
4 Dermatología Venezolana. Vol. 43, Nº 1, 2005.

Revisión

Las lesiones vasculares son un motivo frecuente de con-
sulta en la edad pediátrica. Pese a ello, su correcto diagnósti-
co y manejo se ve dificultado por la multitud de clasificacio-
nes y por la confusión terminológica existente. La clasifica-
ción más generalmente aceptada es la propuesta por
Mulliken1, quien distingue básicamente entre hemangiomas
(que constituyen tumores benignos del endotelio vascular
o hiperplasias de vasos), y malformaciones vasculares (lesio-
nes con un recambio celular endotelial normal, que repre-
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sentan verdaderos errores de la morfogénesis) (Tabla 1).
Los hamartomas o malformaciones vasculares correspon-

den a errores del desarrollo, con un bajo índice de recambio
celular. Característicamente se encuentran presentes en el
momento del nacimiento, son estables, y crecen proporcio-
nalmente al crecimiento del niño; en algunas lesiones de este
tipo puede observarse una fase proliferativa tardía, suscepti-
ble de producir complicaciones (sangrado, alteraciones es-
téticas). Tienden a no ser motivo de consulta en la edad

Tabla 1.  Características de los hemangiomas y las malformaciones vasculares

Hemangiomas Malformaciones vasculares

Muestran proliferación celular Formadas por vasos displásicos

Pequeños o ausentes al nacer Presentes al nacer

Crecimiento rápido durante la lactancia Crecimiento proporcional al niño

Involución lenta durante la infancia Ausencia de regresión

pediátrica. En función de sus características ana-
tómicas, clínicas, radiológicas y hemodinámicas,
se dividen en lesiones de bajo flujo (malforma-
ciones capilares, linfáticas y venosas), y de alto
flujo (malformaciones arteriales, fístulas
arteriovenosas)2. Del mismo modo, también
pueden presentarse como malformaciones
mixtas o combinadas. La nueva clasificación, se-
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gún Requena L, Requena C, Pichardo R y Sangueza O3, se
muestra a continuación (Tabla 2).

Tabla 2.  Clasificación de las malformaciones vasculares

Malformaciones funcionales

Nevo Anémico

Malformaciones Anatómicas

Capilares

Nevus flammeus neonatorum (mancha salmón)

Nevus flammeus (mancha vino de Oporto)

Cutis marmorata telangiectásico congénito

Malformaciones vasculares hiperqueratósicas

Venosas y Arteriales

Síndrome del Nevus azul en tetina de goma

Síndrome de Maffucci

Síndrome de Klippel-Trenaunay

Síndrome de Gorham

Síndrome de Bannayan-Zonana

Linfáticas

Superficiales

Profundas (Higromas quísticos)

Linfangiomatosis

Combinadas

Malformaciones vasculares

Malformaciones Vasculares funcionales
Nevus Anémico: Lesión circunscrita hipocrómica, que

puede estar presente en cualquier parte del cuerpo, con
frecuencia en el tórax posterior. Puede estar asociada a
facomatosis pigmentovasculares de tipo II, III y IV. Es una
malformación de tipo funcional resultante aparentemente
de un aumento a estímulos vasoconstrictores o a falta de
estímulo vasodilatador4.

Capilares

Nevus flammeus neonatorum
También conocido como mancha salmón. Se hereda de

forma autosómica dominante, y se localiza habitualmente
en la nuca y zona medio-frontal e interciliar, como una má-
cula bien delimitada de color rosado5. Suele persistir de por
vida en su localización occipital, en la frente y párpados y
tiende a hacerse inaparente en los primeros años de vida.
Está presente en un 25% a 40% de los recién nacidos6.

Nevus flammeus
(Angioma plano, mancha en vino de Oporto).
Se presenta en forma de una mácula rojiza o purpúrica,

menos evidente en el momento del nacimiento, de már-
genes geográficos, bien delimitada, de tamaño variable y
distribución habitualmente unilateral y metamérica7. Es
considerada por algunos autores como una forma del
nevus flammeus. Persiste en la vida adulta, con tendencia
a aumentar su intensidad y grosor de manera progresiva,
llegando a presentar nódulos angiomatosos en su super-
ficie. Puede verse asociada a Nevo anémico (en cuyo caso
algunos lo denominan Nevo mixto)8 y a glaucoma (sin
estar asociado al síndrome de Sturge-Weber).

