NOTA CLINICA SEMEIE A

Acta Pediatr Esp. 2018; 76(1-2): e20-e24

Masa toracica congénita: hemangioma capilar
pulmonar, un diagnéstico inusual

V. Ballesteros Cogollos', A. Gimeno Navarro?, M.A. Jarre Mendoza®, R. Llorens Salvador?,

M. Vento Torres® )

"Médica adjunta de Pediatria y Areas Especificas. Hospital General Universitario de Valencia.

2Médico adjunto. Seccién de Neonatologia. Residente de Radiologia. *Médico adjunto. Seccion de Radiologia infantil.
5Jefe de Seccion de Neonatologia. Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia

Resumen

Introduccidn: Las masas pulmonares congénitas (MPC) presentan una incidencia de 27-33/100.000 habitantes. El diagndstico varia en
funcién de la sintomatologfa, la localizacién y la magnitud de la lesién. La causa més frecuente de MPC son las alteraciones del desarro-
llo de la via respiratoria, pero en las que no cumplan las caracteristicas radioldgicas debe considerarse el hemangioma pulmonar.

Caso clinico: Neonato con hemangioma capilar pulmonar congénito. Se revisan los casos de hemangiomas pulmonares en menores
de 1 afio publicados en la literatura hasta 2015.

Resultados: Se identificaron 6 casos. La sintomatologia méas frecuente fue la dificultad respiratoria. En todos los casos se realizd
una tomograffa computarizada pulmonar, que mostraba una masa isodensa en 5 de los 6 casos. Un caso fue estudiado mediante re-
sonancia magnética (RM) con isosefial al misculo en T1, e hiperintensa en T2. Se procedi6 a una exéresis quirlirgica en 5 de los 6
casos, el restante recibid tratamiento con propranolol con buen resultado.

Conclusiones: Los hemangiomas intratoracicos son inusuales y suelen presentarse como una masa solida tnica isodensa en la radio-
graffa. En la ecografia se observan como areas heterogéneas con vasos visibles y calcificaciones. Consideramos la RM con gadolinio la
prueba estandar de referencia para el estudio de las MPC. Los hemangiomas congénitos (HC) se presentan en la RM como masas bien
delimitadas hiperintensas en T2, isointensas en T1y con realce tras gadolinio. La evolucién de los HC es impredecible y pueden presen-
tar una resolucién completa. El tratamiento debe estar supeditado a la clinica del paciente, y podria considerarse afadir propranolol a las
opciones quirdrgicas, aunque es necesaria la comunicacion de nuevos casos para valorar su eficacia. Si se procede a la exéresis, el es-
tudio histopatoldgico con positividad para marcadores CD31y CD34 y negatividad para GLUT-1 confirmara el diagndstico.
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Abstract

Title: Congenital lung mass: Pulmonary hemangioma, an unusual diagnosis

Introduction: Congenital pulmonary masses (CPM) have an incidence of 27-33/100,000. Timing of diagnosis depends on the symp-
toms, location and size of the lesion. The most commonly cause are developmental abnormalities of the pulmonary airways and
vasculature, but pulmonary hemangioma can occur as a single asymptomatic solid mass.

Case report: A case of MPC is presented with a final diagnosis of congenital pulmonary capillary hemangioma. Pulmonary heman-
giomas in infants published in English literature until 2015 are reviewed and analyzed.

Results: 6 cases were identified. The most common symptoms were respiratory distress. Study was conducted with lung CT in all
cases showing a mass isodense. 1 case was studied by MRI; it showed hyperintensity in T2 sequences and isointense to muscle on
T1. Surgical resection was the treatment in 5 of the 6 cases; one was treated with propranolol being successful.

