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Casos CLiNICOS

Hemangioma de crecimiento minimo o detenido

con lipoatrofia: presentacion de un caso clinico
Christine Pochls-Risco!, Camila Arriagada-Egnen?, Paula Hashan', Daniel Mufioz®

RESUMEN

Los hemangiomas de la infancia (HI) son tumo-
res vasculares que presentan un patrén evolutivo
caracteristico. Existe un subgrupo de HI que pre-
senta un tipo de crecimiento distinto denominados
hemangiomas de la infancia con crecimiento mini-
mo o detenido (HI-CMD). En estos, el componen-
te proliferativo no supera el 25% de la superficie
total; ademas, afecta a ninos de al menos dos meses
de edad en la consulta inicial o a nifios menores
de dicha edad en los que se realiza un seguimiento
mayor a 2 meses. Los HI- CMD con lipoatrofia son
una variante poco frecuente de HI de la cual exis-
ten escasos reportes en la literatura.

El objetivo de nuestro trabajo es presentar un caso
de HI-CMD con lipoatrofia en una lactante. Los
HI-CMD presentan un desafio diagnostico ya que
deben ser reconocidos precozmente y diferencia-
dos de otras lesiones vasculares.

Palabras claves: hemangioma; lipoatrofia; he-
mangioma de crecimiento minimo o detenido; neo-
plasia de tejido vascular

SUMMARY

Infantile hemangiomas (IH) are vascular tumors
that present a characteristic evolutive pattern.
There is a subgroup of hemangiomas that pre-
sents a different type of growth called infantile
hemangiomas with minimal or arrested growth
(IH-MAG). In these, the proliferative component
does not exceed 25% of the total surface; it also
affects children of at least two months of age in
the initial consultation or children under that age
in which a follow-up of more than 2 months is
carried out. IH-MAG with lipoatrophy is a rare
variant of IH of which there are few reports in
the literature.

The aim of our report is to present a case of IH-
MAG with lipoatrophy in an infant. IH-MAGs
present a diagnostic challenge since they must be
recognized early, and differentiated from other
vascular lesions.

Key words: hemangioma; lipoatrophy; heman-
gioma with minimal or arrested growth; neo-
plasm of vascular tissue

os hemangiomas de la infancia (HI) son tumo-

res vasculares de células endoteliales hiperpla-

sicas que presentan un patrén evolutivo carac-
teristico, con una fase inicial, crecimiento rapido, ¢
involucion.' Existe un subgrupo de HI que no presen-
ta este tipo de crecimiento denominados hemangio-
mas de la infancia con crecimiento minimo o detenido
(HI-CMD). Los HI-CMD, se diferencian de los HI
clasicos por presentar un comportamiento biolégico
distinto cumpliendo los siguientes criterios: 1) presen-
tan un componente proliferativo, definido como una
area roja brillante papulosa en placa o nodular, que no
supera el 25% de su superficie total y 2) afectan a nifios

134

mayores de 2 meses de vida en la consulta inicial, o
bien a menores de dicha edad con seguimiento mayor
a dos meses, durante los cuales las lesiones conservan
la caracteristica previamente citada.” En la literatura
existen multiples nomenclaturas correspondientes a
HI-CMD: Hemangioma macular con apariencia de
macula en vino de oporto,” hemangioma reticular,* he-
mangiomas telangiectasicos en placa,” hemangiomas
abortivos y hemangiomas con crecimiento minimo.® A
diferencia de otros tumores vasculares, comparten con
los HI clasicos la expresion del receptor GLUT-1 (+);
con mayor frecuencia se localizan en el hemicuerpo
inferior.?
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Los HI-CMD presentan un desafio diagnoéstico de-
bido a que deben ser reconocidos precozmente y di-
ferenciados de otras lesiones vasculares con diferente
evolucion y pronostico.! E1 HI- CMD con lipoatrofia
es una variante poco frecuente de HI de la cual existen
escasos reportes en la literatura.’

