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Introduccion: Un defecto congénito es una anomalia presente al nacimiento con
independencia de que sea detectada o no en ese momento. Entre los tumores
localizados en cabeza y cuello, los de causa congénita son los segundos en frecuencia

, resultando en ocasiones dificil de diferenciar.
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Material y métodos: Se realizd una revisién bibliografica en libros y articulos
originales con el objetivo de describir los tumores congénito de cabeza y cuello, en
cuanto a su causa, manifestaciones clinicas y opciones terapéuticas, la bisqueda se

. . realizd en las bases de datos bibliograficas Pubmed, Infomed, Medline, ScienceDirect,
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y SciELO,y el uso las palabras clave y conectores: tumores congénitos, quiste
branquial, linfangioma, hemangioma, quistes dermoides, quiste del conducto
tirogloso. Se incluyeron todos aquellos articulos sobre el tema que estuvieran
publicados entre los afios 2015 y 2021, en espafiol e inglés.
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mejores resultados en el tratamiento tépico de los hemangiomas se obtienen con
timolol, en los casos complicados es el propanolol por via sistémica el tratamiento de
primera linea.
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i . Conclusiones: Estos tumores no siempre se hacen evidentes en el momento del
Disponible en: ...

nacimiento, pueden ser asintomaticos o dar sintomas por compresién de las
estructuras vecinas, su pronoéstico es bueno, la conducta terapéutica en su mayoria
es quirurgica, excepto para los hemangiomas.

ABSTRACT

Introduction: A congenital defect is a present anomaly to the birth with
independence that it is detected or not in that moment. Among the tumors located
in head and neck, those of congenital cause are the seconds in frequency being in
occasions difficult to differ.

Material and methods: It was carried out a bibliographical revision in books and
original articles with the objective of describing the congenital tumors of head and
neck, as for their cause, clinical manifestations and therapeutic options, the search
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was carried out in the bibliographical databases Pubmed, Infomed, Medline,
ScienceDirect, and SciELO, and the use the words key and connectors: congenital
tumors, branchial cyst, linfangioma, hemangioma, cysts dermoides, cyst of the
conduit tirogloso. All those articles were included on the topic that they were
published among the years 2015 and 2021, in Spanish and English.

Development: The cysts of the conduit lingual tirogloso, the cystic higroma and the
cysts epidermoides located above the muscle milohioideo are the congenital tumors
of the neck that can commit the patient's life. The best results in the topical
treatment of the hemangiomas are obtained with timolol, in the complicated cases
it is the propanolol for via systemic the treatment of first line.

Conclusions: These tumors become not always evident in the moment of the birth,
they can be asymptomatic or to give symptoms for compression of the neighboring
structures, their presage is good, the therapeutic behavior in its majority is surgical,
except for the hemangiomas.

INTRODUCCION

Un defecto congénito es una anomalia estructural, funcional o bioquimica presente al nacimiento con
independencia de que sea detectada o no en ese momentol. Representan un problema de salud
global, con un severo impacto para los paises de medianos y bajos ingresos, en los que cada afo
ocurre el94 %de los nacimientos de quienes sufren estos defectos y el 95 %de las muertes por esta
causa; 7,9 millones de nifios nacen en el mundo anualmente con un defecto congénito severo, de
ellos 3,3 millones mueren en los primeros 5 afos de vida y 3, 2 millones sobreviven con
discapacidades que los acompafian para el resto de sus vidas?.

Los tumores de origen congénitos localizados en cabeza y cuello, si bien tienen buen pronéstico, por
lo general, no son infrecuentes, estos ocupan el segundo lugar en frecuencia entre los procesos que
cursan con aumento de volumen a nivel del cuello, solo precedido por los tumores malignos3.

Estudio realizado en Granma informa que entre este tipo de lesiones el mas frecuente es el quiste del
conducto tirogloso (80,6 %), seguido del higroma quistico (7,1 %), y de los quistes dermoides (5,1 %)
y branquiales (4,1 %)3.