Llamado también Mancha en vino de Oporto, se asocia
a un gran número de síndromes complejos (Tabla 3). El ha-
llazgo histológico de esta lesión, independientemente de
estar o no asociada a algún síndrome, es el mismo.

Tabla 3.  Síndromes asociados a Nevus flammeus

• Síndrome de Sturge Weber.

• Síndrome de Klippel-Trenaunay/S. de Parker Weber

• En asociación a Facomatosis

• Pigmentovascular

• Síndrome de Cobb

• Síndrome Proteus

• Síndrome de Beckwith Wiedemann

• Síndrome Robert (pseudotalidomida)

• Síndrome TAR (Trombopenia Ausencia Radio)

• Síndrome de Bregeat

• Síndrome de von Hippel Lindau

• Síndrome Rubinstein Taybi

• Síndrome de Wyburn-Mason

• Enfermedad de Coats

• Síndrome de Sturge-Weber
(Angiomatosis meningo-facial).

Consiste en la existencia de un nevus flammeus facial
localizado en la primera rama del trigémino, asociado a una
angiomatosis leptomeníngea ipsilateral. Habitualmente la
lesión es unilateral, aunque en un 40% puede observarse
afectación cutánea bilateral. La epilepsia es la manifesta-
ción neurológica más frecuente, en especial cuando exis-
te afectación del párpado superior. También es corriente
la existencia de cierto grado de retraso mental. Es impor-
tante la detección precoz de anomalías cerebrales, de cara
a un control temprano de la epilepsia, lo que mejora el
desarrollo psicomotor del paciente. La técnica más sensi-
ble a tal efecto es la resonancia magnética cerebral con
gadolinium9.

• Síndrome de Klippel-Trenaunay
(Se describe más adelante).
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• Facomatosis Pigmento-Vascular
 Combinación de nevus vasculares y melanocíticos en un

mismo paciente, también clasificadas como hamartomas y
representan una manifestación de Mosaicismo en «manchas
gemelas». Generalmente se clasifican en cuatro tipos. El tipo
I consiste en la asociación de nevus flammeus con nevus
pigmentosus y verrucosus; en el tipo II se observan nevus
flammeus y manchas mongólicas aberrantes; en el tipo III se
combinan nevus flammeus con nevus spilus, y el tipo IV es la
asociación de nevus flammeus, nevus spilus y mancha
mongólica aberrante.

• Síndrome de Cobb
(Angiomatosis cutáneo-meningo-espinal).

Se caracteriza por presentar un nevus flammeus de dis-
tribución metamérica en tronco o extremidades, asociado
a un angioma de la médula espinal, que puede volverse
sintomático en la niñez o adolescencia, en forma de
paraplejia o paraparesia espástica y pérdida sensitiva por
debajo del nivel medular afecto.

• Síndrome Proteus
Descrito inicialmente en 1983 por Wiedemann y colabora-

dores, consiste en la asociación de gigantismo parcial de ma-
nos y/o pies, nevus pigmentarios, hemihipertrofia, tumores
hamartomatosos subcutáneos, macrocefalia y anomalías
esqueléticas. Los hallazgos mayores, en número de siete, con-
sisten en: macrodactilia; hipertrofia asimétrica, en especial de
cráneo y extremidades; masas blandas subcutáneas, compues-
tas por tejido vascular, lipomatoso y fibromatoso; nevus epi-
dérmico verrucoso lineal; hiperplasia cerebriforme de las plan-
tas «en mocasín»; exóstosis localizadas a nivel fronto-tempo-
ral y parieto-occipital y escoliosis o cifoescoliosis. El diagnósti-
co diferencial debe establecerse con el síndrome de Klippel-
Trenaunay, lipomatosis encefalo-cráneo-cutánea, síndrome de
Bannayan-Zonana, síndrome de Maffucci, síndrome de Ollier,
y neurofibromatosis tipo I.

