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Resumen

Las anomalias vasculares incluyen un
amplio numero de enfermedades de la red
vascular que tiene similitudes en su
manifestacion clinica, esto ha llevado por
afos a una confusion en la nomenclatura,
diagnéstico y tratamiento.

A continuacion se presenta una revisién
del tema que pretende describir la
nomenclatura y clasificacion vigente asi
como revisar la sintomatologia,
complicaciones y manejo actualizado.

Key Words: anomalias vasculares,
hemangioma, malformaciones vasculares.

Se engloban en este grupo un amplio
numero de enfermedades que afectan la
anatomia de los vasos sanguineos.

Si  bien tienen expresiones clinicas
similares, su etiologia y pronéstico difieren
considerablemente, lo que hace
imprescindible hacer un diagndstico
correcto que permita explicar a los padres
del nifio el futuro de su enfermedad.

Existen dos grandes grupos: Tumores
Vasculares y Malformaciones Vasculares.

En los primeros existe una proliferacién del
endotelio, en los segundos hay un
aumento del numero de vasos y una
deformacion de la histoarquitectura (1).

Expresién Clinica

La presentaciéon de estas patologias,
generalmente es un aumento de volumen
con variable compromiso de la coloracion
de la piel.

Es muy importante efectuar una cuidadosa
anamnesis ya que en un altisimo
porcentaje de los casos, los datos
aportados orientan claramente a uno de
los dos grupos.
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En cuanto a afinar el diagnéstico, la
ecografia doppler color en manos
experimentadas es de gran utilidad,
reservando la angioresonancia para
aquellos casos en que es necesario
estudiar la zona afectada y sus relaciones
con las estructuras adyacentes, ya que
tienen valor importante al decidir la terapia
mas adecuada

Clasificacion

La dictada por la International Society for
the Study of Vascular Anomalies (ISSVA)
es la siguiente: (Tabla 1)

Tumores Vasculares

1) Hemangiomas de la infancia:

Son los tumores vasculares mas
frecuentes, se estima que el 2 % de la
poblacién caucasica la presenta en el
primer mes de vida.

Es mas frecuente en el sexo femenino
(3:1) y en prematuros. El 60 % de las
lesiones se ubica en la cabeza y cuello.

Clinicamente es posible identificar fases
constantes en la evolucibn de estas
lesiones: apariciébn precoz habitualmente
en la primera semana de Vvida,
evidenciandose como una placa
eritematosa, luego comienza la etapa
proliferativa en que ocurre un crecimiento
acelerado y dura hasta aproximadamente
los 9 meses de vida, durante ella, puede
verse ulceracion y necrosis.
Posteriormente  en la etapa de
estabilizacién, el tamafo permanece
estacionario hasta alrededor de los 18
meses para comenzar luego la etapa
involutiva. Antiguamente se consideraba
que aproximadamente 90 % de los
hemangiomas han desaparecido a la edad
de 9 afnos, nuevos trabajos han puesto en
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duda esa cifra, situando alguna lesion
residual en valores del 50 al 69% (2,3,4)

Tratamiento

Aunque la mayor parte de los
hemangiomas no son tratados, cuando se
necesite, puede emplearse corticoides o
propanolol que desde su reporte inicial en
2008 ha sido utilizado con muy buenos
resultados: un reciente meta-andlisis
demostroé un nivel de resolucion de 97 %
comparado con 71 % para propranolol
versus corticoesteroides (5). En ambos
medicamentos es importante  tener
presente las reacciones adversas.

Las principales complicaciones de los
hemangiomas son: desfiguramiento,
ulceracién, sangramiento, compromiso del
campo visual y obstruccion de la via aérea.

La cirugia en estos pacientes, solo se
restringe a aquellos casos en que existe un
compromiso estético severo que pueda
afectar la sociabilidad del nifio, el claro
ejemplo es el hemangioma de la punta
nasal. En segundo término se intervienen
las secuelas que se presentan como una
zona de tejido redundante color marrén
suave que corresponde a tejido
fibroadiposo.