Conclusions: Intrathoracic hemagiomas are unusual, and usually present as a single solid isodense mass on radiography. In ultra-
sound they are heterogeneous with visible vessels and calcifications. We consider gadolinium MRI gold standard for the study of
CPM. Congenital hemagiomas in MRI show hyperintensity on T2 sequences and gadolinium enhancement. They can resolve sponta-
neously, therefore the management should be subject to the patient’s clinical and propranolol should be considered in addition to
surgical options. If excision is necessary histopathologic findings with positivity for endothelial markers such as CD31, CD34 and
negativity for GLUT-1, will confirm our diagnosis.
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Introduccion

Las masas pulmonares congénitas (MPC) son lesio-
nes que se presentan con una incidencia de 27-
33/100.000 habitantes’. Algunas se diagnostican
prenatalmente o durante el periodo neonatal si son
sintomaticas, y otras se detectan incidentalmente?.
Los hemangiomas congénitos son tumores vascula-
res benignos. Su incidencia se estima en un 0,3% de
la poblacion, y la piel es el 6rgano mas frecuente-
mente afectado®. Los hemangiomas intratoracicos
SON raros y se presentan como una masa sélida dnica.

Presentamos el caso de un neonato con heman-
gioma capilar pulmonar congénito. Se revisan los
casos de hemangiomas pulmonares en menores de 1
afio publicados hasta 2015 encontrados tras realizar
una busqueda bibliografica (PubMed y Clinical Key).
Se analizan sus caracteristicas clinicas, radioldgicas
e histopatoldgicas, asi como su tratamiento. Se rea-
liza el diagndstico diferencial entre los hemangio-
mas congénitos y otras masas pulmonares.

Caso clinico Figura 1. Radiografia de térax. Imagen de densidad de partes blandas,

bien delimitada, con amplia base de implantacion en la pared tordcica lateral
Se trata de un neonato a término que ingresé por  izquierda. En el resto del parénquima se observan signos compatibles con una
presentar dificultad respiratoria y riesgo infeccioso  taquipnea transitoria del recién nacido. Area Clinica de Imagen Médica. Hospital
debido a la fiebre materna intraparto. La madre es- ~ Universitario y Politécnico La fe
taba sana, sin patologia gestacional. La exploracion
fisica del recién nacido resulté normal, salvo por la
dificultad respiratoria. Se realizé una analitica sanguinea y una radiografia de térax (figura 1).

La dificultad respiratoria mejoré progresivamente, desapareciendo el primer dia de vida, pero ante los hallazgos de imagen, se realizé
una nueva radiografia de control a las 24 horas, en la que persistia una masa en el hemitérax izquierdo. Se realizd una ecografia torécica,
en la que se observaba una masa hipoecoica, rodeada de parénquima pulmonar sano y con base de implantacion pleural, con flujo demos-
trable en el estudio Doppler de tipo arterial, asi como una ecografia cerebral y abdominal, que descartaron la presencia de alteraciones.
Ante la sospecha de una masa pulmonar congénita incidental, se solicité una tomografia computarizada (TC) de térax sin contraste, en la
que se constatd una masa isodensa respecto al masculo, delimitada, sin calcificaciones ni infiltracion de estructuras dseas. En los cortes
axiales formaba &ngulos obtusos con la pared torcica, y en las reconstrucciones sagitales y coronales los angulos eran agudos. Por el
tamafio era dificil diferenciar un origen pleuropulmonar teniendo en cuenta los dngulos formados entre el tumor y la pared torécica.

Se efectud un estudio de marcadores oncoldgicos con LDH, alfafetoproteina y B-HCG, que resultaron todos ellos negativos.

Al no tratarse de un hallazgo concluyente, se realiz6 un estudio mediante resonancia magnética (RM) con contraste (figura 2). El caso
fue valorado en el comité de tumores, y se decidié realizar una cirugia resectiva de la lesién, estimandose como primera opcién diagnds-
tica una tumoracion benigna vascular. Se procedid a la exéresis de la lesion a los 35 dias de vida del paciente. En el estudio histopatold-
gico (figura 3) se constatd la expresion de factor VI, CD34 y CD31, marcadores caracteristicos del endotelio vascular, y negatividad para
el transportador endotelial de glucosa 1 (GLUT-1). Se establecid el diagndstico definitivo de hemangioma intrapulmonar congénito.