• Síndrome de Beckwith-Wiedemann
(Síndrome onfalocele-macroglosia-gigantismo).

Se ha detectado en algunos pacientes una duplicación par-
cial del cromosoma 11. La manifestación clínica más evidente
consiste en un hipercrecimiento somático y visceral asociado a
la presencia de un onfalocele, macroglosia y nefromegalia. En el
80% de los casos se aprecia un nevus flammeus en la porción
central de la frente. Se asocia también a hiperplasia de páncreas,
causante de hipoglicemia neonatal resistente al tratamiento.

• Síndrome de Robert
(Síndrome pseudotalidomida).

Consiste en la asociación de una mancha en vino de
Oporto mediofacial, hipomelia, hipotricosis, retraso del creci-
miento y labio leporino.

• Síndrome TAR
(Trombopenia-ausencia de radio).

Asocia una plaquetopenia congénita severa, ausencia o
hipoplasia de radio bilateral y nevus flammeus en cara o cuello.

• Síndrome de Bregeat
También conocido como angiomatosis óculo-orbital-

tálamoencefálica, asocia, además, nevus flammeus facial
contralateral.

• Síndrome de von Hippel-Lindau
Consiste en una angiomatosis retiniana bilateral, en com-

binación con hemangioblastoma cerebeloso o medular. En
algunos casos puede observarse nevus flammeus facial.

• Síndrome de Rubinstein Taybi
Se caracteriza por la asociación de deficiencia mental, re-

traso en el crecimiento, hipertrofia de los dedos pulgares y
primeros dedos de los pies, pliegue palpebral antimongoloide,
paladar ojival y anomalías dentales10.

• Síndrome de Wyburn-Mason
Consiste en malformación arteriovenosa retiniana unilate-

ral asociada a malformación arteriovenosa aneurismática
ipsilateral, y a nevus flammeus homolateral en la región ocular
correspondiente.

• Enfermedad de Coats
Asocia telangectasias retinianas con mancha en vino de

Oporto facial homolateral11.

Cutis marmorata telangiectásico congénito
(Nevus vascular reticulado).
Malformación mixta, que combina elementos capilares y

venosos. Clínicamente se aprecia ya en el momento del na-
cimiento, de forma generalizada o localizada, y muestra en
las áreas de piel afectada, un eritema reticulado con patrón
tipo livedo, ofreciendo un aspecto marmóreo, con lesiones
planas o deprimidas, con telangiectasias en su superficie. El
cuadro clínico debe diferenciarse del cutis marmorata, que
no es más que una respuesta fisiológica exagerada al frío. Su
principal importancia radica en que, en la mitad de los casos,
se asocia a varias anomalías congénitas: nevus flammeus, glau-
coma, atrofia o hipotrofia del miembro afecto en caso de
enfermedad segmentaria, macrocefalia, retraso mental, per-
sistencia del ducto arterioso, hemangioma, nevus
melanocítico congénito, dientes distróficos, sindactilia, labio
leporino, talla baja, aplasia cutis congénita, espina bífida, etc.
Respecto al manejo de esta entidad, cuando las lesiones sean
difusas o sigan un patrón en mosaico, o cuando exista afec-
tación de la cabeza, se recomiendan exploraciones comple-
mentarias con resonancia magnética para descartar otras
patologías asociadas12.
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Malformaciones
vasculares hiperqueratósicas
Son lesiones constituidas por vasos capilares y vénulas

dilatadas, ectásicas, en dermis y en celular subcutáneo, que
se ubican generalmente en miembros inferiores, presentes
desde el nacimiento o a los meses de vida, que aparecen
como placas eritematosas o purpúricas que con el tiempo
adquieren una superficie queratósica.

Llamadas también «angioqueratomas», esta denomina-
ción debería restringirse, según Requena y col, a lesiones
vasculares hiperqueratósicas adquiridas que resultan de una
dilatación de vasos sanguíneos preexistentes en la dermis.
Otro error frecuente es llamarlos «hemangiomas verrugosos»
ya que no son verdaderas neoplasias.

