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CASO CLÍNICO 

• Recién nacida que ingresa por tumoración violácea en región

glútea izquierda no detectada en ecografías prenatales.
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CASO CLÍNICO 1

ANTECEDENTES

PERINATALES: 

Gestación controlada, Ecos 
normales. Serología materna 
negativa. SGB desconocido

Parto eutócico a las 38 SEG. 
Apgar 10/10. No precisa 
reanimación.

FAMILIARES: Madre 28 
años, sana, G6A2V4. GS: 
B+. Mácula pigmentada en 
región glútea al nacimiento.

Padre: 25 años sano

EXPLORACIÓN al ingreso

BEG, ACP, Abdomen y neurológico 
normales. 

Tumoración glútea:

-Tamaño: 9,5cm x 7cm, bien delimitada.

-Coloración violácea Consistencia 
semidura, gomosa. No dolorosa.

-Sin crepitación ni ulceraciones.

-Genitales externos: labio mayor izquierdo 
aumentado de tamaño.

- Ano normotópico, bien configurado y 
permeable.  
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CASO CLÍNICO 1
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RMN: Lesión bien definida 

7,2 x 7 x 1,2 cm. hiperintensa

T2, hipointensa T1.Ocupa 

todo tejido celular 

subcutáneo de glúteo izq. 

Vena de drenaje central. 

Compatible con 

Hemangioma congénito.  

Respeta hipodermis y fascia 

glúteo mayor.
IC cardiología por soplo 

hiperdinámico:

Ecocardiografía:normal

Ecografía cerebral y abdominal: 

normales. Eco-Doppler partes 

blandas: lesión heterogénea, 

sólida con vasos arteriales de bajo 

flujo en su interior. Compatible 

con hemangioma

Pruebas complementarias 

IC. Dermatología, Genética 
y Cirugía Pediátrica.

ANALÍTICA

Hemograma, 
coagulación  
bioquímica 
sanguínea 
normales

Controles de 
plaquetas seriados 

normales

Sesión Pediatria HMI. Badajoz 2016



Evolución

Durante 15 días de ingreso  Disminución progresiva de 

tamaño, cambio coloración, se aclara de manera centrípeta con 

inicio de halo blanquecino.

Características clínicas

Signos radiológicos 

Comportamiento 

evolutivo 

HEMANGIOMA 

CONGÉNITO 

RÁPIDAMENTE 

INVOLUTIVO O 

RICH

(Rapidly Involuting

Congenital

Hemangioma)
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Imágenes

1º DÍA DE VIDA
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ANOMALÍAS VASCULARES

Introducción
• En el pasado, terminología imprecisa  diagnósticos y tratamientos

inadecuados.

• Clasificación ha sufrido modificaciones a lo largo de los años

• En 1992, nace ISSVA (International Society for the Study of Vascular
Anomalies). Clasificación actual.

• TUMORES VASCULARES

• Hemangioma infantil

• Hemangiomas congénitos: RICH y NICH *(PICH)

• Tumores adquiridos

• MALFORMACIONES VASCULARES

• Alto flujo: arterial, arteriovenosa

• Bajo flujo: capilar, venosa, linfática  
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ANOMALÍAS VASCULARES

Clasificación
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Diagnóstico

• Anamnesis completa 

• Exploración física 

• Localización lesión

• Características lesión

90% casos 

+/- Pruebas complementarias

-Dudas diagnósticas

-Valorar extensión tumoral 

cutánea/extracutánea

-Seguir respuesta a tratamiento

-Complicaciones

-Dx malformaciones asociadas
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Pruebas Complementarias 

• Hemograma y estudio de coagulación: anemia, trombocitopenia

• Ecografía simple + Doppler: prueba inicial 

• RMN: de elección. Útil para decisiones terapeúticas

• Dirigidas:

• Estudio hormonal de tiroides

• Determinación de bFGF en orina (marcador de angiogénesis activa)

• Endoscopia

• Estudio oftalmológico

• Estudio cardiológico
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Pruebas Complementarias 

• Biopsia/Estudio histológico: prueba diagnóstica 

definitiva

• Hiperplasia vascular y proliferación de células 

endoteliales

• Inmunohistoquímica frente  GLUT 1

• Positiva para Hemangiomas Infantiles, H. 

hepático multifocal

• Negativa para H. Congénitos, H. hepático 

solitario y Malformaciones vasculares
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PRESENTE AL NACER APARICIÓN POSTNATAL

Hemangioma congénito

1. RICH: Involución 
rápida (Los + Fr)

2. NICH: No involución

3. 1PICH: involución parcial

-Desarrollo intraútero. 
Igual frecuente 
niños=niñas.