El paciente requirié el ingreso en el servicio de cuidados intensivos pediatricos durante 24 horas poscirugia, y presenté una evolu-
cion satisfactoria, con controles consecutivos normales.

Discusion

Masas pulmonares congénitas
Las MPC presentan una incidencia de 27-33/100.000 habitantes. Ante una lesién pulmonar congénita, el primer diagndstico que cabe
considerar son las anomalias del desarrollo: malformacién congénita de la via respiratoria, secuestro pulmonar o lesiones hfbridas.
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Figura 3. Estudio histopatoldgico de tumoracion pulmonar. a) Panordmica
con hematoxilina-eosina que muestra una tumoracion sélida constituida por
la proliferacion de vasos de pequefio calibre con luces colapsadas (flechas
negras) en continuidad con el parénquima pulmonar, que se encuentra

Figura 2. Resonancia magnética de térax sin gadolinio. colapsado por la masa (flechas discontinuas) y cubierto por una R/eura )
Cortes axiales (a) con secuencia FSE potenciada en T2 (b), normal (puntas de f/e_cha). b) /-{emaz‘oxt//na—eosma de la tumoracion con mas
STIR y cortes coronales (c) potenciados en T1 y (d) T2. aumento. c) Panorquuca con técnica /CKAE I-AE 3, para marcar el epitelio

La masa es hiperintensa en secuencias potenciadas en T2 pulmonar, que se tifie de color marrdn (puntas de flecha), mientras que la

e isointensa con respecto al mdsculo en secuencias tumoracidn permanece de color morado palido (flechas negras). d) Estudio
potenciadas en T1, hay vacios de flujo en relacion con los histoquimico que muestra la expresion del marcador CD34 caracteristico del
vasos intratumorales (flecha blanca). Area Clinica de Imagen endotelio vgscu/aﬁ {C_ortesfa de la Dra. M. Llavador Ros, c]e/ Departamento
Médica. Hospital Universitario y Politécnico La Fe de Anatomia Patoldgica del Hospital Universitario y Politécnico La Fe)

Las lesiones pulmonares congénitas se han caracterizado mediante RM fetal por Pacharn y Kline'; sin embargo, en su algoritmo sélo
se refieren a las malformaciones de la via respiratoria.

Otros diagndsticos que hay que considerar son los tumores pulmonares primarios. Los mas frecuentes que se presentan en el pe-
riodo perinatal son el tumor congénito peribronquial miofibroblastico, el blastoma pleuropulmonar quistico tipo |, el tumor fetal in-
tersticial y el fibrosarcoma congénito infantil?.

Las caracterfsticas radioldgicas descritas y la evolucién clinica permitiran diferenciar el tipo de masa pulmonar congénita.

Hemangiomas
Los hemangiomas son tumores vasculares benignos. La piel es el 6rgano méas afectado, y el higado es la localizacién extracutanea
mas habitual. Los hemangiomas intratoracicos son raros y suelen presentarse como una masa sélida Unica.

Seguln el momento de su aparicién, pueden diferenciarse en infantiles o congénitos:

¢ | os hemangiomas infantiles son los tumores vasculares mas frecuentes. Habitualmente estan ausentes en el momento del naci-
miento, y presentan un periodo rapido de crecimiento seguido de una fase de involucion.

* Los hemangiomas congénitos son infrecuentes, con una incidencia estimada del 0,3% de la poblacion®. Se encuentran completa-
mente desarrollados en el momento del nacimiento y, a tenor de su evolucion, pueden diferenciarse en hemangiomas rapidamente
involutivos (RICH), hemangiomas no involutivos (NICH) o parcialmente involutivos (PICH). No existe ningtn marcador biol6gico que
permita predecir la evolucién de dichos tumores.

