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Resumen

Las lesiones vasculares son motivo frecuente de consulta dermatoldgica. Grandes esfuerzos se han llevado a cabo
para lograr una clasificacion que facilite llegar al diagnéstico preciso de la patologia y un tratamiento mas eficiente.
Desde la clasica clasificacion de Mulliken a la mas actualizada versién de Requena y colaboradores, se ha dejado en
claro la diferencia entre hemangiomas y malformaciones vasculares, asi como reclasificado el extenso y complejo
mundo de las malformaciones vasculares. Este articulo pretende hacer una revision de la manera en que se clasifican
y diagnostican las malformaciones vasculares y los tratamientos disponibles para su tratamiento.

Palabras clave: Malformaciones vasculares, clasificacion, malformaciones linfaticas, malformaciones venosas,
malformaciones capilares, criocirugia, laser, embolizacién, infiltracion.

Diagnosis and Treatment of Predominantly Cutaneous Vascular Malformations.

Abstract

Dermatological consultation on vascular lesions is common. Great efforts have been carried out to make a
classification that facilitates diagnosis and treatment. From the classical Mulliken to the most updated Requena
and collaborators version, the difference between hemangiomas and malformations has been once and for all
been cleared out, and the extensive and complex world of vascular malformations reclassified. This article is an
update in diagnoses and treatment.

Key Words: Vascular Malformations, classification, lymphatic malformations, venous malformations, capillary
malformations, criosurgery, laser,embolization, infiltration.

Las lesiones vasculares son un motivo frecuente de con-
sulta en la edad pediatrica.Pese a ello, su correcto diagnosti-
coy manejo se ve dificultado por la multitud de clasificacio-
nes y por la confusidon terminoldgica existente. La clasifica-
cion mas generalmente aceptada es la propuesta por
Mulliken',quien distingue basicamente 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-

sentan verdaderos errores de la morfogénesis) (Tabla 1).
Los hamartomas o malformaciones vasculares correspon-
den a errores del desarrollo, con un bajo indice de recambio
celular. Caracteristicamente se encuentran presentes en el
momento del nacimiento, son estables,y crecen proporcio-
nalmente al crecimiento del nifo;en algunas lesiones de este
tipo puede observarse una fase proliferativa tardia, suscepti-
ble de producir complicaciones (sangrado, alteraciones es-
téticas). Tienden a no ser motivo de consulta en la edad
pediatrica.En funcion de sus caracteristicas ana-

Tabla 1. Caracteristicas de los hemangiomas y las malformaciones vasculares

témicas, clinicas, radiolégicas y hemodindmicas,

Hemangiomas

Malformaciones vasculares

se dividen en lesiones de bajo flujo (malforma-

Muestran proliferacion celular

Formadas por vasos displésicos

ciones capilares, linfaticas y venosas),y de alto

Pequenos o ausentes al nacer Presentes al nacer

flujo (malformaciones arteriales, fistulas

Crecimiento répido durante la lactancia

Crecimiento proporcional al nifio

arteriovenosas)?. Del mismo modo, también

Involucién lenta durante la infancia Ausencia de regresion

pueden presentarse como malformaciones
mixtas o combinadas.La nueva clasificacion, se-
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gun Requena L, Requena C, Pichardo R y Sangueza O3 se
muestra a continuacion (Tabla 2).

Tabla 2. Clasificacion de las malformaciones vasculares

Malformaciones funcionales

Nevo Anémico

Malformaciones Anatémicas

Capilares

Nevus flammeus neonatorum (mancha salmaon)

Nevus flammeus (mancha vino de Oporto)

Cutis marmorata telangiectasico congénito

Malformaciones vasculares hiperqueratosicas

Venosas y Arteriales

Sindrome del Nevus azul en tetina de goma

Sindrome de Maffucci

Sindrome de Klippel-Trenaunay

Sindrome de Gorham

Sindrome de Bannayan-Zonana

Linféticas

Superficiales

Profundas (Higromas quisticos)

Linfangiomatosis

Combinadas

menos evidente en el momento del nacimiento, de mar-
genes geograficos, bien delimitada, de tamafo variable y
distribuciéon habitualmente unilateral y metamérica’. 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 nddulos angiomatosos en su super-
ficie.Puede verse asociada a Nevo anémico (en cuyo caso
algunos lo denominan Nevo mixto)® y a glaucoma (sin
estar asociado al sindrome de Sturge-Weber).

Llamado también Mancha en vino de Oporto, se asocia
a un gran numero de sindromes complejos (Tabla 3).El ha-
llazgo histoldgico de esta lesiéon, independientemente de
estar o no asociada a algun sindrome, es el mismo.