Malformaciones venosas
En líneas generales, son lesiones constituidas por vasos

malformados de flujo lento y hemodinámicamente inacti-
vos, presentes desde el nacimiento, de crecimiento lento, que
pueden estar asociadas a otras anomalías (anomalías
esqueléticas hasta en un 34% de los pacientes; hipoplasia y
desmineralización ósea) o a síndromes complejos (Tabla 4).

Tabla 4.  Síndromes asociados a malformaciones venosas

Síndrome del nevus azul en tetina de goma
(Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome)

Síndrome de Maffucci

Síndrome de Klippel-Trenaunay

Síndrome de Gorham

Síndrome de Bannayan-Zonana

Síndrome de Riley- Smith

Síndrome de Ruvalcaba-Myhre-Smith

Otros cuadros polimalformativos

Síndrome del nevus azul en tetina de goma
(Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome).
Es una rara entidad que consiste en la asociación de múlti-

ples malformaciones venosas a nivel cutáneo y del tracto
gastrointestinal. Las lesiones cutáneas pueden estar presentes
en el momento del nacimiento, o bien aparecer de manera
progresiva en la primera infancia, y consisten en nódulos de
pequeño tamaño, azulados o purpúricos, de consistencia
gomosa, compresibles a la palpación, no muy numerosos, en
cualquier zona de piel y mucosas, siendo típico que provoquen
dolor de manera espontánea. Lesiones similares se localizan a
nivel del tracto gastrointestinal, especialmente en el intestino
delgado, pudiendo ser causa de hemorragia digestiva.

Síndrome de Maffucci
 El síndrome de Maffucci es una displasia mesenquimal

congénita y esporádica consistente en la presencia de

encondromas y malformaciones vasculares. Los pacientes
afectados suelen tener una apariencia normal en el momento
del nacimiento, pero de manera precoz, suelen aparecer múl-
tiples malformaciones venosas, caracterizadas por nódulos
subcutáneos de consistencia blanda. De manera simultánea,
se desarrollan nódulos duros en los huesos largos, manos,
dedos y pies, con deformidades más o menos evidentes en
función del grado de afectación, que consisten en
encondromas (que se aprecian hipodensos en las imágenes
radiológicas). Su principal complicación es el riesgo de de-
generación maligna (sobre todo condrosarcomas).

Síndrome de Klippel-Trenaunay
Malformación combinada, de bajo flujo, capilar y venosa,

el síndrome de Klippel-Trenaunay es una enfermedad
poco frecuente, de etiología desconocida, que consiste en
la aparición de un nevus flammeus, habitualmente en una
extremidad, asociado a una hipertrofia ósea y de tejidos
blandos, además de venas varicosas. En ocasiones excep-
cionales se ha descrito la asociación con otras facomatosis,
como neurofibromatosis y esclerosis tuberosa. Clásica-
mente, el nevus flammeus se encuentra presente en el
momento del nacimiento, de distribución dermatomeral,
limitada por la línea media, localizado en el 95% de los
casos en la extremidad inferior. Se han descrito múltiples
anomalías asociadas: asimetría facial, pies equinovaros,
sindactilia, polidactilia, luxación congénita de cadera, es-
pina bífida, escoliosis, hemangiomas cutáneos y
linfangiomas, entre otros. La hipertrofia de la extremidad
afectada se hace más evidente a partir de la adolescencia,
sobre todo durante períodos de rápido crecimiento. La
radiología convencional muestra una variedad de altera-
ciones, sobre todo el alargamiento de los huesos de la ex-
tremidad afectada, aumento de tejidos blandos, y la pre-
sencia de flebolitos. Las imágenes de resonancia magné-
tica pueden ser útiles para valorar la afectación de tejidos
blandos. La arteriografía puede descartar la existencia de
shunts arteriovenosos.

