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Resumen

El presente documento actualiza el consenso espafiol sobre hemangioma infantil (HI)
de 2016, en base a la literatura existente y a la experiencia de un panel de expertos. El
HI es el tumor vascular pediatrico mas frecuente. Su diagndstico es generalmente

clinico, y normalmente se resuelve de manera espontanea, pero en un 10-15% de los
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casos deriva en complicaciones graves. Los datos muestran que una intervencion
temprana y con tratamientos de larga duracién mejora los resultados, lo que subraya la
necesidad de pautas claras para el manejo de pacientes con HI. En esta actualizacién,
se remarca la utilidad de la escala IHReS para la derivacion del paciente con HI, la
importancia de la implementacion de la telemedicina para la atencién de pacientes con
HI, la seguridad del tratamiento con betabloqueantes y la extension del tratamiento con

propranolol hasta incluso 24 meses.
Abstract

This document updates the 2016 Spanish consensus on infantile hemangioma (IH)
based on the currently existing scientific medical literature and the experience of a panel
of experts. |H is the most frequent pediatric vascular tumor, is often diagnosed clinically,
and usually resolves spontaneously. However, in 10%-15% of cases it results in severe
complications. Data show that early intervention and long-term treatment improves
outcomes, underscoring the need for clear clinical practice guidelines on the
management of patients with IH. This update highlights the usefulness of the IHReS
scale for IH patient referral, the importance of telemedicine implementation for IH patient
care, the safety of beta-blocker therapy, and the extension of propranolol regimens up to
24 months.
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Abreviaturas

ARM: angiografia por resonancia magnética, ECA: ensayo controlado aleatorio, GPC:
guia de practica clinica, HI: hemangioma infantil, HSS: escala de severidad de
hemangiomas (del inglés, hemangioma severity scale), IHReS: puntuacién de
derivacion del hemangioma infantil (del inglés, infantile hemangioma referral score), IR:
infrarroja, LUMBAR : lower body with urogenital anomalies, IH ulceration, spinal cord
malformations, bony defects of the spine and lower extremity, anorectal malformations,
arterial anomalies and/or renal anomalies, PHACE: posterior fossa malformations,
hemangioma, arterial anomalies, coarctation of the aorta/cardiac defects, and eye
abnormalities, PICO: paciente-intervencion-comparacion-desenlace (del inglés,
outcome), RM: resonancia magnética, RS: revision sistematica, SIGN: Scottish
Intercollegiate Guidelines Network, SNC: sistema nervioso central; TC: tomografia
computarizada

Page 3 of 25



1. Introduccion

El hemangioma infantil (HI) es el tumor vascular mas comun en la infancia (1). El HI
afecta aproximadamente al 5% de recién nacidos y presenta una incidencia que oscila
entre el 2 y el 10% (2). Los HI son mas frecuentes en el sexo femenino, prematuros y
recién nacidos de bajo peso (2).

El diagnéstico de HI es generalmente clinico, aunque las técnicas de imagen y la biopsia
pueden considerarse en situaciones concretas (3). Los HI crecen rapidamente durante
los primeros meses, pero generalmente involucionan de manera espontanea (4). De
todas formas, en el 10-15% de los casos el HI desarrolla complicaciones graves, tales
como fallo cardiaco o ulceracién (2). Ademas, se ha visto que algunos HI se asocian al
sindrome PHACE (posterior fossa malformations, hemangioma, arterial anomalies,
coarctation of the aorta/cardiac defects, and eye abnormalities) o LUMBAR (lower body
with urogenital anomalies, IH ulceration, spinal cord malformations, bony defects of the
spine and lower extremity, anorectal malformations, arterial anomalies and/or renal
anomalies), que pueden presentar complicaciones cardiovasculares o del sistema
nervioso central (SNC) o alteraciones perineales y genitourinarias, respectivamente (5,
6). Una intervencion temprana y con tratamientos de larga duracion ha mostrado una
mejora en las consecuencias derivadas del HI (7). De entre los tratamientos disponibles,
el propranolol oral ha demostrado ser efectivo y seguro para el tratamiento de HI, y se
ha erigido como el tratamiento de primera linea para pacientes con HI (4).

En 2016, se elaboré un documento de consenso a nivel espanol basado en la evidencia
disponible y en la experiencia de diferentes expertos con el fin de reducir la variabilidad
en el manejo de pacientes con HI y utilizar el documento como guia para todos los

profesionales sanitarios implicados (5).