Como ya se ha mencionado, los hemangiomas congénitos presentan una baja incidencia, y los intratoracicos son inusuales. Dada su
infrecuencia, realizamos una bisqueda bibliografica de hemangiomas pulmonares en menores de 1 afio y encontramos 5 casos en la
literatura anglosajona (tabla 1).
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Casos de hemangiomas pulmonares descritos en la literatura en nifios menores de 1 afio

Autores Edadenel  Sexo Clinica Manejo y tratamiento Anatomia Radiografiade  Ecografia Tomografia Resonancia
(afio de momento del patoldgica torax computarizada  magnética
publicacion)  diagnéstico
Bowyer 1dfadevida Mujer Dificultad Lobectomia del I6bulo  Quiste rodeado de  Masa quistica - Masa quistica -
y Sheppard® respiratoria inferior derecho al afioc  hemangioma aérea de aérea de paredes
(1990) de vida capilar positivo  paredes finas finas en el I6bulo
para factor VI en el l6bulo inferior derecho
inferior derecho
Abrahams 8semanas  Varén Episodios de tos Reseccién en cufia del ~ Hemangioma Masa de - Masa hipodensa —
et al.?(2002) productiva y de lébulo inferior derecho  capilar CD31*y densidad de con realce
atragantamiento  sin recurrencias. No factor VIII* partes blandas heterogéneo
se recoge el dato de la en el [6bulo
edad en el momento inferior derecho
de la cirugia
Capizzani 1diadevida Varon Dificultad ~ Tratamiento inicial con Positivo para CD31  Hemitérax Masa Masa hipodensa -
etal.’(2008) respiratoria prednisolona sin éxito derecho opaco  heterogénea con realce

0 o sélido-quistica heterogéneo
Reseccion en cufia a g g

partir del mes de vida

Pandya 4 meses Mujer Hallazgo Lobectomia del Iébulo  Endotelio vascular ~ Masa bien - Masa hipodensa -
y Tummala® incidental inferior derecho positivo para delimitada en con realce
(2010) GLUT-1 el l6bulo heterogéneo
inferior derecho
Emiralioglu 9 meses Mujer Dificultad Propranolol con No Masa de - Masa con realce -
etal?(2014) respiratoria disminucion del densidad de marcado
tamafio de la masa partes blandas
Ballesteras 1diadevida Varén Hallazgo Exéresis Hemangioma Masa de Masa Masa isointensa  T1: isointensa/
etal. (2015) incidental capilar positivo densidad de  heterogénea con  respecto al misculo
para CD34, CD31y partes blandas  flujo Doppler musculo con T2: hiperintensa
factor VIII. en el campo realce centripeto Vaél’os i aeE
Negatividad para medio izquierdo
GLUT-1

Hallazgos histopatoldgicos

En algunos textos se propone clasificar los hemangiomas en funcién del calibre de sus vasos, capilares o cavernomatosos. Dichas
clasificaciones conducen a confusion y a la utilizacién de una terminologia errénea en la literatura. Segin propone la International
Society for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA)*, es importante basarnos en los marcadores histoquimicos. Todos los hemangio-
mas, congénitos e infantiles, expresan positividad para factor VIII, CD31 y CD34, marcadores de células endoteliales. Cobra impor-
tancia el marcador GLUT-1, que se positiviza exclusivamente en los hemangiomas infantiles.

De los casos descritos, 3 de ellos presentaban las lesiones en el momento del nacimiento, y todos mostraron en |a histologia po-
sitividad para marcadores de endotelio vascular. Sélo queda recogido un estudio de GLUT-1 en 2 casos, que fue positivo en 1 caso,
por lo que se trata de un hemangioma infantil, y negativo en el presentado; del resto no podemos confirmar que se tratara de heman-
giomas infantiles o congénitos.

Hallazgos radioldgicos
La presentacion méas frecuente descrita en la literatura es una masa sélida bien delimitada. Sélo 1 caso se ha manifestado como una
lesion quistica aérea de paredes finas®.