En paciente que nace con extenso
hemangioma facial en la zona de la 1°
rama del nervio trigémino, debe
descartarse la presencia de Sindrome de
Phaces, acronimo en inglés de: tumor de
fosa posterior, hemangioma,
malformaciones  arteriales  (coartacion
aortica), malformaciones cardiacas (
estenosis valvulares o defectos septales),
malformaciones oculares ( catarata,
glaucoma congénito, etc).

2)Hemangioma Congénito:

Descritos en los ultimos anos se refiere a
aquellos  hemangiomas que  estan
presentes al nacer y segun su
comportamiento se diferencia en dos
clases:

RICH o} Hemangioma
Rapidamente involutivo

Congeénito

Son lesiones que estan completamente
formadas al nacimiento y a diferencia del
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hemangioma de la infancia, en lugar de
crecer, rapidamente decrece de tamafio,
llegando a desaparecer antes del afo de
vida (6,7).

Manejo: Se observan y se operan sdlo las
secuelas que pudiese dejar.

NICH o Hemangioma no involutivo

Es una entidad mucho menos frecuente
que se caracteriza por estar presentes al
momento del nacimiento y no presenta las
fases caracteristicas de los hemangiomas
de la infancia y permanecen estables
durante toda la vida (6). No tienen
predileccion por sexo y se ve con mayor
frecuencia en el reborde mandibular, muslo
y zona del codo. Dado la evolucion
explicada, el tratamiento es la extirpacion
quirurgica.

3) Hemangioendotelioma Kaposiforme:

El hemangioendotelioma kaposiforme es
un tumor poco frecuente, que se confunde
con facilidad con wuna malformacion
vascular. Descrito por Zuerkeberg en 1993,
es un tumor solitario, sin predileccion de
sexo Y la ubicaciéon mas frecuente es en la
piel del tronco, extremidades o en el
retroperitoneo. Se ve casi exclusivamente
en nifios y cuando su tamafio es mayor a
10 cms se asocia al fendmeno de
Kasabach-Merritt que  consiste en
coagulopatia de consumo con
trombocitopenia, hipofibrinogenemia,
presencia de dimeros-D, y anemia
hemolitica con alta mortalidad.

4) Tufted Angioma:

Es un temor poco frecuente y aunque han
sido reportados casos de aparicién en
adultos, generalmente aparece en la
infancia, manifestandose durante el primer
ano de vida en mas del 50 % de los casos.
Es mas frecuente en hombres y aspecto es
variable, puede verse como maculas poco
definidas de color violeta, rojo, café o como
nodulos. Se describe presencia ocasional
de hiperhidrosis o hipertricosis. Las zonas
mas frecuentes son mejilla y extremidades.

Al igual que el hemangioendotelioma

kaposiforme, puede presentar fendmeno
de Kasabach-Merritt.
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5) Granuloma Piégeno:

Son lesiones hiperproliferativas benignas,
generalmente Unicas que se ven con
mayor frecuencia en nifios y jovenes y
cuya causa es desconocida aunque se ha
asociado a microtraumas y a factores
hormonales. Su nombre es erréneo ya que
no hay infeccion ni un proceso
granulomatoso. Es mas frecuente en
mujeres y en los labios y dedos. Dado a
que crece rapidamente en unas pocas
semanas es frecuente el sangramiento.

El tratamiento habitualmente es la
reseccion completa aunque se describe
uso de laser y esclerosantes.

Malformaciones Vasculares

Son un grupo de enfermedades en la cual
la embriogénesis vascular ha fallado y
presentan una alteracion morfolégica que
siempre estd presente al nacimiento
aunque su manifestacion clinica es de muy
variable aparicion, siendo lo mas
frecuente en la segunda década de la vida
(primera diferencia con hemangiomas
clasicos de la infancia). Tampoco tienen
las clasicas etapas que aquellos presentan
y a la anamnesis dirigida, se relata que
este aumento de volumen “crece con el
nifio(a)’, que puede aumentar con la
actividad fisica, la fiebre o el llanto. Tiene
clara relacion con los peacks hormonales,
presentando frecuentemente un sobre
crecimiento en la pubertad y embarazo. No
regresan nunca (tercera diferencia).

