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Angioma facial congénito no involutivo
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INFORMACION DEL ARTicULO RESUMEN
Historia del articulo: El hemangioma es una neoplasia vascular benigna frecuente en la primera infancia con pre-
Recibido el 10 de octubre de 2011 dileccién en las mujeres, su localizacién es frecuente en la regién cervicofacial en un 60%
Aceptado el 10 de enero de 2012 de los casos. Esta neoplasia representa un reto para el profesional de la salud puesto que
On-line el 5 de marzo de 2012 la mayor complicacién en estos pacientes son los problemas hemorragicos u obstructivos
a nivel de vias areas El caso clinico que se presenta es un paciente masculino de 30 anos
Palabras clave: con diagnéstico de hemangioma gigante derivado de musculo orbicular de labio tratado con
Hemangioma Facial cirugia parcial e interferon sin respuesta o contribucién real, por lo cual, el paciente actual-
Angioma mente cursa con un aumento de volumen importante que causa deformidad en hemicara
Congénito izquierda, rebasando linea media mandibular con las subsecuentes alteraciones bucales

condicionadas y agravadas por la misma patologia, lo cual repercute en su salud sistémica.
© 2011 SECOM. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.

Non-involuting congenital facial haemangioma

ABSTRACT

Keywords: The hemangioma is a benign vascular neoplasm frequently seen in early childhood, usua-
Facial Hemangioma lly in females. Its location is common in the cervicofacial region in 60% of cases. This
Angioma tumour represents a challenge for the health professional, as the major complications in
Congenital these patients are bleeding disorders or obstructive airways. The clinical case presented is a

30 year old male patient with a diagnosis of a giant haemangioma arising from the orbi-
cular muscle of the lip, treated with partial surgery and interferon, with no response or no
real contribution. The volume of the haemangioma is currently increasing, causing a defor-
mity on the left side of the face that exceeds the mandibular midline with subsequent oral
alterations conditioned and aggravated by the disease itself, which is affecting his systemic
health.
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Introduccién

Los hemangiomas (angiomas o carvernomas) son neoplasias
vasculares benignas del endotelio, con capacidad prolifera-
tiva, en ellos se identifica un marcador inmunohistoquimico,
GLUT-1. Estos son una masa proliferativa de los vasos sangui-
neos que no sufren transformacién maligna. Son lesiones muy
raras de las que se reportan en la literatura muy pocos casos.
Es frecuente que se desarrolle en la edad pediatrica aproxi-
madamente en un 10% de los nifios de 1 ano de edad tiene
un hemangioma. Estos son 3 veces mas frecuentes en nifias,
y en prematuros de bajo peso al nacer. Representa el 15%
de todas las malformaciones vasculares del sistema nervioso
centrall™13,

Lalocalizacién que se presentan de preferencia en laregién
cervicofacial dentro de esta la formacién de hemangiomas de
adultos se encuentra en los labios, mejillas, mucosa con la
participacién del revestimiento oral, mandibula por via intra-
muscular con la participacién de los musculos masticadores o
intradsea con la participacién de la maxila, los hemangiomas
orales son usualmente vistos sobre la gingiva, estas lesiones
a menudo aparecen en la papila interdental y se extiende a
dientes adyacentes, tejido de piel, subcutaneo y hueso. Son
comunes en la primera infancia y ninez e implican tejidos
subcuténeos o mucosa, asi como frente y cuello que son los
lugares frecuentemente mas afectados, aunque es relativa-
mente rara en cavidad oral; en parpados y area periocular con
11%. El 80% estan localizados en la regién intraparenquima-
tosa sobre todo la supratentorial, seguido por la fosa posterior
y la medula espinal respectivamente, mientras que la afeccién
de nervios craneales es rara, con menos de 60 casos reporta-
dos en la literatura. Sin embargo estos pueden presentarse en
cualquier parte del cuerpo. Los hemangiomas intramuscula-
res, son un tipo distintivo de hemangiomas que ocurre dentro
del musculo esquelético. Menos del 1% de todos los hemangio-
mas del cuerpo ocurre en musculos, y 14% de estos proviene
en la musculatura de la cabeza y el cuello. El masetero es el
musculo con més frecuencia afectado?-246:210,13,16,

La etiologia de los hemangiomas se atribuye a los cambios
hormonales ya que son factores importantes en la prolifera-
cién de tejido embrionario vascular. Incluso han propuesto
una teoria congénita debido a la alta incidencia de heman-
giomas durante los primeros afios de vida®.

Liston en 1843 clasific6 a los hemangiomas dependiendo el
tamafio del vasob*.

En 1973 Sznajder et al. fueron los primeros en describir en
la literatura al hemangioma bajo el término de hemangioma
hemorréagico?.