Síndrome de Gorham
La enfermedad de Gorham es una rara entidad no fami-

liar, que afecta ambos sexos por igual, y que se caracteriza
por presentar malformaciones venosas y linfáticas a nivel
cutáneo, mediastínico y óseo. Las lesiones óseas suelen ser
unilaterales, y provocan osteolisis con fibrosis secundaria, y
puede conducir a la desaparición de huesos enteros. En au-
sencia de un tratamiento eficaz, la radioterapia puede ser una
alternativa en algunos casos de dolor intenso.

Síndrome de Bannayan-Zonana
De herencia autosómica dominante, se caracteriza por

asociar malformaciones vasculares cutáneas y viscerales con
macrocefalia y lipomas múltiples13,14.
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Síndrome de Riley-Smith
Similar al Sindrome de Bannayan-Zonana pero con la

diferencia de no tener lipomas y presentar seudoedema
de papila15.

Síndrome de Ruvalcaba-Myhre-Smith
A partir de la publicación original de Ruvalcaba y col16,

que describe dos varones con malformaciones
hamartomatosas intestinales y pigmentación moteada del
pene, se ha llegado a la conclusión de que los últimos tres
síndromes descritos no son más que diferentes expresiones
de un único trastorno genético17.

Malformaciones linfáticas

Malformaciones
linfáticas cutáneas superficiales
Inadecuadamente denominadas «linfangioma cir-

cunscrito», las malformaciones linfáticas superficiales son
la variante más frecuente de malformaciones linfáticas.
Por lo general la lesión ya se encuentra presente en el
nacimiento, o bien aparece de manera precoz. Puede lo-
calizarse en cualquier región, aunque es habitual en
axilas, hombros, cuello, porción proximal de las extremi-
dades y lengua. Se presenta como un gran número de
lesiones pequeñas, en forma de vesículas que se agru-
pan formando una placa de color púrpura debido a su
contenido de sangre.

Malformaciones
linfáticas cutáneas profundas
(Higromas quísticos).
Son nódulos subcutáneos asintomáticos recubiertos por

piel normal. Con frecuencia se localizan en el cuello y los
pliegues axilares o inguinales, y se encuentran presentes
en el momento del nacimiento o en la infancia temprana,
como una masa llena de material líquido, pudiendo diag-
nosticarse por transiluminación. Los higromas quísticos lo-
calizados en el triángulo cervical posterior se han asociado
con hidrops fetalis y síndrome de Turner, en pacientes con
síndrome de Mafucci y otras malformaciones congénitas.

Linfangiomatosis
 Se caracteriza por la presencia de vasos linfáticos anó-

malos, difusos o multifocales, que se encuentran en el teji-
do subcutáneo o en órganos parenquimatosos. En caso de
existir afectación ósea y visceral, se asocia a un pronóstico
desfavorable. Por el contrario, aquellos pacientes con afec-
tación exclusiva de tejidos blandos y huesos tienen un buen
pronóstico. Las lesiones aparecen en el nacimiento o du-
rante la infancia, y puede existir afectación de la piel
suprayacente.

Diagnóstico
El diagnóstico es clínico. En los casos en que la naturaleza

de la lesión resulte dudosa, se realizarán estudios mediante
técnicas de imagen en malformaciones vasculares, para escla-
recer y confirmar el diagnóstico. Adicionalmente, permitirán
analizar la extensión de las lesiones y evaluar el componente
no visible de las mismas. Entre las diversas técnicas de imagen
utilizadas para el diagnóstico de las anomalías vasculares se
incluyen radiografía simple, ecografía y Doppler, tomografía
axial computarizada (TAC), resonancia magnética (RM) así
como arteriografía y flebografía.

Las radiografías simples18,19 muestran las malformaciones
vasculares como masas de densidad igual o similar a los tejidos
blandos. Ocasionalmente también serán visibles los cambios
reactivos en las estructuras óseas adyacentes y el efecto masa
sobre las estructuras vecinas. La presencia de flebolitos es fre-
cuente en el caso de las malformaciones venosas. En el caso de
las malformaciones linfáticas, la presencia de calcificaciones es
extremadamente rara, aunque se haya descrito. Aunque las mal-
formaciones arteriovenosas no son visibles en las radiografías
simples, pueden observarse sus efectos sobre las estructuras
óseas adyacentes (crecimiento asimétrico, lesiones líticas, etc)20.