La clasificacibn de Hamburgo (8),
basandose en el componente vascular
afectado describe:

1) Malformaciones Capilares

Presentan alteraciones en la red terminal a
nivel de dermis y se caracterizan por ser
maculas de coloracion rosada o roja, con
claro predominio cervicofacial (series lo
reportan entre 80 y 94 %). A medida que el
nifo(a) crece, los vasos andmalos van
aumentando en didmetro, el flujo se hace
mas lento y la coloracién de la piel
progresa a violeta, existe ademas, una
alteracién a nivel del colageno que llevara
a lo largo de su vida a un engrosamiento
progresivo de la dermis que puede
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ocasionar hipertrofia de los tejidos
afectados (9).

En aquellos pacientes que la lesion
involucre la cara, especialmente la zona de
inervacién de la primera rama del nervio
trigémino, puede tener compromiso de las
leptomeninges y del ojo por lo cual es
mandatorio efectuar estudio con
angioresonancia y evaluacion
oftalmoldgica precoz (riesgo de glaucoma).
Esta entidad es conocida como Sindrome
de Sturge Weber y presenta, en alto
porcentaje, convulsiones e incluso
coeficiente intelectual bajo.

Esta patologia tiene pocas alternativas de
manejo, siendo utilizado el laser de
585/595 nm para disminuir la coloracion.
Se ha visto que el resultado es mejor en
aquellos casos de ubicacién que no sea
centrofacial y en niflos al compararlo con
adultos. Habitualmente requieren varias
sesiones

La cirugia tiene su rol en algunos
seleccionados casos de hipertrofia tisular
que lleva a wuna alteracion estética
importante.

2) Malformaciones Venosas

Son ocasionadas por una dilatacion
andmala de las venas asi como un
aumento en el nimero de estos vasos que
lleva a una ectasia en el flujo sanguineo, lo
que muchas veces da la coloracion azul de
la piel suprayacente que es caracteristica.
Generalmente son de mayor tamafio de lo
que se aprecian e invaden tejidos mas
profundos, musculos por ejemplo (10). No
presentan aumento de temperatura local ni
frémitos pero aumenta de tamarfo al
localizar el segmento afectado bajo el nivel
del corazdén y se colapsan por sobre éste,
lo cual sirve para orientar el diagndstico.
Pueden también ser mas notorias después
de hacer ejercicios.

Se manifiestan generalmente como
aumento de volumen poco definido y
blando, pero las lesiones que se ubican en
estructuras profundas pueden
manifestarse mas tardiamente por dolor e
impotencia funcional (incluso pueden dar
fracturas patologicas).
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Algunos pacientes pueden presentar
trombosis local que se manifiesta por
calcificaciones en el interior de estos vasos
que se denominan flebolitos, y fenébmeno
de coagulacién vascular intralesional con
recuento de plaquetas normal, por lo que
es importante el control de fibrinogeno y
dimero D en los nifos sintomaticos para
decidir el uso de heparina de bajo peso
molecular. La severidad de esta alteracion
se relaciona con la extension de la lesion

(11).

Para su estudio, la ecografia doppler color
es de alta utilidad para hacer el
diagnéstico, diferenciandola de otras
patologias. La extensién y relacion con
estructuras vecinas se estudia con
angioresonancia nuclear magnética.

Manejo

Hay que analizar las caracteristicas de
cada caso en particular. Se sabe que en
ocasiones, una cirugia puede
desencadenar un crecimiento de la lesion
que aun estaba en reposo. Por otro lado,
en un alto porcentaje, existe una extension
importante a tejidos profundos que hacen
la cirugia una opcién poco segura.