En 1982, Mulliken y Glowacki propusieron una clasifi-
cacién biolégica de las lesiones vasculares y redefinida en
1997 por la Sociedad Internacional para el estudio de las
lesiones vasculares (ISSVA), distinguiendo tumores vascula-
res de malformaciones vasculares basados en la apariencia
clinica, caracteristicas histopatolégicas y comportamiento
bioldgicol*.

En esta clasificacién, los hemangiomas fueron descritos
como tumores vasculares que experimentan una fase de cre-
cimiento activo, caracterizado por proliferacién endotelial e
hipercelularidad seguido por una fase de involucién gradual

que ocurre tras varios anos, mientras que las malformacio-
nes vasculares fueron descritas como congénitas derivadas
por desordenes en la embriogénesis vasculaturar de los capi-
lares, venas, linfaticos, arterias o una combinacién de estos
representan hamartomas de células endoteliales maduras;
son lesiones mas o menos estdticas, presentes desde el
nacimiento y que no sufren una verdadera proliferacién ni
regresan con la edadb*®.

Actualmente, este sistema da la clasificacién estdndar
usada en el campo de anomalias vasculares, se incluyeron a
los hemangioendoteliomas kaposiformes, angiomas en pena-
cho, granulomas plégenos y hemangio-pericitomas#1>.

Desde el punto de vista clinico los hemangiomas pueden
ser superficiales, en forma de lesiones de color rojo intenso,
poco sobre elevadas; y profundos se caracterizan como una
masa blanda, lisa o lobulada, sésil o pediculado, en forma
de tumoraciones de color piel o con un tinte azulado, o mix-
tos cuando ademads del componente rojo superficial tienen un
componente profundo que les da volumen™®.

Los angioma cavernoso o cavernomas son lesiones vascu-
lares poco frecuentes en la edad pediatrica, ocasionalmente
afecta a individuos de edad avanzada tienen un componente
profundo e irregular como las malformaciones venosas, pero
se trata de lesiones vasculares de comportamiento comple-
tamente diferente proliferan durante més tiempo (hasta los
12-14 meses de edad) que los hemangiomas superficiales y al
regresar suelen dejar menos secuelas que los hemangiomas
mixtos o superficiales’>%10,

Los angiomas cavernosos se incluyen dentro del grupo de
lesiones angiograficamente ocultas del Sistema Nervioso Cen-
tral. Vanesfky et al. determinaron que existe una incidencia
de 71% de este grupo de lesiones, seguidas por lesiones mix-
tas (15%), MAV trombosadas (8%), y malformaciones venosas
trombosadas(8%).

Otra forma de clasificacién clinica de los hemangiomas es
dividirlos en hemangiomas focales, aquellos bien circunscri-
tos, mas o menos redondeados que podrian trazarse a partir
de un punto central; y hemangiomas segmentarios que son
aquellos en forma de placas, que no pueden trazarse a partir
de un punto central y que a menudo siguen la distribucién de
una unidad de desarrollo embriolégico®.

El interés de esta clasificacién radica en el hecho de que
los hemangiomas segmentarios tienen un indice de complica-
ciones muy superior que los hemangiomas focales y pueden
asociar alteraciones estructurales diversas®.

El diagnéstico diferencial de los hemangiomas son los
gliomas, encefaloceles, neurofibromas, lipomas, rabdomio-
sarcomas, neuroblastomas, mucoceles y quistes dermoides.
Cuando se presentan en seno maxilar el diagnéstico diferen-
cial se deberia hacer con tumores de seno maxilar’4°.

Histolégicamente los hemangiomas se caracterizan por la
presencia de luces vasculares con un endotelio activo con
numerosas mitosis en la fase de proliferacién que tienen
caracteristicas inmunohistoquimicas diferentes del endotelio
normal de la piel y es mas parecido al endotelio placentario
los cuales son de tamano variable. Presentan canales sinusoi-
dales formados con capas simples de células endoteliales, y
sus paredes se hallan separadas por una delgada capa discon-
tinua de tejido, fibroso con ausencia de tejido neural o glial
entre los vasos que conforman la lesién. Las caracteristicas
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histolégicas de los hemangiomas de glandulas salivales inclu-
yen afectacién de las estructuras acinares, en los conductos y
tejidos lesionados dentro de los limites de glandula salival’3®.

Este endotelio expresa la proteina glut-1, proteina trans-
portadora de glucosa que solo se halla presente en los vasos
placentarios y de la barrera hematoencefélica®.

Otros marcadores que se hallan presentes en los heman-
giomas y en los vasos placentarios son la merosina, el antigeno
Lewis Y, y el receptor de la FC de baja afinidad (FcYRII)®.

Estos hallazgos han llevado a plantear si los hemangio-
mas pueden representar «embolias» placentarias o si son el
resultado de un precursor endotelial aberrante?.

