los pacientes?®.

Existe cierta controversia acerca de la administracion de
propranolol en pacientes con sindrome de PHACES con alte-
racion 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
con propranolol. En aquellos casos en que se desaconseje la

angiorresonancia con sedacion, se recomienda iniciar el tra-
tamiento con propranolol a dosis mas bajas y con escalado
mas lento.

Otros farmacos betabloqueantes han mostrado también
eficacia (acebutolol?’, atenolol®** y nadolol’'), aunque sin
ventajas significativas sobre el propranolol.

Los efectos secundarios de los betabloqueantes son
ampliamente conocidos?®: 1) cardiovasculares (bradicardia
e hipotension); 2) bronquiales (reduccion del tono broncodi-
latador e incremento de la resistencia de las vias aéreas de
mediano calibre); 3) metabdlicos®? (hipoglucemia); 4) rena-
les (reduccion del filtrado glomerular), y 5) sistema nervioso
central®%3* (posible afectacion de la memoria, la calidad del
sueno, el estado de animo y las funciones psicomotoras).

Las recomendaciones realizadas por el panel de espe-
cialistas en cuanto al tratamiento de los HI y el uso de
propranolol y la prevencion de sus efectos adversos se reco-
gen en la tabla 4. Asimismo, se presenta un algoritmo de
actuacion para el abordaje terapéutico de los HI (fig. 2).

Otro tratamiento sistémico efectivo en el tratamiento de
los HI es el interferdn alfa, aunque en lactantes puede pro-
vocar diplejia espastica®*. El maleato de timolol, en forma
topica, se ha mostrado efectivo en lesiones superficiales®”,
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Tabla 4 Recomendaciones en el tratamiento de los hemangiomas infantiles

Inicio del tratamiento (entre las 5 semanas-5 meses de vida [edad corregida para los prematuros])?
Realizar una historia y exploracion clinica para descartar problemas cardiovasculares y respiratorios

Realizar ECG si:

FC es < 100 lpm en menores de 3 meses, < 90 lpm entre los 3 y los 6 meses y < 80 lpm entre los 6 y los 12

meses

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 cardioldgica en pacientes asintomdticos sin patologia

cardiaca previa
Propranolol

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®’

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 mds alld de los 12 meses

Debe administrarse durante la alimentacion 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 pequefia cantidad de
leche infantil o zumo (5 ml en nifios < 5 kg de peso y 15 ml en nifos de mds de 5 kg de peso). Se puede
administrar en el biberdn con leche, si bien es aconsejable no ponerlo en el biberdn lleno. Utilizar la mezcla en

las 2 h siguientes

En caso de vomito, 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 disminucion 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 observacion ambulatoria tras la primera administracion en cada cambio de dosis,
monitorizando la PA y la FC preadministracion 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 prequirtrgico 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 instruccion a los padres para reconocer

precozmente los signos asociados a hipoglucemia

ECG: electrocardiograma; FC: frecuencia cardiaca, lpm: latidos por minuto; PA: presion arterial.
@ Aunque no existen datos que justifiquen su contraindicacion de tratamiento fuera de este periodo.

sin presentar efectos secundarios significativos*¢. Los corti-
coides topicos y el imiquimod al 5% también se han empleado
de forma anecdética. Por Ultimo, el platelet derived growth
factor parece Gtil en el tratamiento topico de Hl ulcerados®’,
aunque podria asociarse a una mayor incidencia de cancer.

El tratamiento con laser en los HI esta indicado en 3
situaciones: en la fase proliferativa, aunque no como pri-
mera opcion, en los HI ulcerados y como tratamiento de
telangiectasias y alteraciones texturales residuales.

Las intervenciones quirdrgicas estan fundamentalmente
indicadas en el tratamiento de las secuelas, aunque gracias
al propranolol las secuelas que necesitan correccion quirdr-
gica han disminuido considerablemente. La cirugia puede ser
la primera opcion de tratamiento en HI pedunculados, HI con
ulceracion dolorosa y persistente, compresion sobre el globo
ocular y deformidad progresiva facial. Una vez se ha esta-
blecido la indicacion quirlrgica, el nifo debe ser intervenido
idealmente antes de los 4 anos de edad.

Finalmente, la repercusion psicoloégica de un heman-
gioma sobre el entorno familiar es significativa y puede

requerir atencion psicoldgica especializada. El tratamiento
correcto de los HI puede evitar conductas de riesgo poste-
riores, como el aislamiento social, depresion o ansiedad.

Manejo multidisciplinario y papel del pediatra de
Atencion Primaria

El pediatra de Atencion Primaria (PAP) es el profesional
médico mas cercano y accesible al nifio y su familia. Su papel
es fundamental en el diagndstico y en la derivacion pre-
coz al dermatélogo de los HI susceptibles de tratamiento,
el cual debe realizarse idealmente antes de los 3 meses de
vida (tabla 5). Los circuitos de derivacion entre los 2 nive-
les 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 utilizacion compartida de recursos virtuales
(telemedicina con control evolutivo fotografico) puede faci-
litar mucho la derivacion de pacientes y el seguimiento del
tratamiento.
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< 5 semanas
de edad

Enfermedad
respiratoria

Enfermedad
cardiovascular

> 5 semanas
de edad

Tratamiento

Ingreso

Antecedentes
hipoglicemia

Bajo apoya
socio-cultural

Objetivos:

- Evitar riesgo funcional o vital

- Evitar secuela estética y/o deformidad

- Evitar necesidad de tratamientos mas
invasivos

ambulatorio hopitalario

« Minimizar el estrés psicosocial de
paciente y familia

» Manejo adecuado de la ulceracion
(dolor, sangrado, cicatriz y sobreinfeccion)

Hemangioma: tratamiento con propranolo oral

Bradicardia:

a .
Dosis inicial: Adm. 1.” dosis en

* Menores de 3 meses:
+ 3-6 meses: FC <90 Ipm

Tratamiento de las
Complicaciones

Ulceracion

Fin de tratamiento

gastrointestinales y del suefio.