Debe advertirse que los elementos de juicio recomendados para el diagndstico de masas del cuello
en los nifios, no deben seguirse ciegamente, sino solamente para dirigir la atencidon durante el
examen; hacer lo contrario invita al fracaso, pues muchas veces un ganglio aumentado de tamafio en
la regién anterior del cuello puede simular un quiste del conducto tirogloso; e inversamente, un quiste
tirogloso infectado puede simular una linfadenitis supurada. Por tanto, solo el resultado del examen
histopatoldgico debe considerarse definitivo.

Motivados por lo complejo que resulta en ocasiones llegar a un diagnéstico clinico de los tumores de
cabeza y cuello, se realiza una revision de la literatura actualizada con el fin de describir los tumores
de origen congénito que tienen esta localizacidn, en cuanto a su causa, manifestaciones clinicas y
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opciones terapéuticas; con el fin de favorecer la realizacién de un correcto diagndstico diferencial, y
asi realizar un buen manejo clinico y tratarlas segin corresponda.

METODO

Se realizé una revisidn narrativa mediante el estudio documental de revisiones sistematicas, libros y
articulos originales sobre los tumores congénitos que se presentan en cabeza y cuello. La busqueda
se realizo en las bases de datos bibliograficas Pubmed, Infomed, Medline, ScienceDirect, y SciELO,y el
uso las palabras clave y conectores: tumores congénitos, quiste branquial, linfangioma, hemangioma,
quistes dermoides, quiste del conducto tirogloso. Otras palabras clave utilizadas combindndolas con
las anteriores fueron “diagndstico”, “tratamiento”, “prevencidon”, asi como las expresiones en inglés.
Los criterios de inclusién que se utilizaron fueron todos aquellos articulos sobre el tema que

estuvieran publicados entre los afios 2015 y 2021, en espafol e inglés.
DESARROLLO

Los tumores localizados en cabeza y cuello que tienen un origen congénito y que seran abordados a
continuacion son: quistes del conducto tirogloso, higroma quistico, quistes branquiales, quistes
dermoides, linfangiomas y hemangiomas.

Quiste del conducto tirogloso

Durante el periodo gestacional, la glandula tiroides inicia su desarrollo como un diverticulo anterior
del foramen ciego de la base de la lengua, entre el tubérculo impar y la cédpula, y posteriormente
desciende por la linea media del cuello en desarrollo y anterior al hueso hioides, para posicionarse
cerca de la traquea cervical; como resultado de esta migracidn, puede permanecer un tracto llamado
conducto tirogloso, el cual involuciona en la mayoria de los casos, aunque, en ciertas ocasiones este
trayecto persiste en forma de conducto y en cualquier momento de la vida puede generar un quiste
en el cuello, denominado quiste del conducto tirogloso®.

Quiste tirogloso infrahioideo

Puede aparecer al nacimiento, pero la mayoria de las veces aparece durante la adolescencia y en el
adulto joven. Inicialmente aparece una tumoracién fluctuante, no dolorosa, en la linea media del
cuello. El quiste puede alcanzar un volumen talque se hace muy visible, deformando la anatomia de
la regidn, no ocasiona otra sintomatologia salvo en los casos de que el mismo se infecte debido a la
penetracion de gérmenes por el agujero ciego, en estos casos el quiste presenta los signos cldsicos de
la inflamacién®®.

El diagndstico es presuntivo frente a toda tumoracion en linea media, situada sobre la membrana
tirohioidea entre el hueso hioides y el cartilago tiroides, se debe diferenciar de quistes dermoides que
se forman en la regidon submentoniana y que por su volumen pueden llegar a la zona suprahioidea.
Para el diagndstico se ha descrito la llamada maniobra de Nelson que consiste en tomar el quiste
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entre los dedos indice y pulgar y detectar el ascenso durante la deglucion, ya que éste asciende por
estar fijado al borde interno de dicho hueso; otros quistes, originados en el tejido subcutaneo, no
presentan el fendmeno de ascenso durante la deglucién’.

