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RESUMEN

Los hemangiomas son tumores frecuentes que se manifiestan de
forma muy variable. Los hemangiomas congénitos rápidamente invo-
lutivos (RICH) son un raro subtipo de hemangioma, descrito reciente-
mente, que, a diferencia del típico hemangioma infantil, están totalmen-
te desarrollados al nacer y experimentan una regresión acelerada, a veces
incluso en días. Las diferencias en el aspecto inicial y en su evolución
pueden provocar confusiones con otros tumores de la infancia o inclu-
so con malformaciones congénitas. Presentamos un caso de RICH en
el labio superior, que tras la rápida involución produjo una secuela mor-
fológica que simulaba una fisura labial mínima. Las autoras revisan las
características específicas de este raro tumor y describen los detalles de
la corrección quirúrgica de esta paciente.

PALABRAS CLAVE: Hemangioma; RICH; Fisura labial; Labio leporino;
Malformaciones vasculares. 

RAPIDLY INVOLUTING CONGENITAL HEMANGIOMA (RICH) THAT

SIMULATES A MINIMAL CLEFT LIP

ABSTRACT

Hemangiomas are frequent tumors that manifest in variable forms.
Rapidly Involuting Congenital Hemangiomas (RICH) are a rare sub-
type, only recently described, which, in contrast to the typical infan-
tile hemangioma, undergo accelerated involution, sometimes within
days. Their different initial appearance and posterior evolution may
cause confusion with other tumors of infancy or even with congenital
malformations. We present a case of RICH in the upper lip that after
rapid involution produced a morphologic sequel that resembled a micro-
form cleft lip. The authors review the specific characteristics of this rare
tumor and describe the technical detail of surgical correction in this
patient.

KEY WORDS: Hemangioma; RICH; Cleft lip; Vascular malformations.

INTRODUCCIÓN

Las anomalías vasculares suponen hasta el 65% de todas
las lesiones(1) de partes blandas en los niños, siendo los heman-
giomas los más frecuentes de todos. El típico hemangioma
Infantil (HI) no está presente al nacer, aparece en el periodo
neonatal temprano, crece rápidamente durante los primeros
meses de la infancia y comienza después una lenta y pro-
gresiva involución. En claro contraste, los Hemangiomas Con-
génitos (HC), descritos recientemente, son mucho más raros
y ya están totalmente desarrollados en el momento del naci-
miento. Existen 2 tipos de hemangiomas congénitos: heman-
gioma congénito rápidamente involutivo (RICH)(2) y heman-
gioma congénito no involutivo (NICH)(3). Una de las diferen-
cias más llamativas de los RICH con los típicos hemangio-
mas infantiles es su rápida involución, que a menudo se com-
pleta antes del año de vida(4-6). Presentamos un caso de RICH
en el labio superior, que tras su rápida involución dejó secue-
las morfológicas menores en el labio y la nariz, que se acen-
tuaban con la mímica facial y que recordaban a una fisura
labial mínima(7-8). Revisamos las características específicas
de este raro tumor y los detalles de la reparación quirúrgica.

CASO CLÍNICO

Niña de 8 meses, remitida por su pediatra para valoración
de una lesión labial. La niña es producto de un parto vaginal
a término y no refiere antecedentes personales ni familiares
de interés. La madre explica que nació con un bulto rojo azu-
lado en el labio, que regresó espontáneamente en 2 meses. Le
comentaron que posiblemente se tratara de una lesión trau-
mática en relación con el mecanismo del parto. La fotografía
de la recién nacida, aportada por la madre, muestra una lesión
de 1x2 cm2, sobreelevada, de coloración violácea, con ulce-
ración de la parte central (Fig. 1A). El aspecto inicial y la rápi-
da involución nos llevó al diagnóstico a posteriori de RICH.
La exploración de la lesión residual mostró una deformidad
caracterizada por 3 componentes:
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1. Una cicatriz atrófica que provocaba aplanamiento del
hemifiltro izquierdo con un surco que se extendía desde
el tercio inferior del labio blanco hasta la narina.

2. Una deformidad nasal ipsilateral con aplanamiento y
lateralización del ala nasal y depresión del suelo de la
narina. 

3. Y por último, un abultamiento dinámico del músculo
orbicular de la boca a cada lado de la cicatriz. (Figs 1B
y 2A)
Todas estas alteraciones recordaban a una forma frus-

trada de hendidura labial conocida como hendidura labial
mínima.

Técnica quirúrgica
La operación se realizó bajo anestesia general con el tubo

traqueal fijado centralmente sobre el labio inferior para evi-
tar distorsión. Las líneas de incisión se marcaron en forma de
elipse vertical, incluyendo la pseudo-fisura, en paralelo a la
columna del filtro derecha normal. La incisión labial se con-
tinuó con una incisión nasal marginal.