En el momento actual, la esclerosis
intralesional es la alternativa usada
mayormente. Consiste en la infiltracion por
via percutanea en el interior de la
malformacion, bajo visién radioscépica, de
una sustancia irritante que causa dafio en
el endotelio, inflamacion vy fibrosis (12,13).
Esta debe realizarse en los nifios bajo
anestesia general ya que es dolorosa.
Segun el tamafo de la lesion, se
requeriran varias sesiones las que se
efectian cada 6-8 semanas. Lo mas
utilizado es el etanol y el polidocanol.

En los pacientes en que hay poca
sintomatologia, se puede proponer la
observacion.

3) Malformaciones Linfaticas

Antiguamente llamadas linfangiomas o
higroma  quistico, corresponden a
dilataciones de dichos vasos. En muchas
ocasiones son diagnosticadas
prenatalmente durante una ecografia
obstétrica, pudiendo también presentar
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polihidroamnios por compresion extrinseca
de la via digestiva.

En casos de ubicacion cervical, lesiones
gigantes pueden poner en riesgo la
adecuada ventilacion del neonato por lo
que debe hacerse una programacion del
nacimiento que garantice una adecuada
reanimacion si se llegase a necesitar. En
estos casos puede efectuarse vaciamiento
de los quistes mas superficiales con aguja
y jeringa para descomprimir
temporalmente y permitir una intubacion
mas facil.

El sitio mas frecuente de ocurrencia es en
cabeza y cuello, seguida de lejos por la
regiébn axilar, toérax, retroperitoneo vy
genitales. Se describe que el 90% de los
casos se manifiestan antes de los 2 afos
de vida. No hay diferencia entre sexos.
Clinicamente es frecuente que se
manifiesten como masas indoloras de
consistencia gomosa, sin pulso y cubiertas
de piel normal.

Se pueden diferenciar 2 tipos principales:
Malformacion a quistes grandes vy
malformacion a quistes pequefos (macro
quistica v/s micro quisticas), siendo
arbitrariamente establecido un limite de 2
mm de diametro como diferencia entre uno
y otro. Malformaciones combinadas
también existen (12,14).

Dentro de las complicaciones, la infeccion
localizada se manifiesta por alargamiento
repentino de la masa que puede
acompafarse de fiebre, compromiso del
estado general y con la presencia o no de
signos inflamatorios de la piel. El
diagnostico se establece con parametros
hematolodgicos alterados y con sonografia
que revela engrosamiento de las paredes
de los quistes e incluso tabicaciones en su
interior. Hemorragia intralesional también
se puede presentar, con aumento subito
de tamafio y dolor pero sin signos
infecciosos.

Manejo
Las alternativas terapéuticas incluyen
cirugia, esclerosis intralesional y, en las de

ubicacion lingual, la radiofrecuencia.

Las sustancias utilizadas como
esclerosantes a través de puncién
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transcutédnea son: Bleomicina, polidocanol,
OK-432. En general, pueden requerir mas
de un procedimiento y los resultados son
mas favorables en las malformaciones
macro quisticas, donde se describen éxitos
sobre el 80% de los casos tratados, a
diferencia de las micro quisticas que seria
menor al 50%.

La cirugia tiene un resultado variable y se
describe alta recidiva (mas de un 50%),
por lo que se promulga un manejo
combinado, consistente en reducir masa
con esclerosis sucesivas y luego resecar el
tejido remanente si es evidente.

4) Malformaciones arteriovenosas

Son las de menor frecuencia y se refiere a
enfermedades congénitas en que existe
una serie de canales que comunican el
sistema venoso y el arterial.

La localizacion mas frecuente es la
intracraneal, seguida del cuello, pelvis y
extremidades. Segun la severidad de los
vasos comprometidos sera el debut de la
lesion, pudiendo manifestarse
precozmente o cercano a la adolescencia.
Cuando es sintomatica (existe una primera
etapa silente que puede durar afios e
incluso décadas), se evidencia aumento de
volumen con mayor temperatura local,
pulsatil, de crecimiento rapido y que
paulatinamente puede aparecer dolor,
necrosis, ulceracién, sangramiento y en
etapas avanzadas: insuficiencia cardiaca
congestiva. Dado el alto flujo que generan,
pueden causar sobre crecimiento de la
zona afectada, especialmente en las
extremidades, mandibula.