El tratamiento siempre sera quirurgico, justificado porque, aunque las molestias que produce son
minimas y por lo general bien toleradas por el paciente, siempre se corre el riesgo de la infeccidn,
también se ha informado malignizacion de estos quistes.

La operacidn indicada es la exéresis con seguimiento del trayecto fistuloso hasta la base de la lengua
y reseccion, si existiera, de la pirdmide de La Lougette que es una prolongacién de dicho trayecto
hasta el istmo del tiroides®19, pero siempre el cirujano debe tener en consideracién de que por
razones de su origen embrionario la reseccién del trayecto debe conllevar la seccién de la parte
central del hueso hioides, de lo contrario es muy probable que el quiste se reproduzca en estos restos
del trayecto.

Quiste del conducto tirogloso lingual

Este tumor genera sintomas que varian desde respiratorios leves y disfagia hasta estridor persistente
y distrés respiratorio secundario a una obstruccion de la via aérea, que puede poner en peligro la vida
del paciente.

Como primera opcion para el diagndstico, se debe realizar una resonancia magnética de cuello debido
a que proporciona informacién sobre detalles anatdmicos precisos de los tejidos blandos,
especialmente del cuello suprahioideo’. Sin embargo, no se debe desconocer que este examen
representa un alto costo y no esta disponible ampliamente, y que la tomografia computarizada
contrastada de cuello se presenta como una segunda opcion adecuada.

Una vez que se tenga sospecha del quiste tirogloso lingual, basados en la clinica y en las ayudas
diagnésticas, se debe proceder al planeamiento quirdrgico. En la literatura existe poco consenso con
respecto a las técnicas quirudrgicas y al uso de las diferentes herramientas; la mayoria de los casos
describen una escisidn transcervical, en la cual se realiza una reseccion del quiste y de la porcién
media del hueso hioides en continuidad, asi como la escisidn del tracto tirogloso.

Mufioz y col*, describen dos casos de lactantes menores con quistes del conducto tirogloso de
localizacidn lingual a los cudles se les realizé marsupializacion microendoscépica con radiofrecuencia
con excelente evolucidn. Esta técnica novedosa se efectla bajo anestesia general e intubacidn
orotraqueal, se realiza una laringoscopia de suspensién, se expone el quiste tirogloso lingual, y se
realiza traccion de la lesidén y una incisién de mucosa con una microtijera angulada. Posteriormente,
se identifica el ingreso al quiste y se procede a realizar una reseccion del saco mucoso con punta de
radiofrecuencia Coblation™ Procise™ MLW hasta lograr una marsupializacion completa hacia la
orofaringe, aspirando continuamente el material mucinoso.
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Higroma quistico

En el afio 1828 el Dr. Alemdan Redenbacker describe esta malformaciéon y la denomina macrocystic
lymphatic malformation, quince afios después en 1843 el Dr. Werenherhace hace una descripcién
mas completa de la entidad como cystichygroma, quiste linfatico que puede afectar cualquier parte
del cuerpo®.

Es una malformacién congénita del sistema linfatico en que la obstruccion entre el sistema linfatico y
las vias venosas en el cuello fetal conduce a la acumulacion de linfa en los sacos linfaticos yugulares.
Se asocia a menudo con las trisomias 21, 18, 13, en el primer trimestre y con monosomias X en el
segundo semestrel.

El 75 % de los casos se localiza en cabeza y cuello, mas frecuente del lado izquierdo, el 20 % de los
higromas aparecen en las axilas y, en menor frecuencia, en el mediastino y retroperitonec®.

Este tumor puede ser unilobular, bilobular y, en el mayor nimero de los casos, la lesién es grande
multilobulada y traslicido con paredes finas que a la palpacién suave da la impresion de bolsas de
gusanos, no son dolorosas espontaneamente ni a la palpacién y pueden cambiar de tamafio durante
el llanto; la piel que lo cubre puede estar adelgazada, en ocasiones, ligeramente azul, pero no
presenta eritema ni cambios de coloracion. El contenido es de color pajizo poco viscoso, claro o
ligeramente amarillento y a veces con huellas de hemorragias!?.