Mediante la ecografía (Foto 1) se obtiene no sólo la infor-
mación anatómica, sino también los datos hemodinámicos, me-
diante la utilización del Doppler, tales como la velocidad y di-
rección del flujo, de gran utilidad tanto en las malformaciones
de alto flujo (arteriovenosas) como en las de bajo flujo
(venosas)21,22. Se trata de una técnica no invasiva, inocua, ya que
no utiliza radiaciones ionizantes, ampliamente accesible y eco-
nómica, por lo que su aplicación resulta particularmente ade-
cuada en el seguimiento de estas lesiones. La ecografía es es-
pecialmente eficaz en niños, ya que no requiere excesiva co-
operación por parte del paciente, por lo que, al contrario que la
RM, no es necesario el uso de sedación para obtener imágenes
de calidad diagnóstica. La ecografía es particularmente útil en
la evaluación de la respuesta al tratamiento y resulta ventajosa
a la hora de establecer la distinción entre estas malformacio-
nes y otro tipo de lesiones de naturaleza avascular (linfáticas) o
con componente arterial (arteriovenosas). Las malformaciones

Foto 1.
Eco-doppler de
malformacion vascular
en miembro inferior.
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venosas se muestran hipoecoicas con un aspecto parecido al
de los quistes, si bien mediante la utilización del Doppler, el
flujo venoso se hace evidente sobre todo tras la realización de
maniobras de compresión, a diferencia de las anteriores.

Los flebolitos, cuando se encuentran presentes, aparecen
como una sombra acústica. La ecografía es de gran provecho
para guiar la punción de las malformaciones venosas durante
los procedimientos de esclerosis, ya que permite visualizar la
formación de trombos en el interior de las mismas23,24. En el caso
de las malformaciones linfáticas ésta es la técnica ideal para la
valoración de las malformaciones superficiales; sin embargo, tie-
ne limitaciones para analizar aquellas lesiones que se extienden
hacia el interior de la caja torácica. Las variedades macroquísticas
se presentan como una masa hipoecoica o anecoica
multiloculada con septos de grosor variable. En los casos com-
plicados por hemorragia o inflamación puede llegar a obser-
varse la presencia de niveles en las zonas dependientes. En el
caso de las malformaciones arteriovenosas la ecografía, gracias
al Doppler, podrá confirmar la naturaleza vascular de la lesión
que mostrará ondas tanto arteriales como venosas.

La gran ventaja de la tomografía axial computarizada (TAC)
es que proporciona una excelente demostración de las estruc-
turas óseas y calcificaciones. Aunque la definición de los tejidos
blandos es claramente superior a la obtenida con la radiografía
simple, se puede considerar subóptima en comparación con la
obtenida en estudios de resonancia magnética.

Entre las desventajas se puede mencionar el hecho de tra-
tarse de una técnica basada en la utilización de radiaciones
ionizantes, que casi siempre utiliza medios de contraste iodados,
que no resultan inocuos debido a su nefrotoxicidad y posibles
reacciones adversas, que ocasionalmente pueden ser graves.
Además, en el caso de los pacientes pediátricos, se hace nece-
sario el uso de sedación, ya que la calidad de los estudios se ve
marcadamente deteriorada por el movimiento. Aunque la in-
formación hemodinámica proporcionada por la TAC es muy li-
mitada, hoy en día, con la utilización de los nuevos equipos
multicorte, que permiten la adquisición de imágenes con gran
rapidez, es posible realizar reconstrucciones multiplanares de
gran calidad, así como estudios de angio TAC25. En el caso de las
malformaciones venosas26, la TAC puede mostrar la presencia
de calcificaciones en relación con flebolitos y alteraciones en las
estructuras óseas contiguas. A pesar de la administración de
contraste intravenoso, puede resultar difícil delimitar la lesión
con respecto a los planos musculares adyacentes. Las malfor-
maciones linfáticas aparecen como lesiones quísticas rellenas
de un líquido homogéneo con un valor de atenuación similar
al del agua, aunque en las lesiones con contenido líquido rico
en linfa, la atenuación es más parecida a la de la grasa. Los casos
complicados por una infección pueden tener una densidad más
heterogénea. Con frecuencia, las paredes de los quistes mues-
tran cierto grado de realce tras la administración de contraste
intravenoso27. La TAC también es capaz de mostrar las anoma-
lías óseas en relación con las malformaciones arteriovenosas28.