Tabla 3. Sindromes asociados a Nevus flammeus

+ Sindrome de Sturge Weber.

+ Sindrome de Klippel-Trenaunay/S. de Parker Weber

+ En asociacion a Facomatosis

+ Pigmentovascular

+ Sindrome de Cobb

+ Sindrome Proteus

+ Sindrome de Beckwith Wiedemann

+ Sindrome Robert (pseudotalidomida)

Malformaciones vasculares

Malformaciones Vasculares funcionales

Nevus Anémico: Lesion circunscrita hipocrémica, que
puede estar presente en cualquier parte del cuerpo, con
frecuencia en el térax posterior. Puede estar asociada a
facomatosis pigmentovasculares de tipo II, Il y IV. Es una
malformacién de tipo funcional resultante aparentemente
de un aumento a estimulos vasoconstrictores o a falta de
estimulo vasodilatador”.,

Capilares

Nevus flammeus neonatorum

También conocido como mancha salmoén. Se hereda de
forma autosémica dominante, y se localiza habitualmente
en la nuca y zona medio-frontal e interciliar, como una ma-
cula bien delimitada de color rosado®. Suele persistir de por
vida en su localizaciéon occipital, en la frente y parpados y
tiende a hacerse inaparente en los primeros afios de vida.
Estd presente en un 25% a 40% de los recién nacidos®.

Nevus flammeus
(Angioma plano, mancha en vino de Oporto).

Se presenta en forma de una macula rojiza o purpdrica,

+ Sindrome TAR (Trombopenia Ausencia Radio)

+ Sindrome de Bregeat

+ Sindrome de von Hippel Lindau

+ Sindrome Rubinstein Taybi

+ Sindrome de Wyburn-Mason

- Enfermedad de Coats

* Sindrome 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 leptomeningea ipsilateral. Habitualmente la
lesion es unilateral, aunque en un 40% puede observarse
afectacion cutdnea bilateral. La epilepsia es la manifesta-
cion neuroldgica mas frecuente, en especial cuando exis-
te afectacion del parpado superior. También es corriente
la existencia de cierto grado de retraso mental. Es impor-
tante la deteccion precoz de anomalias cerebrales, de cara
a un control temprano de la epilepsia, lo que mejora el
desarrollo psicomotor del paciente. La técnica mas sensi-
ble a tal efecto es la resonancia magnética cerebral con
gadolinium?.

* Sindrome de Klippel-Trenaunay
(Se describe més adelante).
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* Facomatosis Pigmento-Vascular

Combinacion de nevus vasculares y melanociticos en un
mismo paciente, también clasificadas como hamartomas y
representan una manifestacion de Mosaicismo en «<manchas
gemelas».Generalmente se clasifican en cuatro tipos. El tipo
| consiste en la asociacion de nevus flammeus con nevus
pigmentosus y verrucosus; en el tipo Il se observan nevus
flammeus y manchas mongolicas aberrantes;en el tipo Il se
combinan nevus flammeus con nevus spilus,y el tipo IV es la
asociaciéon de nevus flammeus, nevus spilus y mancha
mongdlica aberrante.

¢ Sindrome de Cobb
(Angiomatosis cutdaneo-meningo-espinal).

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

¢ Sindrome Proteus

Descrito inicialmente en 1983 por Wiedemann y colabora-
dores, consiste en la asociacion de gigantismo parcial de ma-
nos y/o pies, nevus pigmentarios, hemihipertrofia, tumores
hamartomatosos subcutédneos, macrocefalia y anomalias
esqueléticas.Los hallazgos mayores,en nimero de siete, con-
sisten en: macrodactilia; hipertrofia asimétrica, en especial de
crdneoy extremidades;masas blandas subcutaneas,compues-
tas por tejido vascular, lipomatoso y fibromatoso; nevus epi-
dérmico verrucoso lineal;hiperplasia cerebriforme de las plan-
tas «en mocasiny; exostosis localizadas a nivel fronto-tempo-
ral y parieto-occipital y escoliosis o cifoescoliosis. El diagndsti-
co diferencial debe establecerse con el sindrome de Klippel-
Trenaunay, lipomatosis encefalo-craneo-cutanea,sindrome de
Bannayan-Zonana, sindrome de Maffucci, sindrome de Ollier,
y neurofibromatosis tipo .

* Sindrome de Beckwith-Wiedemann
(Sindrome onfalocele-macroglosia-gigantismo).

Se ha detectado en algunos pacientes una duplicacion par-
cial del cromosoma 11.La manifestacion clinica mas evidente
consiste en un hipercrecimiento somatico 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 porcién
central de la frente.Se asocia también a hiperplasia de pancreas,
causante de hipoglicemia neonatal resistente al tratamiento.