En el 10 % de los casos el tumor puede ocupar toda la regidn submaxilar, llegar a comprimir las vias
aéreas y ocasionar estridor laringeo y dificultad respiratoria grave, los sintomas se relacionan casi
siempre con el tamafio y localizacion del quiste, asi como las complicaciones, obstruccién de vias
aéreas, hemorragias, infecciones, deformidad de los huesos y dientes si no se corrige!?.

El diagndstico prenatal de higroma quistico se realiza en el primer trimestre del embarazo mediante
el ultrasonido de pesquisa, que implica evaluacién de la region de la nuca del feto. El diagndstico
después del nacimiento se basa fundamentalmente en la clinica ya descrita, la transiluminacién
orienta hacia el contenido liquido del tumor.

El diagndstico diferencial durante el periodo neonatal se realiza con teratoma quistico, hemangiomas,
anomalias del arco braquial, y del conducto tirogloso, bocio, meningocele cervical y encefalocele
posteriori3,

El tratamiento puede ser médico (escleroterapia), el agente esclerosantemads usado y con mejores
resultados es OK-432. El tratamiento quirdrgico consiste en la exéresis de la tumoracién. El riesgo de
recurrencia es de 5 -10 % de las operaciones exitosas? 12,

La mayoria de los cirujanos no realiza la intervencidén quirurgica hasta que el lactante haya alcanzado
los 6 meses de edad, solo si la tasa de aumento del tumor es mas rapida que la tasa de crecimiento
corporal del bebé se realiza antes de esta edad.
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Quistes branquiales

Seudotumores también de origen embrionario, su origen tiene lugar en las hendiduras branquiales
correspondientesal ll y lll arco, pero sobre todo, del segundo arco; si el trayecto embrionario presenta
un orificio externo, entonces es una fistula branquial que puede o no supurar y que en cualquier
momento puede infectarse, estas fistulas se sitlan en un area que se extiende por toda la region
anterior de los musculos esternocleidomastoideos y su trayecto ascendente pasa por la bifurcacion
carotidea para ir a desembocar en la fosita supraamigdalar?.

Se ubican en la regidn lateral del cuello y pueden presentarse en cualquier edad, aunque son mas
comunes en las edades tempranas, como una masa mds o menos redondeada de consistencia
gomosa, incluso muchas veces permanecen estos trayectos asintomaticos debutando con un episodio
de infeccién®.

Su diagnéstico es relativamente facil si el quiste es congénito y sobre todo si se aprecia un agujero
fistuloso en la piel, pero se dificulta si carece de orificio y ha debutado con una infeccién; en este caso
se hace dificil diferenciarlo de una adenopatia aguda de la cadena cervical debido a que el cuadro
clinico es muy similar, por lo que es necesario acudir al examen ultrasénico para diferenciar si es un
quiste o una tumoracién sélida como lo son las adenopatias!®.

El tratamiento recomendado es la exéresis del quiste y de su trayecto hasta la fosa supraamigdalar,
teniendo en cuenta que el trayecto pasa entre las dos cardtidas a nivel de su bifurcacion, esta
diseccién debe extenderse hasta el orificio interno ya que, de lo contrario, basta que quede un
pequefio resto para que se reproduzca®®.

Quistes dermoides

Los quistes dermoides son lesiones congénitas derivadas de células pluripotenciales; se originan en
un defecto de fusidn de las masas mesenquimatosas laterales embrionarias?.