La resonancia magnética (RM) posee, sin lugar a dudas, gran-
des ventajas con respecto a las demás técnicas de imagen pre-
viamente descritas. Es la técnica de elección para la valoración
inicial de las malformaciones venosas, ya que permite delimitar
la extensión completa de la lesión en diversos planos anatómi-
cos de manera no invasiva29,30. Al igual que la ecografía, no utiliza
radiaciones ionizantes. Los compuestos de gadolinio, utilizados
como medio de contraste para esta técnica, son seguros. La RM
proporciona una imagen excelente en términos de diferencia-
ción tisular que la convierte en la mejor exploración radiológica
para demostrar las relaciones anatómicas y estudiar los tejidos
circundantes en contacto con las malformaciones vasculares,
además de ser capaz de aportar datos hemodinámicos. Median-
te la utilización de medio de contraste y secuencias especial-
mente diseñadas, es posible la realización de estudios
angiográficos31,32. La limitación más importante de la RM es que
requiere de una plena colaboración por parte del paciente. En
el caso de los niños, frecuentemente es necesario utilizar la se-
dación. Otra desventaja es el costo de los estudios de resonan-
cia. La RM es útil también para valorar la respuesta al tratamien-
to mediante escleroterapia al permitir la diferenciación entre las
zonas permeables y las regiones trombosadas. En el caso de las
malformaciones linfáticas, la RM tiene como ventaja sobre la TAC
la capacidad de realzar el contraste entre la lesión y los tejidos
vecinos, permitiendo así una mejor delineación anatómica23,24.
No se observa captación de contraste salvo en los componen-
tes microquísticos o en el caso de las malformaciones comple-
jas del tipo linfáticovenoso. Las malformaciones arteriovenosas,
a diferencia del resto, carecen de un componente sólido. Los
estudios de RM revelan característicamente la presencia de va-
sos con alto flujo que se muestran como zonas de morfología
serpiginosa. La utilización de secuencias angiográficas permite
la detección de las estructuras vasculares e incluso la realiza-
ción de un mapa angiográfico tridimensional cuando se com-
binan con las reconstrucciones MIP (Maximum Intensity
Projection)33, que resultan de gran valor a la hora de analizar la

Foto 2.
Malformacion vascular
capilar hipertrófica.

extensión de la mal-
formación arteriove-
nosa, así como el gra-
do de invasión de las
estructuras anatómi-
cas afectadas (Foto 2).
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La flebografía encuentra su indicación en las malforma-
ciones venosas17. La flebografía, mediante punción directa
de la lesión, junto con la utilización de torniquetes para
redirigir el flujo, va a permitir delimitar anatómicamente la
extensión y componentes de la malformación, así como el
volumen de los diversos compartimentos venosos. El pro-
cedimiento se realiza generalmente como paso previo a
la esclerosis de la lesión, ya que además mostrará las rutas
de retorno venoso y zonas de comunicación con venas
normales que en lo posible conviene preservar.

En el  caso de las malformaciones venosas, la
arteriografía no aporta información, ya que tanto las ar-
terias como los capilares son normales34,35. Durante la fase
venosa, si acaso, pueden llegar a visualizarse lagos
venosos ectásicos, ocasionalmente con una morfología
estriada, la cual indica afectación intramuscular. La
angiografía permanece como técnica de elección para
valorar la angioarquitectura de la lesión, siendo este aná-
lisis requisito previo siempre que se contemple el trata-
miento mediante embolización.

