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Resumen Los hemangiomas infantiles son los tumores benignos mas frecuentes en la poblacion
pediatrica. Cuando afectan al area lumbar y perineal, algunos casos pueden asociarse a alguna
malformacion subyacente como una disrafia espinal oculta. El manejo de estos hemangiomas
carece de consenso. Describimos 3 casos de nifilos con hemangiomas lumbosacros y perineales
con anomalias en la resonancia magnética y revisamos la literatura para valorar qué pruebas y
en qué momento se deben realizar para completar el estudio en estos pacientes. Por lo general,
se solicita una ecografia lo mas precozmente posible, ya que esta técnica no es posible realizarla
una vez que los elementos espinales posteriores se han osificado, lo que generalmente ocurre
a los 6 meses de edad. La resonancia magnética es la prueba de referencia para diagnosticar
una disrafia espinal oculta. De acuerdo con la literatura, la edad media para este examen debe
ser alrededor de los 6 meses, cuando la formacion de grasa en el filum terminale se ha visto
incrementada. En nuestra opinion, se deberia realizar una resonancia magnética a los 6 meses
de edad en todos los nifios con hemangioma lumbar o perineal, independientemente del tamano
de la lesion, la ausencia de sintomas neurologicos o los resultados de la ecografia.

© 2018 AEDV. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.

Role of Magnetic Resonance Image in Children with Lumbosacral and Perineal
Hemangiomas: Case Reports and Review of the Literature

Abstract Cutaneous hemangiomas are the most frequent benign tumors in children. When they
affect the lumbar and perineal area some cases can be associated with an occult spinal dysrap-
hism. The management of these hemangiomas lack consensus. We report 3 cases of children
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with lumbosacral and perineal hemangiomas with magnetic resonance image abnormalities and
we review the literature to find out the type and timing of tests that should be performed to
complete the study in these patients. Ultrasound is typically requested as young as possible,
as this imaging technique is not possible 11the posterior spinal elements have ossified. MRI
is the gold standard for diagnosing occult spinal dysraphism. According to the literature, the
mean age for MRI screening should be around 6 months, when the fat formation in the filum
terminale is expanded. In our opinion, an MRI scan should be performed at 6 months of age
in every children with lumbar or perineal hemangioma regardless the lesion size, neurological
symptoms or the ultrasound results.

© 2018 AEDV. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.

Introduccién

Los hemangiomas cutaneos son los tumores benignos mas
frecuentes de la poblacion pediatrica y se encuentran pre-
sentes en mas del 10% de los lactantes menores de un afo.
Estos se localizaran especialmente a nivel de cabeza y cue-
llo, mientras que solo en un 10% a nivel perineal'. Debido
al continuo contacto con las heces y la orina, los hemangio-
mas del area perineal se complicaran con mayor frecuencia,
presentando ulceracion, sangrado o infecciones. Asi mismo,
los pacientes con hemangiomas perineales requeriran trata-
miento con propranolol en un mayor nimero de casos’. Los
hemangiomas generalmente involucionan de forma esponta-
nea, por lo que no suelen requerir de estudios adicionales’.
Sin embargo, a nivel lumbar y perineal, especialmente si se
trata de las variantes segmentarias*®, hasta en un 35% de los
casos asociaran alguna malformacion subyacente'®. Entre las
malformaciones existentes podemos enumerar a las anorma-
lidades anorrectales, las del tracto urinario, espinales y de
genitales externos. Asi mismo los hemangiomas localizados
a nivel de la linea media, especialmente los lumbares, se
asociaran en mayor medida a un disrafismo espinal oculto
(DEQ), por lo que seran considerados como lesiones de alto
riesgo, sobre todo si se asocian a hipertricosis, a lipomas
subcutaneos o apéndices caudales'" "2, Asi mismo, la combi-
nacion de 2 o mas lesiones sera un indicador de la presencia
de una disrafia subyacente'®.

