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Los  hemangiomas  congénitos  (HC)  son  unos  tumores
vasculares  con  un  desarrollo  intrauterino  y, por  lo  tanto,
plenamente  formados  al nacimiento.  Difieren  de  los  heman-
giomas  infantiles  (HI) tanto  en  sus  características  clínicas
como  en  las  histológicas,  entre  las  que  es  característi-
camente  positivo  el  marcador  inmunohistoquímico  Glut-1
(transportador  de  glucosa-1)  en los  HI  y  negativo  en  los
HC1.

Los  HC  se han  dividido  en tres  subgrupos  según  la evo-
lución  que  presenten.  Los  HC  rápidamente  involutivos,  los
HC  no  involutivos  y  los  HC  parcialmente  involutivos,  conoci-
dos  como  RICH,  NICH y PICH,  respectivamente,  de sus  siglas
en  inglés.  Los  RICH se caracterizan  por involucionar  entre
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los 6  y 14  meses.  Algunos  lo hacen  sin  dejar  lesión residual,
otros  dejan  una  lipoatrofia  subyacente  progresiva  después
de  una  involución  rápida.  Los  NICH  no  involucionan.  Los  PICH
se  comportan  inicialmente  como  los RICH  pero  la  involución
se  detiene en  cierto  punto  y  queda  una  lesión  indistingui-
ble  de un  NICH.  Entre las  diferentes  formas  de HC  existe un
solapamiento  clínico  marcado.  Los  PICH  se describieron  con
posterioridad  a los RICH  y  a los  NICH2,  por  lo que  es muy
probable  que  algunos  de los  NICH  descritos  anteriormente
correspondan  en realidad  a  PICH.  Cuando  no  se dispone  de
imágenes  del  HC  durante  los  primeros  días  de  vida,  se difi-
cultaría  la  distinción  entre  PICH  y NICH.

Respecto  a los NICH,  tienen  un  ligero  predominio  en
niñas  y  es  más  frecuente  que  aparezcan  en  el  tronco  y
las  extremidades.  Son  lesiones  de aspecto  vascular  de  las
que  se han  descrito  dos  variantes  clínicas:  una  en  forma
de  mancha  que  puede  tener  una  superficie  ligeramente
atrófica  y  que  a la palpación  puede  presentar  una  leve
induración  o turgencia,  y  otra forma  nodular  o en placa.
En  ambos  casos  se  puede  percibir  un  leve  aumento  de  la
temperatura  al  palpar  las  lesiones  y la  ecografía  doppler
muestra  un  aumento  del  flujo1,2. Recientemente  han apa-
recido  dos  publicaciones  que  hacen  referencia  al posible
crecimiento  postnatal  atípico  de  los NICH3,4.  Previamente,
solo  había  comentarios  aislados  cuando  se  describía  este
tipo  de  hemangioma,  pero  Cossio  et  al.4 aportan  una  serie
de  80  NICH de  los  que  9  (11,2%)  presentaron  un  crecimiento
tras un  periodo  de estabilidad,  generalmente  entre  los  2 y
los  10  años con una  media  de 5,3  años.  Además,  describen
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la aparición  de  telangiectasias,  de  pápulas  rojizas  que
pueden  sangrar,  y de  granulomas  piogénicos  sobre  estos
tumores4.

Se ha  sugerido  que  los  altos  flujos  persistentes  en  los
vasos  de  estas  lesiones  podría  ser la causa  del  crecimiento
tardío  y  que  éste podría  ser  mucho  más  frecuente  de
lo  que  se  ha descrito,  ya  que  muchos  HC  se intervienen
antes  de  la  adolescencia3,4.  Tanto  en los NICH como  en
los  RICH  se  han  descrito  mutaciones  somáticas  en  el  codón
209  (Gln209)  en  los  genes  GNAQ  y  GNA11,  por lo que  se
considera  que deben  existir  otros  factores  genéticos,  epige-
néticos  o bien ambientales  que  sean  los que  determinen  su
evolución5.

En  conclusión,  los  HC  son un grupo  de  tumores
vasculares  raros  que  comparten  una serie  de  caracterís-
ticas genéticas  y  clínicas,  pero  difieren  en  su evolución.
Las  causas  que  condicionan  la  misma  aún  se  descono-
cen.
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