El conocimiento sobre HI ha crecido sustancialmente en la Uultima década,
especialmente en lo que respecta al momento y naturaleza de la proliferacion y la
involucion, las secuelas y las nuevas opciones de tratamiento (8). Ademas, para
garantizar la vigencia de las recomendaciones, es clave que un documento de consenso
se mantenga actualizado. En este contexto, surge la necesidad de actualizar el
documento de consenso esparol sobre HI del afio 2016.

El objetivo de este documento de consenso es proporcionar recomendaciones practicas
que permitan homogenizar el abordaje diagndstico y terapéutico de pacientes con Hl,

sin olvidar la medicina personalizada.
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2. Material y métodos

El presente documento es el resultado de una busqueda sistematica no exhaustiva de
literatura y una investigacion cualitativa con un comité cientifico multidisciplinar. Este
comité estaba formado por 15 especialistas clinicos [12 de dermatologia (80%), 1 de
cirugia pediatrica (6.7%) , 1 de cardiologia pediatrica (6.7%) y 1 de pediatria (6.7%] con
amplia experiencia en el manejo de pacientes con HI. Todos los participantes provenian
de diferentes entornos dentro del territorio espanol.

Los participantes del consenso se seleccionaron en base a su amplia experiencia en el
campo de la dermatologia pediatrica, cirugia pediatrica, cardiologia pediatrica o
pediatria, asi como la representatividad territorial. Todos los integrantes del consenso
poseen mas de 15 afos de experiencia profesional en su campo. Adicionalmente, se
consider6 la participacion en actividades de sociedades cientificas y el numero de
publicaciones. Todos los integrantes del comité cientifico participaron en la publicacion
de, al menos, 20 articulos cientificos indexados en PubMed y/o son revisores de revistas
cientificas nacionales e internacionales. Por ultimo, los expertos integrantes del comité
cientifico no tienen conflictos de intereses determinantes para la consecucion de este

trabajo.

Se plantearon 14 preguntas clinicas en formato PICO (Paciente, Intervencion,
Comparacion, Desenlace), agrupadas segun tematica y donde cada pregunta podia
incluir distintas sub-preguntas. La Tabla 1 muestra las preguntas clinicas planteadas.

Tabla 1. Preguntas clinicas en formato PICO planteadas.

Numero Pregunta

a. Como se debe llevar a cabo una correcta estratificacion del riesgo de

desarrollo de hemangioma o riesgo de complicaciones?

b. ¢ Como mejorar la identificacion de las posibles complicaciones y secuelas?

¢, Se consideran las escalas HSS e IHReS como herramientas utiles para evaluar

el riesgo vy la derivacion del paciente, respectivamente? ; En qué momento deben

2

usarse?

¢, Se considera que el cuero cabelludo es un nuevo segmento de clasificacion de
3 HI?

¢, Cuales son las herramientas actualmente disponibles para el diagnéstico del
4 HI?
5 ¢ Cual es la utilidad de las pruebas de imagen en el diagndstico del HI?
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En pacientes con sindrome de PHACE, ;cual es la seguridad de los distintos

tratamientos?

a. Entre las opciones actuales de tratamiento, ¢ cual es el tratamiento de primera

linea?

b. ¢ En qué perfiles de pacientes se usa cada uno de los tratamientos disponibles?
c. Incluir la indicacién de cirugia y fuentes de luz.

d. Dosis de propranolol.

e. Impacto en el suefio. Cambio en los patrones del suefio.

f. Evaluacién antes del inicio de tratamiento.

g. ¢Cirugia precoz o solo cuando hay riesgo de secuelas?

¢, Cual es el abordaje terapéutico del hemangioma ulcerado?

¢, Como debe ser el tratamiento en pacientes de bajo peso y prematuros?

10

a. ¢ Es posible alargar el tratamiento con propranolol mas de 6 meses?

b. ¢ Se puede iniciar en pacientes mayores de 5 meses?

11

¢, Como debe realizarse el abordaje de las secuelas de los tratamientos con
laser o cirugia?

12

ayb. ;Como debe realizarse la monitorizacién del paciente?

c. ¢ Cuales son las ventajas de la monitorizacion telematica en los pacientes con
HI?

13

¢,Como se utiliza la termografia para la monitorizacion de la respuesta al

tratamiento del HI?

14

¢ Qué beneficios aporta la educacion sanitaria familiar en los pacientes con HI?