En 2006, Girard et al.™ propusieron el acronimo PELVIS
(del inglés «perineal hemangiomas, external genitalia
malformations, lipomyelomeningocele, vesicorenal abnor-
malities, imperforate anus, and skin tag») para describir
2 pacientes con hemangiomas sacros y perineales de gran
tamafo que ademas presentaban malformaciones graves
a nivel de los genitales externos, del tracto urinario y
ano imperforado. Posteriormente, se propuso otro acro-
nimo para describir entidades clinicas similares, el sindrome
«SACRAL» 0 «LUMBAR»'>""7, Segun la literatura, los heman-
giomas de gran tamano perineales o de zona lumbosacra son
los que suelen asociar una malformacion, asi como requerir
un estudio de neuroimagen'“. Sin embargo, el momento mas
indicado para realizar este estudio sigue siendo una incog-
nita. Por otro lado, en las lesiones de pequeno tamafo y que
no producen desviacion de la linea media o que no tienen
sintomas o signos adicionales, el manejo y seguimiento no
estan del todo claro. Finalmente, hasta este momento no

Figura 1 Hemangioma segmentario lumbosacro con desvia-
cion de la linea media hacia el lado izquierdo.

se cuenta con un consenso acerca de cuales son las pruebas
que se deben solicitar en estos casos.

Casos clinicos

Caso n.° 1

Una niha sana de 2 meses de edad es valorada en nuestro
servicio por presentar un hemangioma lumbar. La paciente
no tenia antecedentes patologicos de importancia ni habia
tenido complicaciones durante la gestacion. La nifa habia
nacido de parto vaginal espontaneo y a término. Sus padres
negaban consanguineidad, asi como antecedentes familiares
de malformaciones congénitas. En el examen dermatoldgico
se observaba la presencia de un hemangioma lumbosacro
segmentario que producia una desviacion de la linea media
hacia la izquierda (fig. 1); no presentaba otra lesion cutanea
o sintomatologia neuroldgica asociada. Tras un examen cli-
nico normal, se inicia tratamiento con propranolol. Después
de recibir algunas dosis la paciente presentd hipotension en
repetidas oportunidades, por lo que se decide suspender el
tratamiento y realizar Unicamente un seguimiento clinico.
Se realizo6 una ecografia lumbar como parte de la valora-
cion inicial de la nifia, sin encontrarse ninguna anormalidad
estructural. Pocos meses después, a pesar de que la lesion
habia disminuido de tamano, se solicitd una resonancia mag-
nética (RM), observandose un lipoma de 4mm asociado al
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Figura2 A) RMT1 4mm lipoma. B) RM T2 filum terminale con médula espinal atrapada.
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Figura 3 Columna espinal amplia de CSF, compatible con

médula espinal no anclada.

cono medular y una médula espinal anclada (fig. 2). Por otro
lado, con esta prueba se descarto la presencia de alguna
anormalidad uroldgica. La médula espinal anclada fue tra-
tada por el servicio de neurocirugia pediatrica (fig. 3), con
una respuesta clinica posterior adecuada y un desarrollo
psicomotriz normal.

Caso n.° 2

Un lactante de 5 meses acudio a nuestro servicio por pre-
sentar un hemangioma a nivel sacro. Se trataba de un nifno
sano, nacido de parto a término sin incidencias. En la explo-
racion clinica se evidenciaba un hemangioma ulcerado de
4cm localizado en el pliegue intergliteo (fig. 4) pero que no
desviaba la linea media. La madre del paciente referia que la
lesion se habia ulcerado en los 2 dias previos a la consulta. El
nino no presentaba ninglin otro sintoma o signo. Tras un exa-
men clinico normal se inici6 tratamiento con propranolol,
siendo este bien tolerado por el paciente.

Figura4 Hemangioma de 4cm ulcerado, localizado en el plie-
gue interglUteo.

Se solicitd una ecografia de la region afectada, con lo que
se constato la presencia de un sinus dérmico persistente.
La RM mostro ademas un lipoma a nivel de filum terminale
(fig. 5). Con estos hallazgos se derivo al paciente para valo-
racion por urologia descartandose alguna anomalia a este
nivel. Dada la ausencia de clinica neuroldgica, en la unidad
de neurocirugia pediatrica se decidié realizar Unicamente
seguimiento.

Cason.° 3

Un lactante de un mes de edad acudio a nuestro servicio por
presentar un hemangioma sacro asintomatico. Los padres
negaban antecedentes patoldgicos relevantes. El nifio habia
nacido de una gestacion y un parto sin complicaciones. En
el examen fisico presentaba un hemangioma ulcerado de
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RM T1 lipoma del filum terminal al S2.