Se clasifican como: epidermoide (epitelio escamoso estratificado sin apéndices dérmicos); dermoide
(epitelio escamoso estratificado con apéndices dérmicos, dentro de tejido conectivo, incluyendo las
glandulas sebdceas, foliculos pilosos, y glandulas sudoriparas) y teratoide (epitelio escamoso
estratificado con elementos de las 3 capas germinales, ectodermo, mesodermo y endodermo en el
tejido subyacente)®17,

Estos quistes son causados por un atrapamiento de detritus epitelial en la linea media, durante la
fusidn del primer y segundo arco faringeo durante la quinta semana de desarrollo embrionario?. Su
incidencia va de 0,02 a 1,8 % sin predileccién de sexo. Pueden originarse en diferentes partes del
cuerpo, la mayoria (80%) se localizan en ovarios y sacro. Un 7% se presenta en la cabeza o cuello; de
éstos, 1.6% se localizan en la cavidad oral, y 0.01% en el piso de la boca. En esta region los quistes se
presentan como masas suaves, frecuentemente adheridos al hioides, principalmente en el tridngulo
submentoniano por debajo del musculo milohioideo o en el piso de la boca por encima de este mismo
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musculo®®,

No existe evidencia certera del origen prenatal de los quistes dermoides localizados a nivel
submandibular. La teoria mas aceptada de acuerdo a los escasos reportes descritos en la literatura,
sugiere un origen comun en la linea media con los quistes dermoides congénitos submentonianos,
provenientes de una inclusién de restos epiteliales, en el momento del cierre bilateral del | y Il arcos
branquiales, durante la quinta semana del desarrollo embrionario.

En contraste a otros quistes de la cabeza y cuello que se manifiestan clinicamente desde el nacimiento
en un 37% de los casos, los quistes dermoides del suelo de la boca raramente se manifiestan
clinicamente en nifos, aunque al ser congénitos ya se encuentran presentes desde el nacimiento,
manifestdndose habitualmente entre la 2% 0 3@ década de la vida®®.

Los quistes epidermoides localizados por encima del musculo milohioideo pueden desplazar la lengua
hacia el paladar y provocar dificultades con la deglucidn y la respiracién, modificar la resonancia de
la voz y producir apneas del suefio. Las lesiones localizadas debajo del milohioideo provocan un tumor
submentoniano o submaxilar o ambos®.

Se ha descrito un patron imagenoldgico caracteristico como “saco de canicas” en la tomografia
computada contrastada y mas recientemente mediante resonancia nuclear magnética (RNM), que
seria patognomonica. Actualmente, la RNM seria el examen imagenoldgico de mayor rendimiento
para evaluar este tipo de lesiones?® 22,

Aunque la clinica y las imagenes orientan al diagndstico de este tipo de lesiones, el diagndstico
definitivo lo entrega el correspondiente estudio histopatoldgico, puesto que los signos y sintomas
estan también presentes en otras lesiones y pueden llevar a confusién y error en el diagnéstico.

El diagndstico diferencial incluye: quiste del conducto tirogloso, quiste de arco branquial, tiroides
ectdpico, absceso sublingual, celulitis sublingual, angina de Ludwing, sialoadenitis sublingual,
mucocele, tumor de glandula salival, bloqueo de conducto de Wharton, higroma quistico, carcinoma
celular escamoso, linfagioma y hemangioma®.

El Unico tratamiento efectivo es la reseccion quirurgica, que consiste en la enucleacion completa del
quiste realizada por via transoral o externa. El abordaje transoral se indica en quistes localizados por
encima del musculo geniohioideo. En lesiones laterales ubicadas por debajo del geniohioideo es
preferible un abordaje externo mediante una incisién cervical a nivel de la glandula submaxilar??.

Los autores de los trabajos revisados coinciden que el prondstico es muy bueno si la reseccion es
completa. La transformacién maligna ha sido descripta en quistes dermoides, del tipo teratoide, pero
no en el piso de la boca.

