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RESUMEN:

Los hemangiomas congénitos rapidamente involutivos son
tumores vasculares muy poco frecuentes, que se carac-
terizan por estar completamente desarrollados al nacer
(congénitos) y por tener una involucién espontanea en un
corto periodo (rapidamente involutivos). Difieren de los
hemangiomas infantiles en su apariencia, comportamiento
posnatal, histopatologia y tincién inmunohistoquimica. En
este caso describimos una paciente recién nacida con un
hemangioma del tipo RICH.
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Abstract: Rapidly involuting congenital hemangiomas are
very rare vascular tumours, that are characterized for being
completely developed at birth and for involuting in a short pe-
riod of time after birth. They differ from infantile hemangio-
mas in their appearance, postnatal behavior, histopathology
and immunohistochemical staining. In this case, we describe
a newborn patient with a RICH-type hemangioma.
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INTRODUCCION

Las anomalias vasculares son lesiones congénitas del desarro-
llo anormal del sistema vascular; han sido clasificadas desde
1996 por la Sociedad Internacional para el Estudio de Anoma-
lias Vasculares (ISSVA) en dos grandes grupos: tumores vas-
culares y malformaciones vasculares.! Dentro de los tumores
vasculares, encontramos los hemangiomas de la infancia (HI),
los hemangiomas congénitos, el hemangioendotelioma kapo-
siforme, el angioma en penacho o tufted angioma, el granulo-
ma pidgeno, entre otros.

Los hemangiomas congénitos son tumores vasculares benig-
nos que han proliferado intrautero y cuyo tamafio maximo se
presenta al nacer, por lo tanto no muestran un crecimiento
posnatal acelerado a diferencia de los hemangiomas infanti-
les. Los hemangiomas congénitos se clasifican en tres subgru-
pos: hemangioma congénito rapidamente involutivo (RICH),
hemangioma congénito no involutivo (NICH) y hemangioma
congénito parcialmente involutivo (PICH).??

A continuacion se describe un caso de un hemangioma con-
génito rapidamente involutivo (RICH) y se revisan las caracte-
risticas especificas del mismo para su conocimiento y distin-
cién de otros tumores vasculares.

CASO CLiNICO

Paciente recién nacida, en quien se observo desde el naci-
miento una tumoracion ovalada de 4 x 2 cm., de coloracion
eritemato-violacea, de consistencia firme, movil, no adherida
a planos profundos con telangiectasias en su superficie, de
bordes bien definidos, sin frémitos y localizada en la regidn
occipital.(Figura 1)

Figura 1. Tumoracion ovalada de 4 x 2 cm, coloracion eritematovioldcea, consistencia
firme, telangiectasias en su superficie, bordes bien definidos, localizada en regién

occipital.

El embarazo de la madre transcurrié sin complicaciones, y en
la ecografia obstétrica del tercer trimestre se informé proba-
ble encefalocele, por lo que se decidié el nacimiento por ce-
sarea. La paciente se encontraba hemodinamicamente esta-
ble, con un coagulograma dentro de parametros normales. La
ecografia encefalica resulté normal, sin disrupcién a nivel de
la calota craneanay la ecografia de partes blandas informaba
una formacién soélida ecogénica, de contornos parcialmente
definidos, ubicada en el plano celular subcutdneo de 35 x 17
mm con escasa sefial vascular periférica al doppler color.

Se realizé una biopsia cutanea para estudio anatomopatolo-
gico con punch ndmero 3, que informd proliferacion vascu-
lar constituida por vasos sanguineos de tipo capilar y venular
formando Iébulos, dichos vasos tapizados por células endo-
teliales planas con eritrocitos en su luz. La tincidon inmunohis-
toquimica fue negativa para GLUT-1. Estos hallazgos fueron
compatibles con un hemangioma congénito.

Con el transcurrir de los meses se observd una importante re-
duccién de volumen de la tumoracion, que presentaba a los 6
meses de edad un drea pequefia de piel redundante en dicho
sitio, lo que define finalmente, el subtipo RICH de hemangio-
ma congénito.(Figura 2)
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DISCUSION

Los hemangiomas congénitos son tumores vasculares infre-
cuentes cuya fase proliferativa ocurre por completo intraute-
ro. Por ello, estdn desarrollados en su totalidad al nacer vy,
a diferencia de los hemangiomas infantiles, no crecen luego
del nacimiento.? La involucion del RICH inicia poco después
del nacimiento, y puede presentarse con costras y ulcera-
cién. Eventualmente, luego de la involucion puede dejar ane-
todermia residual o piel redundante con flujo sanguineo nor-
mal. 3 Los lugares mas comunes donde se localiza este tipo de
hemangiomas son la cabeza, cuello y extremidades.*

El diagnéstico se realiza en base a la presentacion clinica, el
examen fisico y evolucién de la lesion desde el nacimiento. Si
el diagnodstico no esta claro, puede ayudar al mismo la reso-
nancia magnética que muestra al RICH como un tumor T2-hi-
perintenso con vasos de flujo rdpido dentro y adyacente a
la masa; en la angiografia se pueden observar aneurismas
arteriales y grandes venas drenantes dilatadas.>® Los estudios
Doppler de RICH inicialmente muestran un flujo rapido y lue-
go el flujo se vuelve normal en el momento en que el tumor
ha involucionado por completo. Se han detectado tumores
vasculares fetales utilizando ultrasonido tan pronto como
finalice el primer trimestre, pero se ven mas comunmente
durante el segundo trimestre.”

Histolégicamente los RICH se caracterizan por mostrar l6bu-
los bien definidos y de tamafio variable que contienen pe-
queios capilares y vasos de drenaje prominentes en la der-
mis y tejido subcutdneo. A menudo hay menos l6bulos en el
centro de la lesidn, ya que en dicha zona se inicia la involu-
cion. A diferencia de los hemangiomas infantiles, todos los
hemangiomas congénitos son transportadores de glucosa-1
(GLUT1) negativos.®

Se han descrito complicaciones asociadas a los RICH como
trombocitopenia y coagulopatias (disminucion del fibrinoge-
no y elevacion del dimero D) que se presentan habitualmente
en tumores mayores a 5 cm.8 La practica en los casos que no
presentan las complicaciones descritas es la observacion; sin
embargo, en presencia de ulceracion y sangrado pueden re-
querir resolucién quirdrgica.®

El hemangioma congénito rapidamente involutivo es un tu-
mor vascular poco frecuente que generalmente presenta
buen prondstico, y no requiere conductas terapéuticas agre-
sivas. Promover su conocimiento nos facilita un diagnéstico
preciso y resultados terapéuticos efectivos.
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Figura 2. Evolucion
del  hemangioma
congénito desde el
nacimiento hasta los
6 meses.
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