En todos los casos se realizé una tomografia®® para completar su estudio, y el hallazgo més frecuente fue la existencia de una
masa hipodensa con realce heterogéneo del contraste. En 2 casos se caracterizd |a lesién mediante ecografia toracica, que mostraba
una masa heterogénea.

No hemos encontrado ningun caso publicado de hemangiomas pulmonares valorados mediante RM. Gorincour et al.'® analizaron
las caracteristicas de hemangiomas cutaneos infantiles y congénitos (tipo RICH y NICH) con diferentes modalidades de imagen. Las
caracterfsticas de los congénitos son:

e Ecografia: lesion heterogénea con vasos visibles (venas) y calcificaciones.
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* RM: isosefial respecto al midsculo en secuencias en T1 e hiperintensas o heterogéneas en T2, con fendmeno de vacio de flujo en
su interior, caracteristicas similares a las encontradas en el paciente del presente caso.

Sin embargo, no disponemos de marcadores radiolégicos que diferencien los tipos de hemangiomas RICH y NICH.

Manejo y tratamiento

El hemangioma pulmonar es una lesion infrecuente que no se sospecha ante una masa toracica aislada. La clinica descrita con mayor
frecuencia es la dificultad respiratoria, pero éste es un signo inespecifico secundario a multiples patologias. Los hallazgos radiol6gi-
€0S en ocasiones no son concluyentes, por lo que la mayorfa de casos ha requerido una exéresis diagndstica y terapéutica.

Recurrir a la cirugia para la confirmacién diagndstica hace dificil definir cual es el mejor tratamiento de estas lesiones. Asi, sélo 1
de los casos recogidos en |a literatura se tratd empiricamente con propranolol de forma exitosa'®.

Si bien esta demostrado que el propranolol es superior al placebo en pacientes con hemangiomas infantiles', no existen estudios
que demuestren su eficacia en los congénitos. El tratamiento debe acomodarse al estado clinico del paciente, teniendo en cuenta que
los hemangiomas congénitos tienden a su resolucion en un porcentaje significativo de casos. Nuestro paciente se encontraba asin-
tomético y, aunque las pruebas de imagen eran compatibles con un hemangioma, dada la escasa literatura existente al respecto, se
decidi6 realizar una exéresis. Nos planteamos si una actitud expectante o incluso un tratamiento médico con propranolol hubieran
sido estrategias adecuadas.

Conclusiones

El hemangioma pulmonar es infrecuente. La forma de presentacion habitual es la dificultad respiratoria.

En cuanto a las exploraciones complementarias que se pueden realizar tras la radiografia simple, se recomienda practicar una
ecografia torécica, incluida una eco-Doppler, y posteriormente, segln su disponibilidad, una TC o una RM toréacica con contraste. No
consideramos 6ptimo el estudio de masas pulmonares mediante TC en la poblacién infantil, por el exceso de radiacién que conlleva
para el paciente (criterios ALARA: As Low As Reasonably Achievable). Si bien la TC sigue desempefiando un papel importante en el
diagnéstico de malformaciones congénitas de la via respiratoria, la RM con gadolinio aporta una alta rentabilidad diagnéstica si la
masa posee las caracteristicas mencionadas previamente y ausencia de irradiacion.

Consideramos que los hemangiomas pulmonares deben incluirse en el diagndstico diferencial de las MPC, cuya sospecha condi-
cionarfa un manejo y un tratamiento méas adecuados.

La evolucién de los hemangiomas es impredecible, o que justificaria realizar un estrecho seguimiento. El tratamiento deberfa estar
supeditado a la clinica del paciente y a la posibilidad de establecer un diagnéstico fiable.

No se dispone de estudios suficientes sobre el manejo de los hemangiomas pulmonares, por lo que serfa recomendable la comu-
nicacion de nuevos casos con seguimientos evolutivos. Il
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