Linfangioma

El linfangioma fue descrito por primera vez por Redenbacher en el afio 1828. Es una tumoracion
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hamartomatosa y de origen congénito que surge por el secuestro de tejido linfoide durante el
desarrollo del sistema venoso, aunque dicho tejido no se comunica con el resto del sistema linfatico.
La mayoria de ellos, hasta el 70 % segun las series, se encuentran en la regidn de la cabeza y el cuello
y suelen debutar durante la infancia o adolescencia. A nivel intraoral es frecuente encontrarlos en el
dorso de la lengua, mucosa yugal, paladar o reborde alveolar, pero la localizacién en el suelo de la
boca es rara. Cuando el linfangioma se extiende de la cavidad oral a los espacios cervicales se conoce
como higroma quistico, ya abordado.

Suele confundirse con un quiste dermoide, pues la sintomatologia es muy parecida y poco especifica:
tumoracién indolora y de largo tiempo de evoluciéon que en ocasiones genera dificultad progresiva
para tragar o respirar. Otras entidades a tener en cuenta son el quiste del conducto tirogloso, el
hemangioma, neurofibroma, el quiste de la hendidura branquial y el lipoma? 48,

Los casos que no debutan de forma aguda se recomienda estudiarlos mediante puncion con aguja
fina y técnicas radiolégicas, como la tomografia axial computarizada o la resonancia magnética. El
diagnéstico definitivo lo dard el estudio anatomopatoldgico de la pieza, que muestra agregados de
vasos linfaticos con marcadas dilataciones envueltos en un estroma de tejido conectivo laxo. El
estudio inmunohistoquimico con el marcador D240 es fundamental para determinar la presencia de
los vasos linfaticos caracteristicos de esta lesion.

El tratamiento de eleccidn es la reseccidon quirdrgica, puesto que no responden a agentes
esclerosantes como si lo hacen los hemangiomas. Otros tratamientos propuestos han sido la
radioterapia, la crioterapia, la embolizacién, laserterapia con laser Nd-YAG o la radiofrecuencia, con
resultados subdptimos cuando se compara con el tratamiento quirdrgico?2.

Se plantea que en los casos en los que la tumoracidon no esta encapsulada el porcentaje de recurrencia
puede llegar a ser hasta del 39 %, siendo el prondstico en general bueno.

Hemangioma

Los hemagiomas infantiles son los tumores de tejidos blandos mas frecuentes de la infancia. Estan
presentes del 4 al 5% de la poblacién pediatrica y predominan en el sexo femenino. Se caracterizan
por la proliferacion anormal de células endoteliales y una arquitectura aberrante de los vasos
sanguineos®3.

Como posibles causas se citan enfermedades infecciosas, intoxicaciones, radiaciones, traumatismos
o estrés durante la gestacion. Entre los mecanismos se han implicado los traumatismos (lesion directa
del esbozo vascular), malformaciones y combinaciones de ambos mecanismos. En todo caso, los
agentes etioldgicos deben actuar entre la 6.2yla 10.2 semanas del desarrollo, una vez concluida la fase
celular sincitial angioblastica, en el momento en el que se inicia la reabsorcidn celular y aparecen los
canales arteriales o venosos previos a su diferenciacion definitiva?.

Dentro de los factores de riesgo para su desarrollo se encuentran el ser producto de una madre afosa,
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de gestacidon multiple o de parto pretérmino, el sexo femenino, el color de piel (blanco), el bajo peso
al nacery la presencia de anomalias placentarias?3.

Estos generalmente aparecen antes de las 4 semanas de vida y terminan la mayor parte de su
crecimiento hacia los 5 meses de edad, aunque puede extenderse hasta el afo. El proceso de
involucién toma varios ainos y varia en duracién, aunque la regresidon de la mayor parte del tumor
usualmente termina a los 4 afos de edad. Debido a la historia natural de involucién espontanea, la
mayoria de los hemangiomas no requieren tratamiento. Sin embargo, algunos pueden comprometer
la visidn, la audicién o la via aérea, o causar complicaciones como ulceraciones o desfiguracién
facial?.

El tratamiento puede ser tépico o sistémico. El topico suele utilizarse para hemangiomas pequefios,
superficiales, no ulcerados o para aquellos pacientes en los cuales el tratamiento sistémico estd
contraindicado. Por otro lado, el tratamiento sistémico estd indicado en hemangiomas grandes, con
riesgo de alteraciones funcionales o desfiguramiento y aquellos refractarios a otros tratamientos
tdpicos.