HI: hemangioma infantil; HSS: escala de severidad de hemangiomas (del inglés, hemangioma severity
scale); IHReS: puntuacion de derivacion del hemangioma infantil (del inglés, infantile hemangioma referral
score); PHACE: posterior fossa malformations, hemangioma, arterial anomalies, coarctation of the

aorta/cardiac defects, and eye abnormalities.

Se realizd una busqueda escalonada enfocada en identificar las publicaciones
nacionales e internacionales relevantes y con una metodologia clara, que abordaran las
preguntas seleccionadas. Se aplicaron restricciones de fecha de publicacion,

seleccionandose publicaciones posteriores a la realizacién del documento de consenso

Revisidn sistematica de la literatura

del 2016 y solo se incluyeron estudios publicados en inglés o espanol.
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En primer lugar, se identificaron las guias de practica clinica (GPC) nacionales e
internacionales. En segundo lugar, la busqueda se dirigi6 a identificar revisiones
sistematicas (RS) que respondieran a las preguntas definidas. Posteriormente se
identificaron los estudios primarios, ensayos controlados aleatorios (ECAs) y estudios
observacionales cuando la evidencia encontrada no fue suficiente para responder a las
preguntas propuestas. Para la busqueda de las publicaciones de interés, las siguientes
bases de datos fueron utilizadas: Up to Date (Society guideline links), Pubmed (Medline),
CENTRAL (Cochrane Central Register of Controlled Trials) y TRIP database.

La seleccion de los estudios se desarroll6 en dos fases de cribado. Primero por titulo y
abstract, y después por texto completo. Un revisor examind de forma independiente los
estudios para determinar si cumplieron con los criterios de elegibilidad de esta revision.
En caso de discrepancia se consulté con un segundo revisor. Las referencias se

gestionaron con el software online de Rayyan QCRI.
2.2. Investigacion cualitativa y elaboracion de las recomendaciones

Se llevo a cabo una reunién presencial donde los expertos clinicos debatieron acerca
de la evidencia disponible, respondieron a las preguntas planteadas y elaboraron una
serie de recomendaciones sobre el manejo de pacientes con HI.

Los porcentajes de acuerdo y desacuerdo para cada recomendacion fueron calculados
con la escala de Likert (9). Se considerd consenso cuando el acuerdo era = 80% (10,
11). Un acuerdo del 100% se considerd unanimidad. Se consider6 discrepancia cuando
el grado de acuerdo se encontré entre el 66% y el 79%. Rechazo se consideré cuando
el grado de acuerdo fue inferior al 66%.

El nivel de evidencia y el grado de recomendacion se evaluaron con las guias SIGN
(Scottish Intercollegiate Guidelines Network) 2019 (12).
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3. Resultados

Se identificaron un total de 107 publicaciones. De estas, se descartaron 7 porque: (i) no
responden a las preguntas definidas, (ii) indican estudios con animales, y (iii) no
corresponden al alcance del documento. La lista de los articulos incluidos se muestra
en la Tabla A.1 (Apéndice).

La Tabla 2 muestra las recomendaciones obtenidas con el nivel de evidencia, grado de

recomendacién y grado de acuerdo para cada una de ellas.

Tabla 2. Recomendaciones obtenidas en la reunién presencial.

Nivel de Grado de Grado de

Recomendacién . . P,
evidencia | recomendacion acuerdo

1a. Para una correcta evaluacién del riesgo
incrementado de hemangiomas que puede
tener un recién nacido se recomienda tener
en cuenta los siguientes factores:

- Sexo femenino

- Raza blanca

- Prematuridad

- Bajo peso al nacer
- Edad materna avanzada 2++ B Unanimidad
- Embarazo de gestacion multiple
- Placenta previa y preeclampsia
- Terapia con progesterona

- Utilizacién de tecnologia de
reproduccioén asistida o
procedimientos invasivos, tales
como biopsia de vellosidades
coriénicas

1b. Para mejorar la identificacion de las
posibles complicaciones y secuelas se
recomienda:

- La evaluacion precoz (antes de las
4 semanas de vida) para ver la
evolucion del o los hemangiomas y
estratificar segun el riesgo

- Valorar cada lesion por separado 4 D Unanimidad
- Realizar revisiones en cada visita

También puede ser necesaria la realizacién
de estudios complementarios para
determinar anomalias estructurales
asociadas como ecocardiograma, ecografia
hepética o cerebral, resonancia magnética
(RM) cerebral, abdominal o pélvica, examen
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oftalmoldgico y estudios analiticos para
determinar las hormonas tiroideas.