Los hemangiomas faciales extensos segmentarios pueden
asociar malformaciones de fosa posterior, alteraciones arte-
riales cervicocraneales entre las que se observan persistencia
de la arteria trigeminal, alteraciones cardiacas o coartacién de
aorta en 50%, alteraciones oculares, y alteraciones esternales.
Esta asociacién se ha denominado con el acrénimo Posterior
fossa abnormalities, facial Hemangioma, Arterial abnormali-
ties; Coartation of the aorta and cardiac abnormalities, Eye,
Sternal defects(PHACES)'™.

En cuanto a las alteraciones oculares, una malforma-
cién vascular caracterizada por la presencia de sinusoides de
paredes finas, que contienen colecciones hematicas sin flujo
arterial o venoso aparente se observan en 25% de los casos en
forma de vascularizacién anémala de la retina, microoftalmia,
hipoplasia del nervio 6ptico,exoftalmos, hemangioma coroi-
deo, colobomas, cataratas, glaucoma, sindrome de Horner o
persistencia del vitreo primario®1%13,

Las alteraciones esternales o de la linea media consisten
en esternén hendido o rafes supraumbilicales’.

La malformacién de fosa posterior més frecuente es la mal-
formacién de Dandy Walker pero se han descrito agenesia de
cuerpo calloso, quistes aracnoideos, y atrofia cerebelosa®.

Una valoracién angiografica con embolizacién previa a la
reseccién es lo mas indicado; siendo el abordaje quirdrgico
abierto en funcién de la accesibilidad, extensién de la lesion,
edad del paciente y consideraciones estéticas®>%10.14,16,

Dentro del tratamiento de los hemangiomas se encuentran
los corticoides tépicos ultrapotentes para angiomas super-
ficiales (clovate®, decloban®) pero son inefectivos para los
hemangiomas profundos y por tanto para prevenir la compre-
sién del globo ocular o la interferencia con el eje visual®?11.16,

En hemangiomas de gran tamano, que comprometen la
visién y que no responden a otras modalidades terapéuticas
se ha utilizado el interferon. Este es un tratamiento muy eficaz
aunque se han descrito paraparesias espdsticas en hasta un
10% de los nifios de corta edad tratados con interferon®1%16

Dentro de las alternativas terapéuticas par el tratamiento
de hemangiomas que no responden a corticoides orales.
La vincristina, a dosis de 2mg/m?, en infusién semanal se ha
demostrado eficaz en este sentido, sin embargo su respuesta
es lental6911,16,

Las indicaciones para el tratamiento con cirugia incluyen:
edad del paciente, hemorragias, sitio y tamano del tumor,
deformacién cosmética entre otras?’.

El tratamiento con laser, bien sea de colorante pulsado o
Nd-Yag puede ser util para el tratamiento de hemangiomas
superficiales, por lo que tiene un interés mas cosmético, que
de prevencién de complicaciones visuales ya que no consigue

Figura 1 - Hemangioma en macizo facial.

disminuir el volumen de la lesién. Un tratamiento precoz
con laser vascular puede evitar la proliferacién posterior del
componente profundo de los hemangiomas y asi evitar com-
plicaciones oculares®.

El tratamiento con ladser vascular puede ser 1util para
hemangiomas ulcerados. En una o dos sesiones de laser vas-
cular sobre la Ulcera del hemangioma suele conseguir una
reepitelizacién de la misma, y disminuye considerablemente
el dolor™16.

Recientemente se han utilizado el factor de crecimiento
plaquetario en aplicacién tépica (becaplermin® o Regranex®)
para el tratamiento de angiomas ulcerados que no responden
a otros tratamientos®1°.

El pronéstico de estos pacientes varia de acuerdo a su
localizacién anatémica porque por ejemplo los hemangiomas
cavernosos de septum o cornetes, por su localizacién, pueden
provocar obstruccién, por ello deben ser extirpados quirtrgi-
camente.

Caso clinico

Paciente masculino de 30 afos con Dx de Hemangioma en
macizo facial. (iig. 1).

AHF: Hermano con diagnéstico de cardiopatia. Otros pre-
guntados y negados.

APNP: Tabaquismo y alcoholismo negados.

APP: Quirlrgicos, 3 cirugias por lesién en cara y cuello la
ultima en diciembre 1990 y embolizacion de carétida externa
en febrero 1996. Niega alergias, crénico degenerativos y luéti-
cos. Transfuncionales positivos.
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PA: Al nacimiento presenté una coloracién violacea en labio
inferior izquierdo. Al primer afo de edad tuvo un aumento de
volumen en regién anterior del cuello con presencia de creci-
miento hacia regién de pabellén auricular izquierdo y regiéon
mastoidea.

Alos 5 anos de edad se realizé reseccién del hemangioma
con aumento progresivo de la lesién en extensién y volumen.