3 cm, asociado a una fosa sacra, asi como asimetria del plie-
gue intergliteo. Tras iniciar tratamiento con propranolol, el
paciente tuvo una respuesta clinica muy favorable. Se rea-
liz6 una ecografia, la cual resulto dentro de la normalidad.
Sin embargo, en la RM se detecto un lipoma a nivel del filum
terminale, el cual no asociaba una médula espinal anclada
(fig. 6). El paciente fue derivado al servicio de neurologia
pediatrica para valoracion, donde se optd por realizar un
manejo conservador y seguimiento clinico.

En la literatura existen escasas publicaciones acerca de
cuales son las pruebas de imagen necesarias para valorar
las alteraciones neurologicas en pacientes con hemangio-
mas lumbares o perineales, asi como acerca de cual es el
mejor momento para su realizacion. Algunos autores han

publicado casos donde hemangiomas se encontraban aso-
ciados a malformaciones internas, lo que nos indica que, en
los pacientes con lesiones perineales extensas, incluso en
aquellos neurolégicamente asintomaticos, se deberia reali-
zar una ecografia renal, abdominal y espinal para descartar
la existencia de una malformacion asociada'®. Otros auto-
res proponen la realizacion de una RM para la deteccion de
un disrafismo espinal’ y de una RM pélvica para la detec-
cion de otra anormalidad interna'®'?. Sin embargo, no existe
consenso acerca de cual seria el mejor momento para la
realizacion de estas pruebas. Otros autores han sugerido
igualmente que en todos los nifios que presenten un heman-
gioma segmentario a nivel lumbosacro, se deberia descartar
de forma sistematica la presencia de un DEO, realizar una
ecografia de médula espinal antes de los 4 meses, ideal-
mente durante el periodo neonatal, y una RM lumbosacra
en niflos mayores de 4 meses'’?° con la finalidad de evi-
tar la aparicion sintomas neurologicos tardios que requieran
tratamientos mas complejos?'?2.

En 1989, Albright et al.® describieron 6 pacientes con
hemangiomas perineales extensos estudiados con RM y uno
con mielografia. De estos, 3 nifios presentaban una lesion
cutanea lumbar en la linea media, otro un lipoma subcu-
taneo subyacente al hemangioma y el ultimo ademas del
hemangioma presentaba un sinus dérmico a nivel de la linea
media. A pesar de carecer de sintomatologia neuroldgica,
todos los pacientes fueron diagnosticados de médula espinal
anclada, 4 presentaron lipomas intraespinales y 2 asocia-
ban un sindrome del filum terminale. Con base en dichos
resultados, estos autores propusieron que los hemangiomas
perineales de gran tamano deberian ser valorados como
norma general mediante una RM, buscando asi descartar la
presencia de una médula espinal anclada.

ARos mas tarde, en un estudio multicéntrico prospectivo
que incluia a 41 niflos con hemangiomas lumbosacros de la
linea media de mas de 2,5cm, y en quienes se habia rea-
lizado una RM, quedo demostrado que el riesgo relativo en
pacientes con hemangiomas infantiles lumbosacros de pre-
sentar anormalidades espinales fue de 640, con un valor
predictivo positivo del 51,2%. En el mismo estudio estos
autores compararon los resultados entre la ecografiay la RM.
La ecografia tuvo un 50% de falsos positivos. El coeficiente
kappa de Cohen que se utilizo para determinar la concor-
dancia entre la ecografia y la RM fue de 0,27, por lo cual se
considerd que la concordancia presentada se debia al azar.
Los resultados de este estudio demostraron un aumento sig-
nificativo del riesgo de presentar anormalidades medulares
en ninos con hemangiomas lumbosacros de la linea media,
y que la valoracion con ecografia, incluso si se realiza antes
de los 4 meses de edad, no es un instrumento diagndstico
que tenga la suficiente sensibilidad para ser utilizado en
pacientes con un riesgo elevado. Por este motivo, se con-
cluye que en estos nifos se deberia realizar siempre una
RM diagnéstica'®. A esta misma conclusion llegaron O’Neill
et al.?, cuando compararon la ecografia y la RM en 2017.
Estos estudiaron a 522 nifios a quienes se les habia realizado
una RM de la columna lumbar para descartar la presencia de
un DEO; de estos, en el 5% la indicacion del estudio de ima-
gen se debia a la presencia de un hemangioma. El rango de
DEO vari6 desde un 12% en pacientes que presentaban Uni-
camente una desviacion asimétrica del pliegue intergliteo
hasta un 55% en aquellos pacientes que tenian alguna lesion
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cutanea aislada. En el grupo de los hemangiomas, el 15% de
los pacientes presentaba un DEO, siendo en uno de los casos
de tipo complejo. Estos resultados fueron comparados con
los de otro estudio publicado previamente, donde la ecogra-
fia habia sido la principal herramienta diagndstica y se pudo
concluir que la prevalencia del DEO identificado mediante
una RM de alta resolucion habia sido significativamente mas
alta que la hallada por medio de una ecografia’* %, lo que
se debid a la mejor resolucion de la primera y a la baja
sensibilidad de la segunda.