2. Las escalas HSS e IHReS son
herramientas validadas y utiles en la
valoracion inicial de un Hl.

- Laescala HSS es util para
determinar la gravedad inicial del

hemangioma, incluyendo el impacto 2+ Unanimidad
en la calidad de vida y la necesidad
de iniciar tratamiento.
- Laescala IHReS es util para la
derivacion de pacientes por parte de
médicos no expertos.
3. Se recomienda la consideracién de los
hemangiomas segmentarios del cuero
cabelludo como un nuevo segmento de
clasificacién de Hl junto a los ya conocidos 4 Unanimidad
de S1 a S4. En los pacientes con Hl
segmentarios del cuero cabelludo debe
descartarse sindrome PHACE.
4. Las herramientas actualmente disponibles
para el diagndstico de HI son:
- El diagnéstico del HI es clinico y se
basa en la historia clinica y la
exploracion fisica en base al aspecto
caracteristico.
- Enlos casos de diagndstico incierto, 2+ Unanimidad
0 si es necesaria una evaluacion de
la extension, se recomienda la
realizacion de pruebas de imagen de
la lesion.
- Enlos casos atipicos puede
realizarse una biopsia para descartar
otras afecciones.
5. La ecografia es la prueba de imagen de
eleccion en caso de duda diagnéstica o para
determinar la extension, lo que ocurre con
mayor frecuencia en los HI profundos,
parotideos, orbitarios o periorbitarios.
Los HI orbitarios pueden precisar la RM para
determinar su extension en profundidad.
Las pruebas de imagen son necesarias en
2+ Unanimidad

los siguientes contextos para descartar
anomalias asociadas:

- Pacientes con 5 o0 mas HI: ecografia
abdominal

- Pacientes con hemangioma
segmentario de diametro =5 cm en
cara, cuello o cuero cabelludo:
angiografia por resonancia
magnética (ARM) cerebral y cervical,
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ecocardiografia, RM de craneo con
contraste

- Pacientes con hemangioma
segmentario lumbosacro, perineal o
gluteo: realizar ecografia renal y RM
de columna lumbosacra para
descartar disrafismo espinal oculto
(en menores de 3-4 meses puede
valorarse la ecografia lumbosacra
como alternativa)

- Hemangiomas segmentarios de linea
media lumbosacra o sacrocoxigea:
RM espinal. Dado que no es una
prueba invasiva, puede considerarse
realizar también ecografia pélvica-
vejiga

- Hemangiomas segmentarios de la
region pélvica: ecografia pélvica /
vesical

6. El tratamiento con betabloqueantes se
considera seguro para los nifios con
sindrome PHACE.

Se debe utilizar la dosis mas baja posible de
propranolol oral. La dosis inicial es de 0.5 0 1
mg/kg/dia en la primera semana,
aumentando progresivamente hasta 2 o
hasta un maximo de 3 mg/kg/dia. La dosis
6ptima se alcanza lentamente para minimizar
los cambios bruscos de la presién arterial.

2+

Unanimidad

7a. En los HI con indicacion absoluta de
tratamiento, el propranolol oral es la primera
linea de tratamiento.

1++

Unanimidad

7b. Los corticoides orales (prednisona o
prednisolona) estarian indicados si no se
puede administrar betabloqueantes.

El atenolol o el nadolol oral serian
alternativas en caso de intolerancia a
propranolol.

El timolol tépico puede prescribirse para los
HI pequenos y/o superficiales.

1++

Unanimidad

7c. La terapia con fuentes de luz puede ser
beneficiosa en las lesiones ulceradas que no
responden y en los HI con secuelas.

La cirugia puede ser eficaz para lesiones
ulceradas localizadas y lesiones con
repercusiones estéticas. La escision
quirargica del HI se valora de manera
individualizada.

2++

Unanimidad

7d. La dosis de propranolol oral aprobada es
de 1 a 3 mg/kg por dia. La decisidén debe
tomarse bajo criterio clinico.

1++

Unanimidad

Page 10 of 25



7e. Se debe informar a los padres y
familiares de que los trastornos del suefio
son los efectos adversos mas comunes del
propranolol. Ajustar el momento de la
administracion del tratamiento puede ayudar
a mitigar estos efectos.

Los trastornos graves del suefio pueden
provocar la interrupcion de la medicacion y
afectar la calidad de vida de los pacientes y
de los padres.