: —> consulta * 6-12 menes: FC < 80 Ipm A
1 mg/kg/dia PAY FC « Disminucién de = 30 Imp « Tratamiento antibi6tico empirio topico
y respecto al valor inicial +/- oral
« Propranolol oral
7 dias - Analgesia
> EA o enf. « Exéresis quir(rgica si es operable
intercurrente* a - « Sino es operable, iniciar laser o IPL
¥ Adm. 1. d?SIS
2 mg/kg/dia ) en consulta - — -
PAyFC Localizacion periocular
7 dias EAo enf . > * Propranolol oral
— intercurrente® [ Ajustedela - Valoral timolol colirio al
= dosis o,
0,5% en casos leves
AL Adm. 1. dosis
; ; en consulta
SR PAy FC Valoracién de la
eficacia de
administrar una
6 meses EA o enf. dosis menor
> intercurrente* —
Seguimiento
v

« EA: rechazo del alimento o vomitos (riesgo de hipoglucemia), bradicardia,
hipotensién o hipoglucemia (palidez, hipoactividad, temblores, hiperfagia, Ap
decaimiento, sudoracién), aparicion de broncoespasmo, alteraciones

En consulta

Pediatria en - ons
Especializada

Figura 2  Algoritmo de tratamiento del hemangioma infantil.

AP: Atencion Primaria; EA: efecto adverso; enf: enfermedad; FC: frecuencia cardiaca; IPL: intensed pulsed light; lpm: latidos por

minuto; PA: presion arterial.

El tratamiento con propranolol puede iniciarse de forma
ambulatoria, siempre y cuando se disponga de los medios
necesarios para la resolucion de posibles complicaciones. El
dermatologo puede decidir, de acuerdo con el PAP, que el
inicio de tratamiento y los incrementos de dosis se realicen
en la consulta del PAP.

El seguimiento de los pacientes que reciben tratamiento
oral con propranolol debe hacerse en Atencién Primaria, por
lo que el PAP debera conocer los aspectos relevantes del
tratamiento: dosis, duracion, posibles efectos secundarios y
qué hacer ante ellos y ante los cuadros intercurrentes que
puedan afectar al tratamiento.

El PAP debe informar a los padres y cuidadores sobre los
posibles efectos adversos del propranolol que pueden surgir.
Dicha informacion debe transmitirse de una forma senci-
lla y comprensible, y puede reforzarse mediante el uso de
materiales escritos.

La formacion de equipos multidisciplinarios hospitalarios
para la atencion de las anomalias vasculares es importante
en el manejo de los pacientes con HI, en particular para el
diagnéstico y el manejo de los hemangiomas complejos?®. EL
equipo multidisciplinar puede estar formado por diferentes
especialistas: dermatologos, pediatras, cardiologos, ana-
tomopatologos, radidlogos, cirujanos, otorrinolaringélogos,

oftalmdlogos, neurdlogos y neurocirujanos. Aunque no
existe una guia universalmente aceptada del manejo intra-
hospitalario de los HI""*°, se sugiere seguir los siguientes
pasos:

1. Confirmacion del diagnostico clinico, habitualmente en
el servicio de dermatologia.

2. Valoracion del riesgo de compromiso funcional, com-
promiso estético, anomalias asociadas, complicaciones
y secuelas (tabla 5).

3. Consultas a especialistas pediatricos: otorrinolaringélogo
en los HI de la zona de la barba; cirujano en HI pedicula-
dos y para la valoracion de secuelas estéticas; radiélogo,
neurélogo y neurocirujano en sospechas de sindrome
PHACES o LUMBAR; oftalmologo en Hl con riesgo de com-
promiso visual.

4. Decision terapéutica de acuerdo con los especialistas
implicados. Inicio en hospital de dia o ingreso hospita-
lario en los casos que proceda. Consulta con Pediatria o
Cardiologia si surgen efectos secundarios.

5. Programacion de régimen de controles clinicos en
consultas externas de dermatologia y especialidades
implicadas. Registro fotografico para control de la evo-
lucion y respuesta terapéutica.
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Tabla 5 Motivos de derivacion del pediatra de atencion
primaria

Tipo de HI Motivo de derivacion
a dermatologia

Faciales segmentarios grandes Riesgo de
asociaciones

Con afectacion de la punta de Compromiso estético

la nariz, pabellon auricular,
glabela y zona central de la
cara en general
Periorbitales y retrobulbares Compromiso visual
Labiales y periorales Dificultades en la
alimentacion y
propension a la
ulceracion y a

producir
deformidades
permanentes
Zona lumbosacra Riesgo de
asociaciones
Perineo, axila, cuello Riesgo de ulceracion
Multifocales con 5 0 mas Riesgo de afectacion
lesiones hepatica o visceral
Hemangioma infantil ulcerado Tratamiento de la
ulceracion y del dolor
Superficiales muy elevados con Riesgo de deformidad
borde vertical abrupto y permanente

pedunculados

6. Reuniones periodicas del equipo multidisciplinario para
la discusion de los casos complejos de HI.

Conclusiones

La toma de decisiones terapéuticas en los HI debe realizarse
sobre la base de la evidencia cientifica disponible y la expe-
riencia de los especialistas. Por ello, el Consenso espafol
sobre el HI y las recomendaciones y los algoritmos recogi-
dos que contiene suponen una herramienta Gtil en el manejo
adecuado de los pacientes con HI.
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