Tratamiento
En el caso de las malformaciones capilares:
Puesto que estas lesiones no involucionan, el tratamiento

está indicado en todas aquellas lesiones sintomáticas y en
aquellas visibles que puedan provocar estrés emocional.

• Fotocoagulación con láser: Es el tratamiento de pri-
mera elección. El objetivo de la terapia con láser es la
termólisis selectiva con aquella longitud de onda que
produzca el mayor aclaramiento con el menor núme-
ro de sesiones y la menor morbilidad. Es útil mientras
la lesión sea plana, y se observan mejores resultados
mientras más joven y de piel más blanca sea el pacien-
te. Mayores cantidades de melanina disminuirán las po-
sibilidades de respuesta al láser.

• Camuflaje: Con técnicas de maquillaje puede des-
empeñar igualmente un papel importante. Es útil
mientras la lesión sea plana.

• Otros tratamientos empleados en lesiones planas,
como esteroides, radioterapia, crioterapia y
electrocoagulación han tenido poco éxito.

• Criocirugía: Se reserva para aquellos casos donde la
lesión presenta hipertrofia y piel con aspecto o con
presencia de nódulos. En estos casos, el láser pierde
su efectividad mientras que la criocirugía la gana en
disminuir el grosor de la piel hipertrofiada y eliminar
los nódulos36.

En el caso de malformaciones venosas superficiales
pueden beneficiarse con:

• Láser: si se trata de lesiones planas.
• Escleroterapia de las malformaciones más elevadas o

profundas, pero pequeñas y bien delimitadas, sin ne-
cesidad de estudios radiográficos complementarios.

• Escleroterapia con control angiográfico cuando las
malformaciones venosas son extensas o producen
síntomas. A veces la escleroterapia debe estar segui-
da de resección quirúrgica. Algunos esclerosantes efi-
caces actualmente en uso incluyen etanol al 100%,
polidocanol y ethibloc. Los resultados de la
escleroterapia son variables, con independencia del
esclerosante utilizado. Las probabilidades de éxito au-
mentan si se realizan múltiples sesiones.

En casos de malformaciones arteriovenosas con sín-
tomas en los que la resección quirúrgica produciría algún
grado de desfiguración o mutilación, puede utilizarse:

• La embolización transarterial supraselectiva de
forma paliativa. El efecto es habitualmente transito-
rio. Por lo general la embolización del nidus se realiza
para facilitar la resección quirúrgica que se realiza de
24 a 48 horas después (Fotos 3 y 4).

• La Escleroterapia puede ser útil para disminuir el
sangrado intraoperatorio, aunque ninguna de estas
dos técnicas permite disminuir los límites de la re-
sección que deben ser amplios para evitar la reapa-
rición de la lesión. El cierre o cobertura del defecto
se realiza preferiblemente en el mismo acto quirúr-
gico. Puesto que se trata de resecciones amplias, a
menudo es necesaria la utilización de técnicas
sofisticadas de reconstrucción. Una vez completado
el tratamiento quirúrgico, los pacientes deben so-
meterse a un seguimiento durante cinco años como
mínimo, puesto que son frecuentes las recidivas si la
escisión es incompleta.

El tratamiento de las malformaciones linfáticas está
indicado cuando éstas ocasionan problemas funcionales o
estéticos (Foto 5).

• La resección completa es posible en las formas
localizadas37,38.

• Escleroterapia39.
• Las resecciones con láser están siendo muy utilizadas

con diferentes resultados40.
• Infiltraciones con OK43241.

Foto 3.  Arteriografia
de malformación vascular

en lengua, pre embolización.

Foto 4.  Malformación
vascular en lengua,
post embolización.
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Conclusiones
Las malformaciones vasculares a predominio cutáneo son

motivo frecuente de consulta. Un mayor conocimiento de
estas patologías nos permitirá diagnosticarlas y clasificarlas
con mayor presición, para así ofrecer mejores alternativas
terapéuticas, indicando los estudios paraclínicos más ade-
cuados y dar pronósticos más precisos.
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Foto 5.  Malformación vascular linfática.