Unanimidad

7f. Antes del inicio del tratamiento con
propranolol oral se recomienda la
determinacion de la presion arterial, la
frecuencia cardiaca y la auscultacion
cardiopulmonar.

2+

Unanimidad

7g. La decision de una intervencion
quirargica en la fase proliferativa depende de
situaciones excepcionales [tipo clinico y
localizacion del HI, y sintomatologia
determinada (dolor y sangrado)].

Unanimidad

8. El tratamiento de los HI ulcerados incluye
cuatro aspectos principales:

- cuidado local de la herida

- reduccion del dolor

- reduccién de la proliferacién

- tratamiento en caso de
sobreinfeccion

Se recomienda iniciar cuanto antes el
tratamiento del HI ulcerado con curas locales
(apdsitos no adhesivos y/o cremas barrera
+/- antibiético tépico) y con medidas de
analgesia.

Cuando esté indicado utilizar propranolol por
via oral es preferible iniciar el tratamiento a
dosis por debajo de 1 mg/kg/dia y escalar
lentamente la dosis (de <1 mg/kg/dia a 2
mg/kg/dia). A menudo se utilizan fuentes de
luz como adyuvante.

En algunos hemangiomas ulcerados que no
responden al propranolol ni a la terapia con
fuentes de luz es posible que se necesiten
otras opciones terapéuticas, como anadir
corticosteroides orales o realizar
intervenciones quirurgicas.

Unanimidad

9. Los prematuros son el grupo de mayor
incidencia, el de mas alto riesgo de efectos
secundarios de los tratamientos disponibles
y también el peor estudiado.

No se ha establecido un tratamiento basado
en la evidencia para el Hl en los recién
nacidos prematuros.

1+

Unanimidad
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El abordaje terapéutico en estos pacientes
debera ser cauteloso y debe monitorizarse
con un seguimiento estrecho. Se deben
tomar especiales precauciones con los
tratamientos e insistir en la monitorizacion.

Los pacientes deben ser remitidos a un
especialista para recibir tratamiento.

Se utiliza generalmente propranolol oral. Se
deben plantear esquemas de inicio,
mantenimiento y dosis incrementales de
propranolol. Usar con precaucion en
menores de 5 semanas de edad corregida
en los casos que sea de gran importancia, e
iniciar el tratamiento de forma precoz y bajo
monitorizacion estrecha.

En este subgrupo de pacientes, durante el
tratamiento con propranolol es necesario
monitorizar las constantes vitales e iniciar
con una dosis de 0.5 mg/kg/dia.
Probablemente sea mas seguro usar una
dosis inicial de propranolol de 0.5 mg/kg/dia
e ingresar al lactante al menos entre 2 y 4
horas al inicio del tratamiento y con los
incrementos de la dosis.

Se debe controlar cuidadosamente la diarrea
y la pérdida de peso ademas de la
bradicardia y la tensién arterial.

En caso de intolerancia o efectos
indeseables a propranolol podria intentarse
atenol o corticoides como alternativa.

Se necesitan mas estudios de seguridad del
uso de betabloqueantes tépicos en
prematuros.

10a. El tratamiento con propranolol se puede
alargar mas alla de 6 meses, llegando hasta
12 o incluso, de forma excepcional, mas de
24 meses.

Existe mayor riesgo de recrecimiento en
aquellos pacientes en los que se suspendio
el tratamiento a <12 meses de edad (y
especialmente antes de los 9 meses), y el
riesgo mas bajo fue en aquellos en quienes
el tratamiento se suspendio6 entre los 12y 15
meses de edad.

2+

Unanimidad

10b. La introduccién de propranolol después
de la fase proliferativa, e incluso mas alla de
1 afio parece ser seguro y eficaz.

Se debe de tener en cuenta que la eficacia
del tratamiento con propranolol es mejor si
se inicia el tratamiento en la fase de
crecimiento del hemangioma, y cuanto antes
se hace, los resultados funcionales y/o

2+

Unanimidad
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estéticos son mejores y también previene la
aparicion de complicaciones.

11. El abordaje de las secuelas de los
tratamientos con laser o cirugia debe
realizarse:

- Se debe de tener en cuenta que
algunas secuelas pueden mejorar
espontaneamente después del
tratamiento del hemangioma o
incluso tras actitud expectante, pero
es posible que se necesiten
procedimientos invasivos incluyendo
fuentes de luz o cirugia para lograr
resultados estéticos satisfactorios.