Ante la sospecha, esta indicada Ia
realizacion de angioresonancia que nos
permitra no sélo la confirmacion
diagnéstica, también nos dara la imagen
anatémica que tendra vital importancia en
la eleccién de la terapia.

Manejo:

En estos pacientes es fundamental el
trabajo en equipo que lleve a tomar la
mejor decision terapéutica. La
embolizacién ejecutada por el radidlogo
intervencionista que consiste en ocluir
intraluminalmente “los vasos fuentes”,
puede, si se utiliza como uUnica medida,
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reclutar otros vasos periféricos que
estaban en estado quiescentes, por lo cual
es recomendable acompafarla de
esclerosis percutanea. La cirugia en
general se prefiere postergar hasta una
mayor disminucién del volumen y flujo de
la lesibn ya que puede producir
hemorragias intraoperatorias importantes
que pongan en riesgo la vida del paciente

Malformaciones mixtas complejas

En muchisimas ocasiones las entidades ya
explicadas pueden no presentarse en
forma pura sino que acompanada por
otras, dando asi a lesiones mixtas que
tendran  expresiones variables. Es
frecuente la asociacion de malformaciones
venosas con malformaciones linfaticas,
con y sin la presencia de malformaciones
capilares.

El  tratamiento serd individualizado
dependiendo de la lesidon presente,
profundidad, localizacion, etc.

Algunas de estas asociaciones tienen
caracteristicas constantes que se han
transformado en sindromes ampliamente
conocidos, por lo que se analizaran
separadamente.

Sindromes

Se suelen dividir segun las caracteristicas
del flujo que presentan en sindromes de
alto flujo y de bajo flujo. (Tabla 2)

Klippel-Trenaunay (SKT)

Descrito hacia los inicios del 1900, es el
mas frecuente y reconocido, tiene presente
la ftriada consistente de malformacion
capilar (la cual es evidente al nacimiento
en la mayoria de los pacientes), junto a
malformacion venosa e hipertrofia de los
tejidos blandos. Malformacion linfatica se
ve con frecuencia lo que da mayor sobre
crecimiento (KT).

Afecta principalmente a la extremidad
inferior y no tiene diferencia de sexo. Sélo
un 15% es bilateral. EI compromiso venoso
tipicamente se evidencia por la aparicion
de venas tipo “varicosas” que son en
general largas y a veces dolorosas, Lo
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mas caracteristico es la “vena de Servelle”
que consiste en una vena de ubicacion
lateral, tortuosa, que frecuentemente parte
en el dorso del pie, se ve en casi 80 % de
los pacientes y drena al sistema profundo
a través de la vena iliaca interna o femoral.

El sobre crecimiento es paulatino y cesa
con la detencion del crecimiento del nifio,
la desarmonia del desarrollo entre ambas
extremidades (la sana y la enferma) puede
llevar a una escoliosis secundaria.

Otras alteraciones que pueden presentarse
en el espectro de SKT son macrodactilia,
sindactilia y polidactilia.

Como toda malformacion venosa extensa
tiene fendmenos de hipercoagubilidad
localizada y tienen riesgo de
tromboembolismo pulmonar,
especialmente en periodos perioperatorios
(15).

El diagndstico es principalmente clinico,
debe solicitarse eco doppler color que nos
informe del estado del sistema venoso
profundo y descarte lesion de alto flujo
(Sindrome Parkes Weber). La
angioresonancia nuclear magnética
muestra en forma mas completa todo el
sistema venoso asi como la presencia de
linfedema y el compromiso profundo
muscular.