CAso cLiNICO

Lactante de sexo femenino de 5 meses, sin anteceden-
tes morbidos perinatales, nacida de término de un
embarazo fisiologico. Consulté por lesion en muslo
derecho desde el nacimiento, con escaso crecimiento
inicial, y posterior disminucién de tamafo. Al examen
fisico se observé placa rojo violacea, con areas de te-
langiectasias y centro atréfico; en su periferia, presen-
taba papulas color rojo brillante que abarcan menos
de un 25% del total de la lesion (Figura 1y 2). Se soli-
cité ecografia doppler de partes blandas que informé
disminucién del espesor del subcutaneo de aspecto
retractil en cuyo centro habia un area hipoecogénica
irregular tubular con escasa sefial vascular al doppler
color que impresionaba corresponder a estructuras ~ Figura?2
vasculares. Con el diagnéstico de HI-CMD, previa Papulas color rojo bril.l?nte en periferia que abarcan menos de un
Ny . , e, . 25% del total de la lesion.
evaluacion por cardiologia, se inici6 tratamiento con
propanolol 2mg/kg/dia. Nuestra paciente presentd
una evolucién favorable; con importante involucién
de la lipotroafia y atenuacion de la placa rojo violacea,
observandose s6lo telangiectasias residuales al control
alos 18 meses de edad (Figura 3).

Figura 3
Fotografia evolutiva a los 18 meses. Se observa atenuacion del
hemangioma con telangiectasias residuales y disminucion de la
lipoatrofia.

Figura 1
Placa rojo violacea con areas de telangiectasias y centro atréfico
cuya extension abarca gran superficie del muslo del paciente.
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Di1scUSION

Los HI-CMD se presentan clinicamente como una
placa o tumor plano de un color que varia del rosado
a purpura, con multiples telangiectasias finas o gruesas
agrupadas con pequenas maculas anémicas formando
una red reticular caracteristica, dentro de una zona
blanquecina vasocontraida.? Sin embargo, en algunas
series clinicas se ha descrito ausencia de halo palido.'
Como aspecto variable caracteristico se pueden en-
contrar venas drenantes levemente prominentes deba-
jo de la decoloracion vascular. El componente proli-
ferativo se ubica predominantemente en la periferia
de las lesiones como pequenas papulas rojo brillante o
como tipo papula-placa francamente mas evidente en
aquellos HI-CMD con aspecto reticular. '

El HI- CMD con lipoatrofia es una variante poco fre-
cuente de HI de la cual existen escasos reportes en
la literatura.” También se han descritos casos de HI-
CMD asociados a hipertrofia de tejidos blandos.” La
lipoatrofia ha sido descrita en 3 patrones en algunos
casos combinados 1) focal y principalmente con de-
presion cutanea central 2) lipoatrofia semicircular con
depresion parecido a una banda 3) atrofia segmenta-
ria de tejidos blandos.” La ubicaciéon mas frecuente de
los HI-CMD pareceria ser el segmento inferior del
cuerpo definido como abdomen bajo el ombligo, los
muslos, area genital y extremidades inferiores,? a di-
ferencia de HI clasicos que son mas frecuentes en la
cabeza y cuello.

En la literatura se ha propuesto que la patogenia de los
hemangiomas podria ser en respuesta a un ambien-
te local hipoxico, llevando al reclutamiento de células
progenitoras endoteliales y a vasculogénesis subse-
cuente.” La hipoxia aparentemente también juega un
rol importante en la adipogénesis. Se ha visto que la
hipoxia reduce tejido adiposo inhibiendo la diferen-
ciacién del adipocito, lo que explicaria la lipoatrofia
y angiogénesis por modulacion de la produccién vy se-
crecion de factores angiogénicos (factor de crecimien-
to endotelial vascular, proteina angiopoyetina-like 4 y
leptina) secretada por adipocitos.”’

El diagnostico es esencialmente clinico. Si existen du-
das diagnosticas, se requiere valorar extensiéon, moni-
torizar respuesta a tratamiento, complicaciones o ano-
malias asociadas se puede solicitar ecografia de partes

blandas con Doppler color o RMN con contraste.
Dado que los HI-CMD son clinicamente reconocidos
como variantes de bajo riesgo de HI, Ia biopsia cuta-
nea usualmente no es necesaria para su confirmacion
diagnostica.?