- Los hemangiomas faciales son los
mas propensos a tratamiento
quirargico o fuentes de luz por las
connotaciones estéticas.

- La deformidad por residuo adiposo y
la cicatriz por ulceracion se corrigen
con cirugia y fuentes de luz.

- Latelangiectasia requiere
tratamiento con fuentes de luz.

- Se debe priorizar la prevencion y el
reconocimiento temprano de las
secuelas.

2++

Unanimidad

12a. La monitorizacién del paciente debe
incluir la evaluacién de cualquier
acontecimiento adverso o efecto secundario.

Es importante vigilar la frecuencia cardiaca
debido al riesgo de bradicardia y los
sintomas gastrointestinales.

12b. Durante la etapa proliferativa se
recomienda un seguimiento clinico al mes y
posteriormente cada 3 meses. En la fase
involutiva pueden realizarse revisiones mas
espaciadas. Puede ser necesario un
seguimiento mas frecuente en caso de
ulceracién o aumento de tamafio de las
lesiones.

La termografia infrarroja (IR) dindamica puede
utilizarse para la monitorizacion de
pacientes:

- Puede seguir la respuesta al
tratamiento y detectar cambios antes
de que sean visibles.

- Los mapas de distribucion térmica
pueden utilizarse para tratamientos
locales especificos.

- Puede ayudar a identificar a los
pacientes que no responden y a
controlar el progreso individual.

Unanimidad
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12c. La telemedicina / consulta virtual
permite:

- Una valoracion precoz de los casos
pediatricos.

- Reduce la edad de inicio del
tratamiento en lactantes con Hl.

- Una derivacion rapida a
subespecialistas ambulatorios para
la monitorizacion.

- Ayuda a disminuir las visitas a
urgencias para la monitorizacion de

pacientes.
Consenso

- Ofrece un modo de consulta comodo
y a distancia ofreciendo un plan de
tratamiento mas accesible y menos
engorroso, reduciendo los
desplazamientos y el tiempo.

- La seleccion rapida de casos criticos
en zonas desatendidas aumentando
el acceso de los pacientes
vulnerables a una atencion de alto
valor.

- Optimiza los resultados mediante la
prevencion de complicaciones y la
mejora del inicio del tratamiento.

13. La termografia se puede utilizar en el
ambito ambulatorio para la evaluacion y el Unanimidad
seguimiento de los HI.
14. Se recomienda educar a las familias
sobre la naturaleza de los HI, incluida la
historia natural esperada, las posibles
complicaciones, secuelas, las indicaciones
de tratamiento y sus efectos adversos
(trastornos del suefio, riesgo hipoglucemia,
broncoespasmo, bradicardia, hipotension...).
Los esfuerzos educativos formales pueden
reducir la ansiedad de los padres y mejorar
el abordaje del HI en caso de cualquier
situacion inesperada o cambios
preocupantes.
Unanimidad

La informacién proporcionada por los
médicos debe ser lo mas especifica posible
para el HI del paciente.

Se debe informar si es de bajo riesgo y, por
lo tanto, es probable que no cause
problemas o secuelas o es potencialmente
de alto riesgo y requiere evaluacién o
tratamiento urgente.

En lactantes tratados con propranolol se
debe instruir a la familia para reconocer los
signos de hipoglucemia en lactantes
(hipotonia, hipoactividad, sudor frio). No
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debe permitirse el espaciamiento excesivo
de las tomas.

Se debe instruir a la familia en la correcta
administracion del farmaco y en reconocer
signos de hipoglucemia.

ARM: angiografia por resonancia magnética; Hl: hemangioma infantil; HSS: escala de severidad de
hemangiomas (del inglés, hemangioma severity scale); IHReS: puntuacion de derivacion del hemangioma
infantil (del inglés, infantile hemangioma referral score); IR: infrarroja; PHACE: posterior fossa
malformations, hemangioma, arterial anomalies, coarctation of the aorta/cardiac defects, and eye

abnormalities; RM: resonancia magnética.
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4. Discusion

El manejo de los HI requiere de un enfoque multidisciplinar (3) basado en un diagndstico
precoz, la estratificacion del riesgo del HI, un tratamiento adecuado y una monitorizacion

estrecha.
Diagnostico de HI

Tal y como recomienda el comité cientifico, la literatura indica que el diagnéstico de Hl
se basa generalmente en la historia clinica y la exploracién fisica (8, 13). En caso de
dudas diagnésticas, como puede suceder en el caso de hemangiomas profundos, la
ecografia Doppler suele ser suficiente (14). También pueden ser necesarias pruebas de
imagen como la resonancia magnética (RM) para determinar la profundidad o extension
de los mismos (15). Por otro lado, en ocasiones son necesarias exploraciones
complementarias para descartar anomalias estructurales como el sindrome PHACE o
LUMBAR. Estas herramientas no solo ayudan a confirmar el diagnéstico, sino que

también permiten evaluar la respuesta al tratamiento y la extensién del HI.