Otro estudio retrospectivo clasifico a los diferentes tipos
de anormalidades medulares asociadas a hemangiomas cuta-
neos del area lumbosacra. En este estudio se incluyo a nifios
con hemangiomas de mas de 2,5 cm que asociaban una disra-
fia medular en la RM. Veinte casos casos fueron analizados,
donde en el 60% se hallo una médula espinal anclada, en
el 50% un lipoma medular, en el 45% hemangiomas intra-
medulares y en el 40% un tracto sinusal. Producto de estos
resultados se realizo la recomendacion de que, ante la pre-
sencia de un hemangioma cutaneo a nivel lumbosacro, se
deberia realizar una RM con secuencias del area de la union
toracolumbar y de la columna lumbosacraZ®.

La RM es la prueba diagnéstica por excelencia para diag-
nosticar un DEO, pero el momento en el que mejor se
observara la presencia de anomalias estructurales ain no
esta establecido. Algunos autores consideran que, si no
existe la evidencia de un tracto sinusal, ulceracion o sig-
nos o sintomas neurologicos al diagndstico, la RM podria ser
pospuesta hasta los 4 a 6 meses de edad'’. Cuanto mayor
sea el nifo al realizar la RM, se realizara un mejor estudio
de la anatomia y habra una mejor tolerancia a la sedacion
si es que esta fuera necesario. De acuerdo con la litera-
tura, a los 6 meses es la mejor edad para realizar una RM
diagnostica, ya que la formacion de la grasa a nivel del filum
terminale se ha incrementado. Por otro lado, la ecografia se
debe realizar lo antes posible, ya que no sera viable una vez
que los elementos espinales posteriores se hayan osificado,
hecho que ocurre usualmente a los 6 meses de edad?:. Por
este motivo, algunos autores consideran la ecografia como
una prueba diagnostica de primera linea y la RM como una
prueba a realizar Unicamente si hay limitaciones o se ha
hallado alguna alteracién en la ecografia?’.

Conclusion

El manejo de los hemangiomas lumbosacros y perinea-
les localizados en la linea media carecen de consenso?®.
Aportamos 3 casos de ninos con hemangiomas en estas loca-
lizaciones y que han tenido buena evolucion. En todos los
casos los ninos estaban neurolégicamente asintomaticos; a
pesar de ello, se les realizé una RM lumbar y en los 3 casos
se evidencio la presencia de un lipoma a nivel del filum
terminale. En uno de los pacientes se diagnostico ademas
una médula espinal anclada, por lo que se le realiz6 un
tratamiento quirdrgico. Si nos basamos tanto en nuestros
hallazgos, como en la revision bibliografica, en la evolucién
clinica de esta entidad, donde la sintomatologia general-
mente se presenta en fases tardias, asi como en la utilidad
de cada prueba en relacion con el desarrollo del area lumbar
en los pacientes pediatricos, consideramos que se deberia
de realizar una RM a los 6 meses de edad en todos los ninos

con un hemangioma lumbar o perineal, independientemente
del tamano de la lesidn, la presencia o ausencia de sintomas
neuroldgicos o los resultados de la ecografia.
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