El 18 de diciembre de 1989 se le realiza reseccién de hemo-
linfangioma cervical desde la parte anterior del cuello hasta
el borde inferior del maxilar inferior siendo necesario reali-
zar traqueostomia por el procedimiento radical de cuello e
infiltracién hacia trdquea por parte del hemolinfangioma.

Existe recurrencia por lo que el 11 de diciembre de 1990 se
realiza una tercera reseccién en la cual el reporte histolégico
diagnostico «<Hemangioma Cavernoso con Trombosis’».

El 7 de febrero de 1996 se realiza embolizacién en territorio
de carétida externa izquierdo en el que tuvo internamiento en
terapia intensiva posterior al procedimiento por broncoaspi-
racién.

Dentro de 1994y 1996 hubo un crecimiento de hemangioma
con crecimiento ocasional de aproximadamente 3 meses en
regién posterior del hemangioma.

Actualmente se encuentra estable con aumento de volu-
men en regién anterior de cuello y regién retroauricular, regién
supraclavicular y regién parotidea izquierda. Sin datos de
compromiso respiratorio solo con presencia de disartria.

Se diagnostica hemangioma gigante recurrente de
cara lateral izquierda irresecable debido a complicaciones
hemorrégicas y posquirtrgicas.

En la RM se observé involucro de mediastino, cuello, orofa-
ringe, laringe e hipofaringe.

Para la imagen del corte coronal secuencia T1 se observa el
hemangioma ocupante de la hemicara y hemicuello izquierdo
a nivel de tejidos blandos. (fig. 2).

El corte coronal secuencia T2 muestra la vascularidad del
hemangioma ocupante de hemicara y hemicuello izquierdo.
(fig. 3).

Corte sagital secuencia Tlcon contraste observandose
involucro de regién facial y cervical. (fig. 4).

Le suministraron interferdn sin respuesta, actualmente se
encuentra en observacién, con progresiva evolucién de pato-
logia.

Discusion

Los hemangiomas de acuerdo a las caracteristicas clinicas
son facilmente diagnosticados sin embargo se puede hacer
un diagnostico diferencial con las malformaciones linfaticas
micro y macroquistica llamada también «higroma» para aque-
llas localizadas a nivel cervical; asi como con tumores de
tejidos blandos como los gliomas, lipomas, y quistes dermoi-
des.

En el caso que presentamos; el paciente mostré caracteris-
ticas clinicas que evidenciaban el diagnéstico de hemangioma
desde el nacimiento ya que la localizacién con respecto a este
fue situada a nivel del labio inferior; mientras que la locali-
zacién comun del higroma se encuentra a nivel cervical, la
evolucién mostré volumen progresivo con involucro de zona
labial, regién anterior de cuello, regién de pabellén izquierdo,

Figura 2 - Imagen del corte coronal, hemangioma ocupante
de la hemicara y hemicuello izquierdo a nivel de tejidos
blandos.
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Figura 3 - El corte coronal secuencia T2, vascularidad del
hemangioma ocupante de hemicara y hemicuello
izquierdo.
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Figura 4 - Corte sagital secuencia T1con contraste,
involucro de region facial y cervical.

se le realizaron al paciente estudios radiogréficos; asi como
cortes histolégicos con las cuales se determin el diagnéstico
de hemangioma facial.

En cuanto al tratamiento de los hemangiomas encon-
tramos el quirdrgico, el uso de corticoesteroides, las
embolizaciones, la escleroterapia, el uso de algunos citotoxi-
cos como la vincristina para los angiomas de gran tamaiio asi
como también el uso interferon11.16,

En este paciente se realizaron diversos tratamientos qui-
rargicos y farmacolégicos sin embargo mostré resistencia al
tratamiento convencional.

Dado al crecimiento exponencial de la lesién el pronés-
tico de este paciente a corto plazo es malo por la invasién a
estructuras vitales y la resistencia e imposibilidad a cualquier
tratamiento.

Conclusiones

Los hemangiomas cavernosos gigantes son una patologia
poco frecuente sin embargo su presentacién tratamiento y
pronéstico son controversiales, esto lleva a crear lineas de
investigacién de los tratamientos de esta tumoracién; puesto
que en ellas se debe tener cuidados especiales, ya que si bien
son benignas cuando se desarrollan de manera importante
impiden las funciones normales del paciente representado asi
un riesgo potencial de mortalidad.

Aunado a esto se debe tener especial cuidado en la aten-
cién bucal de enfermedades orales comunes en pacientes con

interferencia muscular y epitelial, que conlleva al deterioro
sistémico y bucal por las diversas secuelas de esta anoma-
lia, ya que el tratamiento odontolégico se verd limitado por
las caracteristicas propias de la disfuncién ocasionada por un
hemangioma cavernoso facial aunado a la posibilidad de una
hemorragia que complica cualquier procedimiento quirdrgico
y preventivo.
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