Los HI faciales segmentarios en el anterior consenso se reconocian que siguen 4
patrones de distribucion: S1, segmento fronto-temporal; S2, segmento maxilar; S3,
segmento mandibular; S4, segmento frontonasal (16). El comité cientifico acordé que
los HI del cuero cabelludo son un nuevo segmento de clasificacion de HI. Los HI de la
cara, cuero cabelludo y region cervical se asocian al sindrome PHACE (6), y por ello los
expertos recomiendan descartar PHACE en pacientes con HI segmentarios de cuero

cabelludo.
Estratificacion del riesgo del HI

La estratificacion del riesgo es crucial para prevenir complicaciones graves y definir el
tratamiento mas adecuado (7). En el anterior documento de consenso se definié el
riesgo de los diferentes tipos de hemangioma, siendo de alto riesgo los HI en cara o
zona lumbosacra de didmetro > 5 cm o los HI ulcerados (5). Para este consenso, el
comité cientifico indicoé que hay dos escalas para evaluar la severidad de hemangiomas.
La primera, el HSS (escala de severidad de hemangiomas, del inglés hemangioma
severity scale) para la evaluacion precisa del riesgo del HI (17). La segunda, el IHReS
(puntuacion de derivacion del hemangioma infantil, del inglés infantile hemangioma
referral score) (18). Esta es una herramienta de puntuacion validada, desarrollada por
comités de expertos y probada por pediatras y médicos generales cuyo objetivo es
mejorar la toma de decisiones de los profesionales sanitarios en relacién con la
derivacién de pacientes que presentan un HI (18). HSS y IHReS permiten una

intervencion temprana y adecuada segun el perfil de riesgo del paciente.
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En el documento de consenso de 2016 se enfatizd el impacto psicoldgico que el riesgo
potencial de secuelas puede tener (5). En este consenso, el comité cientifico
recomienda una evaluacién temprana y revisiones regulares, asi como el uso de
técnicas complementarias de imagen o analiticas, para identificar y prevenir secuelas.
Es especialmente importante abordar las secuelas de los HI faciales mediante laser o

cirugia, para corregir deformidades o cicatrices.
Tratamiento de HI

El propranolol oral sigue siendo la opcidén de primera linea para el tratamiento de HI (4,
19), con una dosis recomendada de 1 a 3 mg/kg/dia (19, 20). El panel de expertos
recomienda que el ajuste de dosis debe realizarse bajo criterio clinico. Asimismo, antes
del inicio del tratamiento con propranolol se recomienda la determinacién de la presion

arterial, la frecuencia cardiaca y la auscultacion cardiopulmonar.

El tratamiento con betabloqueantes como propranolol ha mostrado ser eficaz y seguro,
incluso en pacientes con sindrome PHACE (6, 19, 21, 22). El comité de expertos
recomienda utilizar la dosis mas baja posible de propranolol, inicialmente de 0.5 0 1
mg/kg/dia, e ir aumentando progresivamente hasta 2 o 3 mg/kg/dia para pacientes con
sindrome PHACE.

Pese a que la incidencia de HI es mayor en bebés con bajo peso al nacer y prematuros
(23, 24), no se ha establecido un tratamiento basado en evidencia para este perfil de
paciente (24). De todas formas, algunos datos muestran que propranolol también es
seguro y eficaz en pacientes de bajo peso y prematuros (25, 26). El comité cientifico
enfatiza la importancia de la monitorizacion y seguimiento estrecho para este perfil de
paciente. Ademas, se destaca la importancia de plantear esquemas de inicio,
mantenimiento y dosis incrementales de propranolol, y usar propranolol oral con
precaucion y solo en casos en que sea de gran importancia e iniciar el tratamiento de
forma precoz y bajo monitorizacién estrecha si la edad corregida es menor de 5

semanas.