Algunos de los tratamientos topicos que se estan utilizando actualmente para su manejo son:

Timolol: La dosis recomendada de maleato de timolol al 0.5% en solucidn es; una gota (con 0.25 mg)
cada 12 h hasta por 24 semanas?3. Se han publicado diversos reportes de caso y estudios prospectivos
con respuestas satisfactorias entre las 4 y 5 semanas posteriores al inicio del tratamiento, con
disminucion significativa del volumen de la lesidn y de su crecimiento y mejoria de la apariencia
clinica. Es este el tratamiento tépico con mejores resultados reportados y menos reacciones adversas.

Propranolol: Se han logrado resultados tras la administracion del ungiiento al 0.1% cada 12h durante
10 meses. Los efectos clinicos se observan a los 2 a 3 meses posteriores al inicio del tratamiento?®.

Imiquimod: Posee propiedades antiangiogénicas y proapoptéticas. Existen muy pocos estudios sobre
la eficacia del imiquimod en el manejo de hemangiomas, estos reportan igual eficacia que el timolol,
pero asociado a diversos efectos adversos locales como irritacidn, cicatrices, pigmentacién cutaneay
formacién de costras (el mas frecuente), pero no se relaciond con efectos sistémicos.

Corticosteroides tdpicos: Las formulaciones que se utilizan incluyen propionato de clobetasol al
0.05%, dipropionato de betametasona al 0.05%, propionato de halobetasol al 0.05% y furoato de
mometasona al 0.1%, aplicados dos veces al dia por periodos de 4 a 21 semanas®>?’. En general, son
una opcion relativamente segura para lesiones en cualquier sitio, incluyendo la region periocular,
pero son menos efectivos que otras opciones tdpicas como el timolol, su eficacia es menor a la de los
corticosteroides intralesionales.

Brimonidina: Es un agonista adrenérgico a-2, por lo que tiene un potente efecto vasoconstrictor. Se
utiliza en combinacion con timolol tépico, en una formula de brimonidina al 0.2%-timolol al 0.5%, con
lo que se ofrece un efecto sinérgico contra el crecimiento de los hemangiomas. Se recomienda la
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aplicacion de una a dos gotas cada 12 h. Se debe aplicar con precaucién para evitar su absorcién
sistémica?®.

A la fecha, su aplicacidon en hemangiomas ha tenido buenos resultados en algunas series y reportes
de casos, en los que ha reducido el tamafio y el componente papular y ha aclarado la coloraciéon de la
lesidn. Este farmaco es util, ya que tiene un efecto en la vasculatura periférica anormal.

Laseres: Se utiliza el l1aser de colorante pulsado que produce fototermdlisis selectiva, con lo cual los
vasos sanguineos son destruidos en forma selectiva, y causan daino minimo al tejido cercano. Penetra
solamente hasta 1.2 mm de profundidad en la piel, por lo que estd indicado en el tratamiento de
lesiones muy superficiales, ulceradas o residuales?>.

Ainicios de 1960, los corticosteroides sistémicos e intralesionales eran considerados la piedra angular
en el tratamiento de los hemangiomas infantiles. Posteriormente, en las décadas de los 80 y 90, el
IFN-a mostré efectividad en algunos casos resistentes al tratamiento con esteroides sistémicos. Sin
embargo, hoy en dia, se conoce su alta toxicidad neurolégica, por lo que no se utiliza como
tratamiento de primera linea.