-GLUT-1 negativo

-Violáceos, telangiectasias
y flebectasias 

RICH:

Lesión tumoral elevada, única y firme. 
Localización más frecuente: cabeza, cuello y 
extremidades (cerca de articulaciones). 
Involución más o menos completa durante el primer 
año de vida (6-18 meses).
Secuelas:  atrofia cutánea, piel redundante, etc. 

NICH:

Ausencia de cambios significativos durante la infancia 
(crecen progresivamente con el niño sin involucionar con el 
tiempo).
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1. Fase proliferativa. Van 
aumentando hasta el año de vida. 4 
meses el 80% de tamaño final

2. Fase de meseta. No hay cambios 
hasta los 2 años de vida

3. Fase involutiva. Siempre 
desapareciendo antes de la 
pubertad (entre los 10-12 años)

PRESENTE AL NACER APARICIÓN POSTNATAL

Hemangioma infantil
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Diagnóstico Diferencial

Tumores partes blandas
Hemangiomas Congénitos: RICH, NICH, PICH

Hemangiomas Infantiles 

Malformaciones vasculares

Hemangioendotelioma kaposiforme

Angioblastoma

Otros tumores de aspecto vascular

Rabdomiosarcoma

Fibrosarcoma congénito

Miofibromatosis – Dermatofibrosarcoma

Dermatofibrosarcoma protuberanas

Teratoma, Lipoblastoma, Neuroblastoma

Fenómeno 

Kasabach Merrit

Angiosarcoma
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Evolución 
Al mes de vida:

• Continúa involución de la lesión. No
ulceraciones ni otras complicaciones.
Asimetría respecto a nalga derecha.

• Nueva tumoración en zona dorsolumbar:
0,3 cm, color aframbuesado, que aumenta
de tamaño progresivamente  probable
inicio hemangioma infantil

A los 3 meses:

• RICH en glúteo izquierdo en resolución.
Leve asimetría de nalgas.

• Hemangioma infantil dorsolumbar
aumentado de tamaño, sin
complicaciones

• Nueva lesión en talón derecho,
sobreelevada, rojiza que no blanquea 
probable inicio hemangioma infantil
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Evolución

A los 6 meses:

Lesión nalga en
resolución, fase atrófica.

Otras lesiones estables.

A los 9 meses:

Piel redundante, atrófica
como secuela

Lesión dorsolumbar en
involución

Lesión talón estable
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Evolución

ASINTOMÁTICA

BUEN DESARROLLO 

PONDOESTATURAL

SIN TRATAMIENTO 
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Complicaciones 

tumores vasculares 

• Ulceración (más frecuente), sangrado y dolor

• Compromiso estructuras vitales: vía aérea, periocular

(ambliopía), labios (alimentación)

• Distorsión anatómica: labios, nariz, pabellones auriculares, 

párpados, flexuras. 

• Compromiso órganos internos

• Trombocitopenia y coagulopatía por consumo

• Insuficiencia cardíaca 

• Por localización

• Fenómeno Kasabach - Merrit
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• Toda anomalía vascular DIAGNOSTICADA, SIN 

SINTOMATOLOGÍA

ACTITUD EXPECTANTE

La mayoría no van a requerir tratamiento

Tratamiento 
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Tratamiento 

Sintomáticos y/o amenaza de vida, y/o alteración función del órgano y/o

secuelas importantes:

• H. Periorbitario altera función visual

• H. Subglótico si vía aérea < 50%

• H. CAE altera función auditiva (lenguaje)

• H. Anogenital altera función urinaria o intestinal

• Complicaciones: ulceración, sangrado o dolor.

• Crecimiento rápido con deformidad

• Con afectación visceral  ICC o hemorragia grave

• HEK y angioblastoma

• Problemas psicológicos
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Tratamiento 

• OBJETIVOS

• Prevenir y tratar complicaciones

• Prevenir la desfiguración permanente

• Minimizar el estrés psicosocial 

• Evitar procedimientos invasivos

• Prevenir, y tratar la infección, 

dolor o cicatrización. 
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Tratamiento

• RICH 

• Actitud expectante, esperar a unos meses a la

involución natural.

• A veces, corrección de deformidades estéticas

postinvolutivas

• NICH

• Extirpación quirúrgica

• Evolución postquirúrgica favorable, incluso cuando

resección incompleta, no se observan recidivas en

bordes de resección.
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Conclusiones

• RICH son tumores vasculares infrecuentes.

• Mayoría curso indolente y resolucio ́n esponta ́nea.

• Algunos pueden conllevar, por su localización y

comportamiento, un riesgo vital para el paciente, así como

complicaciones médicas y estéticas.

• Es fundamental el diagnóstico diferencial (HI, MV, otros

tumores) para establecer un diagnóstico correcto y ofrecer un

abordaje terape ́utico adecuado en cada paciente, evitando

conductas agresivas innecesarias
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Muchas gracias 

por vuestra atención
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