Se extirpó la cicatriz cutánea y la banda fibrosa que pro-
vocaba la discontinuidad del músculo orbicular. Se disecaron
y reaproximaron los bordes musculares sanos con monofila-
mento reabsorbible de 5/0, evertiendo los bordes para ganar
altura en la columna del filtro. Se utilizó un pequeño colga-
jo músculo-fibroso superior para aumentar el suelo de la nari-
na (Fig. 2B).

Finalmente, se disecó y reposicionó la base del cartílago
alar. La piel se suturó con monofilamento reabsorbible de 6/0.

El tejido extirpado se envió para estudio histológico. Al
microscopio, la lesión estaba compuesta por tejido fibroso
con abundante colágeno, escasos grupos de células endote-
liales en configuración lobular y algunos vasos de paredes
finas, recubiertas de endotelio maduro, plano. El estudio inmu-
nohistoquímico con GLUT-1 fue negativo. El diagnóstico era
compatible con RICH.

La paciente evolucionó sin incidencias y al año de segui-
miento presenta un aspecto y mímica del labio y nariz nor-
mal (Figs. 1C Y 2C).

DISCUSIÓN

El hemangioma infantil típico aparece en el periodo post-
natal, crece rápidamente durante los primeros meses de vida
e involuciona despacio durante 5 a 10 años. En claro contras-
te, el hemangioma congénito rápidamente involutivo (RICH)(1)

está totalmente desarrollado al nacer e involuciona muy rápi-
do, en días o meses. Este tipo de hemangioma congénito debe
de ser diferenciado del hemangioma congénito no involutivo
(NICH)(2); este último es una lesión que también prolifera
en útero pero, por razones desconocidas, no involuciona. Las
características clínicas e histopátológicas de estos excepcio-
nales tumores han sido descritas recientemente por la prime-
ra autora de este artículo(5).

El típico RICH se manifiesta como un tumor violáceo,
con venas ectásicas superficiales, rodeado de un halo pálido,
o bien como una tumoración plana de color violáceo. De los
31 casos analizados por Boon y cols.(2) se ulceraron 2: uno en
la frente que se necrosó, dejando una cicatriz atrófica, pare-

Figura 1. A) Recién nacida con tumor violáceo en el labio superior,
con ulceración y necrosis central, aspecto compatible con RICH. B)
Aspecto de la paciente en su primera visita: cicatriz central atrófica,
hendida y deformidad nasal con achatamiento del cartílago alar. Tam-
bién se observaba un abultamiento dinámico del orbicular de la boca a
cada lado de la pseudo-hendidura. C) Misma paciente al año de segui-
miento.
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cida a la del caso que presentamos. Tanto los hemangiomas
infantiles como los congénitos son más frecuentes en cabeza
y cuello y a menudo se localizan en la región centrofacial.

Desde el uso rutinario de ecografía prenatal se han diagnos-
ticado algunos hemangiomas voluminosos en útero, pero solo
excepcionalmente en la región craneofacial(9). La detección
precoz depende del tamaño y localización de la lesión, así
como de la posición fetal. En este caso, el tumor era peque-
ño y no se detectó prenatalmente. En el periodo postnatal, la
exploración física y la evolución suelen ser suficientes para
un diagnóstico correcto; sin embargo, los hemangiomas con-
génitos son infrecuentes y pueden confundirse por el médico
no experto con otros tumores o incluso malformaciones con-
génitas. Mulliken ilustró un caso de hemangioma ulcerado de
labio superior que le fue referido como hendidura labial(10).

Tras la involución completa, casi el 50% de hemangio-
mas, infantiles o congénitos, dejan algún tipo de secuela esté-
tica: cicatriz, piel atrófica, telangiectasias superficiales, o abul-
tamiento persistente por residuo fibrograso. El tipo de secue-
la depende del volumen y localización inicial del tumor, y de
su posible ulceración. En nuestro caso, la secuela recordaba
a una hendidura labial mínima. Las características de esta mal-
formación fueron bien descritas por Lehman(7) e incluyen: un
defecto menor del bermellón superior con una pequeña mues-
ca en el borde libre, un surco cutáneo que se extiende desde
el bermellón a la narina y un aplanamiento del cartílago alar.
Además, existe un defecto de continuidad del músculo orbi-
cular de la boca que origina una deformidad dinámica del
labio superior.

Los principios básicos de la reparación del labio fisura-
do: creación de simetría del labio y nariz y reconstrucción del
músculo orbicular son también aplicables en el presente caso.
La cicatriz hendida se extirpó en paralelo a la columna del fil-
tro sana, la propia columna se creó mediante la eversión inter-
digitada de los bordes musculares, según describe Cho(11). La
simetría nasal se logró reposicionando el ala nasal y aumen-
tando el suelo de la narina mediante un pequeño colgajo de
cicatriz y músculo, según lo descrito por Uhm(12) para la correc-
ción de narices fisuradas secundarias.

La utilización de principios y técnicas de reparación de la
fisura labial permitió obtener resultados satisfactorios, está-
ticos y dinámicos, en la corrección de las secuelas atípicas de
un infrecuente RICH labial.
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