El tratamiento sistémico actual incluye:

R bloqueadores—adrenérgicos: La dosis inicial recomendada de propanolol es de 1 mg/kg/dia. Esta
dosis se va escalando hasta llegar a 3 mg/kg/dia. Se recomienda su administracion de 2 a 3 veces al
dia. La mejoria ocurre en los primeros 3 a 4 meses después del inicio del tratamiento. Usualmente,
continda por lo menos hasta los 8 a 12 meses de edad, o 3 a 12 meses de terapia. Para suspenderlo,
se debe disminuir gradualmente la dosis durante un periodo de 1 a 3 semanas, para prevenir
taquicardia de rebote?®. Es este el B bloqueador mas usado y con el que se logran mejores resultados.
Se considera el tratamiento de primera linea en hemangiomas complicados.

Nadolol: es un B-bloqueador sintético no selectivo que se considera mas seguro que el propranolol
debido a que no atraviesa la barrera hematoencefalica. La vida media del nadolol es mas larga que la
del propranolol, por lo que su administracién es solamente una vez al dia?3.

Atenolol: Es un bloqueador-B1 sistémico hidrofilico, mas selectivo que el propranolol, lo que le
confiere un mejor perfil de seguridad. La dosis sugerida es de 1 mg/kg/dia?®. Se ha reportado su uso
exitoso en nifnos que no toleraron la administracidn de propranolol. Sin embargo, su tiempo de
respuesta es mas lento comparado con el propranolol, y no es tan eficaz en disminuir la coloracién
de las lesiones.

Corticosteroides sistémicos: La dosis recomendada es de 2-3 mg/kg/dia y la duracién depende de la
tasa de respuesta: usualmente es de 4 a 12 semanas a dosis normales y, posteriormente, se inicia un
esquema de reduccidn muy lento de hasta 12 meses?>. El tratamiento con esteroides sistémicos ha
sido sustituido por el propranolol. Sin embargo, estos farmacos tuvieron un papel muy importante en
el pasado y contindan siendo una opcion de tratamiento para aquellos pacientes que no pueden
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tomarR-bloqueadores.

Vincristina: Es un alcaloide que impide la mitosis e induce apoptosis de células endoteliales. Se ha
utilizado para hemangiomas grandes que ponen en peligro la vida (via aérea, orbitarios o hepaticos).
Sin embargo, presenta muchos efectos secundarios y no se considera tratamiento de primera linea.

IFN-a 2a o 2b.: Se administra de manera subcutdnea y se debe mantener bajo vigilancia con biometria
hematica y pruebas de funcién hepatica. El tratamiento dura de 2 a 12 meses. Se ha reportado una
tasa de respuesta del 90% en pacientes resistentes a esteroides sistémicos; sin embargo, se ha
observado una alta tasa de rebote y efectos secundarios, como la diplegia espdstica, por lo que se
considera como ultimo recurso de tratamiento?®.

En caso de ser necesario, el tratamiento quirdrgico se recomienda al terminar la fase proliferativa del
hemangioma, cuando este haya involucionado el maximo posible y solamente quede tejido residual
fibroadiposo. Sin embargo, en pacientes con contraindicacién para el tratamiento farmacoldgico, el
tratamiento quirdrgico puede ser una buena opcién terapéutica.

La decision del tratamiento y la mejor opcién terapéutica para un paciente con hemangioma debe
individualizarse dependiendo de varios factores, como el tamano de la lesién, la localizacién, la
presencia de complicaciones como ulceracién, el riesgo de cicatrizacién o desfiguramiento, la edad
del paciente, la tasa de crecimiento o de involucidon al momento del diagndstico, los riesgos y
beneficios de administrar el tratamiento, la disponibilidad del medicamento, los costos y la
experiencia del médico tratante.

CONCLUSIONES

Los tumores congénitos constituyen los segundos en frecuencia de los localizados en cabeza y cuello,
no siempre se hacen evidentes en el momento del nacimiento, pueden ser asintomaticos o dar
sintomas por compresién de las estructuras vecinas, su prondstico es bueno, pero requieren de un
diagnéstico certero para tomar la conducta correcta que en su mayoria es quirdrgica, excepto para
los hemangiomas. Sus causasson alteraciones durante el periodo embrionario por lo que debe
evitarse la exposicion a teratdgenos durante esta primera etapa de la vida.
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