Se han descrito patrones dermatoscopicos que po-
drian ayudar en el diagnostico de HI-CMD. A dife-
rencia de los hemangiomas infantiles clasicos, en los
cuales se observan lagunas bien definidas en un fondo
de pigmentacion rojiza-azulada, en los HI-CMD se
observan areas ovales eritematosas, con vasos telan-
glectasicos rojizos, gran red de vasos azulados o areas
blancas-grisaceas. Esto los diferencia también de la
dermatoscopia de las malformaciones capilares, que
se describe con glébulos y puntos rojizos, vasos linea-
les tortuosos que pueden constituir anillos, velo gris-
blanquecino o halo pélido perifolicular.'

Los principales diagnoésticos diferenciales son otras
lesiones vasculares como: malformaciones vasculares
capilares (nevus flammeus), malformaciones capilares
por mutaciones del gen RASALI (sindrome de malfor-
maciones capilares y malformaciones arteriovenosas
—MC MAV-) y hemangiomas congénitos no involuti-
vos o parcialmente involutivos (NICH 6 PICH).! La
presencia GLUT-1 (+) permite diferenciarlo de otros
tumores vasculares como hemangiomas congénitos,
hemangioendotelioma kaposiforme y angioma en pe-
nacho, asi como de malformaciones vasculares.! En
particular, el HI-CMD con lipoatrofia debe ser clinica-
mente diferenciado de malformacién capilar, heman-
gioma congénito de involucion rapida con lipoatrofia
secundaria (secuela) y cutis marmorata telangiectasica
congénita focal y atrofica.’

No existe consenso respecto al tratamiento de los HI-
CMD. Este tipo de hemangioma tienen tendencia a la
atenuacion con el tiempo por lo que no seria necesa-
rios tratarlos a menos que hubiese una complicacion
o un riesgo de secuela estética, por lo tanto, tendria
las mismas indicaciones de tratamiento que para HI
clasico.>!" En este caso se decidid, en conjunto con los
padres, iniciar propranolol dado el gran tamafio de la
lesion para evitar secuela estética.

En los casos descritos de HI-CMD con lipoatrofia,
el seguimiento desde 8 meses a 9 anos mostré nota-
ble resolucion en todos los casos.” Al control a los dos



anos persiste leve lipoatrofia de area involucrada sin
diferencias significativas en la mediciéon de longitud
de miembros.” Nuestro caso destaca por la evidente
lipoatrofia en la consulta inicial, la que present6 una
importante involucion al control a los 18 meses (Figura
3). La presencia de un HI-CMD no es predictiva del
patron evolutivo de hemangiomas clasicos que pudie-
ran estar presentes en el mismo individuo.?

Respecto a las complicaciones asociadas, existen re-
portes de pacientes con HI-CMD segmentarios facia-
les que han sido asociados a sindrome de PHACE y
segmentarios de extremidades inferiores y zona peri-
neal que han sido asociadas con anomalias urogeni-
tales y anorrectales, sindrome LUMBAR y complica-
clones severas como ulceras profundas y sobrecarga
cardiaca con riesgo vital.>*'? No existe consenso claro
para definir el tamano de un HI-CMD que requiera
rapido estudio complementario,” pero se recomienda
seguir indicaciones similares a las descritas para los HI
clasicos."

Las ulceraciones, tanto profundas como superficiales,
son en general mas frecuentes en los HI-CMD que
en los HI clasicos, ocurriendo hasta en un 30% de los
HI-CMD; siendo ulceraciones profundas en aproxi-
madamente 20% de los pacientes. Las ulceraciones
se ubican indistintamente en ambos componentes
del HI-CMD, tanto en la region proliferativa como en
la no proliferativa. Las ulceraciones en aquellos HI-
CMD con patrén reticular localizados en extremida-
des superiores o inferiores han sido descritas hasta en
un 67% de los casos."

CONCLUSIONES

El HI-CMD es un subtipo de HI con un comporta-
miento biologico distinto y mayor riesgo de ulcera-
cion. El componente vascular y la lipoatrofia tienden a
atenuarse con el tiempo por lo que las indicaciones de
tratamiento serian las mismas que para el HI clasico.
Se presenta este caso para considerar esta entidad al
enfrentarse al diagnostico diferencial de lesiones vas-
culares de la infancia.
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