Manejo

La malformaciéon capilar se trata con
laserterapia, la dilatacion venosa con
esclerosis intralesional y la cirugia se
reserva para etapas posteriores en que
sea necesaria disminuir el volumen de las
partes blandas. Como medidas
complementarias hay que mantener la piel
limpia y lubricada para evitar infecciones,
el uso de prendas elasticas puede aliviar
cierto disconfort del paciente y si existe
compromiso edematoso importante, es
beneficioso el drenaje por medio de
masajes especializados.

Cuando presente una diferencia de
longitud entre extremidades inferiores,
mayor a 2 centimetros se evaluard con
ortopedista la necesidad de hacer
frenacion de crecimiento  mediante
epifisiodesis, dado el riesgo de escoliosis
mencionado.
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Sindrome Parkes Weber

Antiguamente, estos pacientes se creian
parte de SKT pero con una evolucion mas
dramatica, 20 afos después se
comprendid que si bien comparten las
mismas caracteristicas de aquél, tienen
agregado la presencia de malformaciones
arteriovenosas, lo que le da un mayor flujo
vascular, razén por la cual tienden a hacer
mayor hipertrofia. Clinicamente presentan
en la zona afectada, malformacion capilar,
venas dilatadas, mayor temperatura y
frémito. La diferencia de tamafio puede
verse desde el nacimiento y es progresivo,
generalmente hasta el final de la pubertad
(16)

Con el transcurso de los afios, se agregan
alteraciones  tréficas de la  piel,
especialmente hacia distal, incluso Ila
aparicion de ulceraciones.  Algunos
pacientes tienen  crecimiento  &seo
importante, por lo cual también debe ser
visto por ortopedia.

Como toda malformacién de alto flujo
puede desencadenar una falla cardiaca
congestiva. EI manejo es muy similar a
SKT.

Sindrome de Cloves

Descrito en el afo 2007 (17), su nombre es
un acronimo en inglés de Congenital
Lipomatous Overgrowth, Vascular
Anomalies, Epidermal nevis and Spinal
disorders. Son pacientes que presentan
malformaciones capilares unica o multiples
(es muy caracteristica la ubicacién en
flancos), malformaciones venosas,
habitualmente en las extremidades
inferiores y malformaciones linfaticas en el
tronco, la que con bastante frecuencia
invaden retroperitoneo, abdomen o pelvis.
Publicaciones mas recientes informan
ademas malformaciones de alto flujo
paraespinales.

Presentarian en el transcurso de la
infancia precoz, la aparicibn de masa
lipomatosas troncales, y alteraciones en la
columna como escoliosis.

Al enfrentar un paciente con una anomalia
vascular es muy importante hacer una
anamnesis dirigida muy acuciosa, con ella
casi en un 90 % de los casos se lograra un
diagnéstico, en el otro 10 % necesitaremos
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efectuar ecografia doppler color, biopsia o
angioresonancia nuclear magnética.

En el manejo, hay que considerar que se
debe contar con la concurrencia de varios
especialistas:  dermatdlogo,  cirujano,
radidlogo intervencionista, anatomo
patdlogo, hematdlogo y en ocasiones,
cardidlogo y ortopedista.

Finalmente, las lineas actuales de
investigacion estan en el uso de Timolol
0,5 % tépico para los hemangiomas de la
infancia (18) y Rapamicina para las
lesiones complejas que no responden a
otras alternativas clasicas(19).
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Tabla 1
Tumores Malformaciones
D Hemangiomas Infantiles D Malformaciones Capilares
D Hemangiomas Congenitos D Malformaciones Venosas

I:I Hemangioendotelioma

Kaposiforme D Malformaciones Linfaticas

D Tufted Angioma D Malformaciones Arteriales

Malformaciones

D Otros Hemagioendoteliomas .
Arteriovenosas

D Granuloma Piogeno D Malformaciones Combinadas

Tabla 2

M.Bajo Flujo  M.Alto Flujo
CE "

[] Sturge Weber [] Parkes Weber
[ Klippel Trenaunay [] Cobb
[] Proteus

[ Rubinstein-Tayhi
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