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CASO CLINICO

* Recién nacida que ingresa por tumoracion violacea en region
glutea 1zquierda no detectada en ecografias prenatales.
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CASO CLINICO 1

ANTECEDENTES
PERINATALES:

Gestacion controlada, Ecos
normales. Serologia materna
negativa. SGB desconocido

Parto eutocico a las 38 SEG.
Apgar 10/10. No precisa
reanimacion.

FAMILIARES: Madre 28
anos, sana, G6A2V4. GS:
B+. Macula pigmentada en
region glutea al nacimiento.

Padre: 25 anios sano

EXPLORACION al ingreso

BEG, ACP, Abdomen y neuroldgico
normales.

Tumoracion glutea:
-Tamano: 9,5cm x 7cm, bien delimitada.

-Coloracion violacea Consistencia
semidura, gomosa. No dolorosa.

-Sin crepitacion ni ulceraciones.

-Genitales externos: labio mayor 1zquierdo
aumentado de tamano.

- Ano normotopico, bien configurado y
permeable.
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CASO CLINICO 1

Sesion Pediatria HMI. Badajoz 2016



Pruebas complementarias

ANALITICA

Hemograma,

coagulacion

bioquimica
sanguinea
normales

Controles de
plaquetas seriados
normales

IC. Dermatologia, Genética
y Cirugia Pediatrica.

Ecografia cerebral y abdominal:
normales. Eco-Doppler partes
blandas: lesion heterogénea,
solida con vasos arteriales de bajo
flujo en su interior. Compatible
con hemangioma

IC cardiologia por soplo
hiperdinamico:
Ecocardiografia:normal




Evolucion

Durante 15 dias de ingreso = Disminucion progresiva de
tamafno, cambio coloracion, se aclara de manera centripeta con
inicio de halo blanquecino.

N HEMANGIOMA
Caracteristicas clinicas CONGENITO
RAPIDAMENTE
Signos radiologicos INVOLUTIVO O
B RICH
Comportamiento (Rapidly Involuting
evolutivo Congenital
N Hemangioma)
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« TUMORES VASCULARES

* Hemangioma infantil

* Hemangiomas congénitos: RICH y NICH *(PICH)
* Tumores adquiridos

« MALFORMACIONES VASCULARES

 Alto flujo: arterial, arteriovenosa
* Bajo flujo: capilar, venosa, linfatica




ANOMALIAS VASCULARES
Clasificacion



biblioteca
Tachado


Diagnostico

* Anamnesis completa
* Exploracion fisica

* J.ocalizacion lesion
» (Caracteristicas lesion

+/- Pruebas complementarias

)

—

—  90% casos

-Dudas diagnosticas

-Valorar extension tumoral
cutanea/extracutanea

-Seguir respuesta a tratamiento
-Complicaciones

-Dx malformaciones asociadas
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Pruebas Complementarias

Hemograma y estudio de coagulacion: anemia, trombocitopenia
Ecografia simple + Doppler: prueba inicial
RMN: de eleccion. Util para decisiones terapetticas

Dirigidas:

Estudio hormonal de tiroides

Determinacion de bFGF en orina (marcador de angiogénesis activa)
Endoscopia

Estudio oftalmologico

Estudio cardiologico
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Pruebas Complementarias

* Biopsia/Estudio histologico: prueba diagnostica
definitiva

Hiperplasia vascular y proliferacion de cé€lulas
endoteliales

Inmunohistoguimica frente GLUT 1

* Positiva para Hemangiomas Infantiles, H.
hepatico multifocal

» Negativa para H. Congénitos, H. hepatico
solitario y Malformaciones vasculares
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APARICION POSTNATAL

-Desarrollo intrautero.
Igual frecuente
ninos=ninas.

-GLUT-1 negativo

-Violaceos, telangiectasias
y flebectasias

RICH: Involucion ,
rapida (Los + Fr) &

NICH: No involucion

IPICH: involucion parcial




<APARICION POSTNATAL >

Hemangioma infantil

Fase proliferativa. Van .
aumentando hasta el afio de vida. 4
meses el 80% de tamafio final

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

Fase involutiva. Siempre
desapareciendo antes de la
pubertad (entre los 10-12 afios)
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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, Neuroblastomasedaiarm :




Evolucion

Al mes de vida:

 Continda involucion de la lesion. No
ulceraciones ni otras complicaciones.
Asimetria respecto a nalga derecha.

 Nueva tumoracion en zona dorsolumbar:
0,3 cm, color aframbuesado, que aumenta
de tamafio progresivamente > probable
inicio hemangioma infantil

A los 3 meses:

RICH en gluteo izquierdo en resolucion.
Leve asimetria de nalgas.

Hemangioma  infantil  dorsolumbar
aumentado de tamafio, sin
complicaciones

Nueva lesion en taléon  derecho,
sobreelevada, rojiza que no blanquea -
probable inicio hemangioma infantil




Evolucion

A los 6 meses:

Lesion, ~ nalga _ en
resolucion, fase atrofica.

Otras lesiones estables.

A los 9 meses:

Piel redundante, atrofica
como secuela

Lesion = dorsolumbar en
involucion

Lesion talon estable




ASINTOMATICA

BUEN DESARROLLO
PONDOESTATURAL




Complicaciones
tumores vasculares

* Ulceracion (mas frecuente), sangrado y dolor

 Compromiso estructuras vitales: via aérea, periocular
(ambliopia), labios (alimentacion)

» Distorsion anatOmica: labios, nariz, pabellones auriculares,
parpados, flexuras.

 Compromiso 0rganos internos

 Insuficiencia cardiaca

* Trombocitopenia y coagulopatia por consumo

e Fendmeno Kasabach - Merrit

Por localizacion
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ACTITUD EXPECTANTE

La mayoria no van a requerir tratamiento




Tratamiento

Sintomaticos y/o0 amenaza de vida, y/o alteracion funcion del 6rgano y/o
secuelas importantes:

« H. Periorbitario altera funcion visual

 H. Subglotico si via aérea < 50%

« H. CAE altera funcidon auditiva (lenguaje)

 H. Anogenital altera funcidn urinaria o intestinal

* Complicaciones: ulceracion, sangrado o dolor.

* Crecimiento rapido con deformidad

e Con afectacion visceral 2 ICC o hemorragia grave

- HEK y angioblastoma

e Problemas psicologicos
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Tratamiento

 OBJETIVOS
Prevenir y tratar complicaciones

Prevenir la desfiguracion permanente
Minimizar el estrés psicosocial
Evitar procedimientos invasivos

Preventr, y tratar la infeccion,
dolor o cicatrizacion.
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RICH

- Actitud expectante, esperar a unos meses a la
involucion natural.

« A veces, correcciton de deformidades estéticas

postinvolutivas

 NICH
» Extirpacion quirdrgica
* Evolucion postquirargica favorable, incluso cuando
reseccion incompleta, no se observan recidivas en
bordes de reseccion.




Conclusiones

RICH son tumores vasculares infrecuentes.
Mayoria curso indolente y resolucion espontanea.

Algunos pueden conllevar, por su localizacion vy
comportamiento, un riesgo vital para el paciente, asi como
complicaciones medicas y esteticas.

Es fundamental el diagnostico diferencial (HI, MV, otros
tumores) para establecer un diagnostico correcto y ofrecer un
abordaje terapeutico adecuado en cada paciente, evitando
conductas agresivas innecesarias
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