Los datos y el comité cientifico indican que la duracién estandar del tratamiento con
propranolol son 6 meses, pero puede alargarse hasta 12 y 24 meses o incluso por mas
tiempo en casos especificos, que dependen del tipo de lesidon y su respuesta al
tratamiento (27-31). Hay estudios que muestran que un tratamiento mas prolongado se

asocia a una tasa menor de recaidas (13).

Un efecto adverso muy frecuente del tratamiento con propranolol son los trastornos del
sueno (32). Los expertos recomiendan comunicarlo a los familiares, asi como ajustar el

horario de administracién para mitigar estos efectos. Administrar la primera dosis a
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primera hora del dia y la segunda dosis después de 8 horas puede disminuir el impacto
del propranolol en el suefio. Asimismo, se recomienda administrar siempre el

propranolol oral tras las tomas para evitar la hipoglucemia.

Otras opciones de tratamiento incluyen los corticosteroides orales en pacientes donde
los betabloqueantes estén contraindicados [esto es: (i) pacientes con potenciales
interacciones farmacoldgicas, (ii) con sindrome del seno enfermo, (iii) con bradicardia o
hipotension, (iv) con fallo cardiaco, (v) con propensiéon a hipoglucemia, (vi) con
hipersensibilidad al clorhidrato de propranolol, (vii), con feocromocitoma o (viii) con
sindrome de Raynaud] (13), el timolol tépico para HI finos y superficiales (8), o atenolol
como alternativa al propranolol (33). Ademas, se recomienda cirugia y terapia con
fuentes de luz para lesiones residuales (34). La cirugia puede considerarse para casos
especificos, como si existe riesgo de complicaciones y secuelas o en caso de HI

ulcerado o sangrante (35).
Monitorizacion del paciente con HI

La monitorizacion es fundamental para evaluar la respuesta al tratamiento (36) e
identificar sus efectos adversos (30). El seguimiento debe ser periddico e incluir la
evaluacion de las constantes vitales, como la frecuencia cardiaca (30), los sintomas
gastrointestinales (19) y los trastornos del suefio (37). Los expertos destacan las
ventajas de la termografia IR para facilitar la monitorizacion de los pacientes con Hl, ya

que es una técnica no invasiva, que no requiere contacto y es rentable (38).

El comité cientifico recomienda un seguimiento clinico inicial al mes y posteriormente
cada 3 meses hasta la involucion. Puede ser necesario un seguimiento mas frecuente

en caso de ulceracion o aumento de tamano de las lesiones.

El uso de la telemedicina se destaca como opcidon de monitorizacién para reducir la

necesidad de desplazamientos y mejorar la atencion.

El comité cientifico también valora la importancia de la educacion sanitaria familiar para
el manejo de los HI, ya que disminuye la ansiedad de los familiares y facilita una gestién

mas eficiente.
Limitaciones del estudio

Esta actualizacion del consenso sobre HI de 2016 se basa en la literatura existente y la
experiencia clinica de un panel de expertos que proviene de diferentes partes de
Espafa. Los resultados de este estudio pueden no ser extrapolables fuera del territorio
espanol. Ademas, la implementacion de las recomendaciones puede ser diferente

segun los recursos disponibles en cada centro.
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5. Conclusiones

En esta actualizacién del documento de consenso sobre el HI, se introdujeron nuevos
cambios respecto al documento de consenso publicado en 2016: (i) se definieron los
hemangiomas segmentarios del cuero cabelludo como un nuevo segmento de
clasificacién de HI; (ii) se destacé la importancia de la derivacion precoz de los pacientes
con HI a los médicos especialistas utilizando la escala IHReS; (iii) se destaco la
seguridad del tratamiento con betabloqueantes como propranolol en pacientes con
sindrome PHACE, lo que conlleva que el seguimiento que requieren estos pacientes
sea menor; (iv) se indicd que el tratamiento de primera linea propranolol se puede
alargar mas alla de 6 meses, incluso hasta 12 o0 24 meses en casos excepcionales, ya
que la suspensién de tratamiento temprana se asocia a un mayor riesgo de
recrecimiento; y (v) se enfatizaron las ventajas que conlleva la implementacion de la
telemedicina para el seguimiento de pacientes con HI, como la comodidad, una
valoracidn precoz de los pacientes, una mejor optimizacion del inicio del tratamiento,

una mejora de los resultados y la prevencion de las complicaciones asociadas a los Hl.
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