¢ Sindrome de Robert
(Sindrome pseudotalidomida).
Consiste en la asociacién de una mancha en vino de
Oporto mediofacial, hipomelia, hipotricosis, retraso del creci-
miento y labio leporino.

* SindromeTAR
(Trombopenia-ausencia de radio).
Asocia una plaquetopenia congénita severa, ausencia o
hipoplasia de radio bilateral y nevus flammeus en cara o cuello.

* Sindrome de Bregeat

También conocido como angiomatosis éculo-orbital-
tdlamoencefélica, asocia, ademas, nevus flammeus facial
contralateral.

* Sindrome de von Hippel-Lindau

Consiste en una angiomatosis retiniana bilateral,en com-
binacién con hemangioblastoma cerebeloso o medular.En
algunos casos puede observarse nevus flammeus facial.

* Sindrome de Rubinstein Taybi

Se caracteriza por la asociacion 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 anomalias dentales™.

* Sindrome de Wyburn-Mason

Consiste en malformacion arteriovenosa retiniana unilate-
ral asociada a malformacién arteriovenosa aneurismatica
ipsilateral,y a nevus flammeus homolateral en la region ocular
correspondiente.

* Enfermedad de Coats
Asocia telangectasias retinianas con mancha en vino de
Oporto facial homolateral™.

Cutis marmorata telangiectasico congénito

(Nevus vascular reticulado).

Malformacién mixta, que combina elementos capilares y
venosos. Clinicamente se aprecia ya en el momento del na-
cimiento, de forma generalizada o localizada, y muestra en
las &reas de piel afectada, un eritema reticulado con patron
tipo livedo, ofreciendo un aspecto marmaéreo, con lesiones
planas o deprimidas, con telangiectasias en su superficie. El
cuadro clinico debe diferenciarse del cutis marmorata, que
no es mas que una respuesta fisioldégica exagerada al frio.Su
principal importancia radica en que,en la mitad de los casos,
se asocia a varias anomalias 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
melanocitico congénito, dientes distroficos, sindactilia, labio
leporino, talla baja, aplasia cutis congénita, espina bifida, etc.
Respecto al manejo de esta entidad,cuando las lesiones sean
difusas o sigan un patrén en mosaico, o cuando exista afec-
tacion de la cabeza, se recomiendan exploraciones comple-
mentarias con resonancia magnética para descartar otras
patologias asociadas'?
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Malformaciones

vasculares hiperqueratdsicas

Son lesiones constituidas por vasos capilares y vénulas
dilatadas, ectasicas, en dermis y en celular subcutdneo, que
se ubican generalmente en miembros inferiores, presentes
desde el nacimiento o a los meses de vida, que aparecen
como placas eritematosas o purpuricas que con el tiempo
adquieren una superficie queratosica.

Llamadas también «angiogueratomas», esta denomina-
ciéon deberfa restringirse, segun Requena y col, a lesiones
vasculares hiperqueratésicas adquiridas que resultan de una
dilatacion de vasos sanguineos preexistentes en la dermis.
Otro error frecuente es llamarlos <hemangiomas verrugosos»
ya que no son verdaderas neoplasias.

Malformaciones venosas

En lineas generales, son lesiones constituidas por vasos
malformados de flujo lento y hemodindmicamente inacti-
vos, presentes desde el nacimiento,de crecimiento lento,que
pueden estar asociadas a otras anomalfas (anomalias
esqueléticas hasta en un 34% de los pacientes; hipoplasia y
desmineralizacion ésea) o a sindromes complejos (Tabla 4).

Tabla 4. Sindromes asociados a malformaciones venosas

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

Sindrome de Maffucci

Sindrome de Klippel-Trenaunay

Sindrome de Gorham

Sindrome de Bannayan-Zonana

Sindrome de Riley- Smith

Sindrome de Ruvalcaba-Myhre-Smith

Otros cuadros polimalformativos

Sindrome del nevus azul en tetina de goma

(Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome).

Es una rara entidad que consiste en la asociacion de multi-
ples malformaciones venosas a nivel cutdneo y del tracto
gastrointestinal.Las lesiones cutdneas pueden estar presentes
en el momento del nacimiento, o bien aparecer de manera
progresiva en la primera infancia, y consisten en nédulos de
pequeno tamano, azulados o purpuricos, de consistencia
gomosa, compresibles a la palpacién, no muy numerosos, en
cualquier zona de piel y mucosas,siendo tipico que provoquen
dolor de manera espontanea. Lesiones similares se localizan a
nivel del tracto gastrointestinal, especialmente en el intestino
delgado, pudiendo ser causa de hemorragia digestiva.

Sindrome de Maffucci
El sindrome de Maffucci es una displasia mesenquimal
congénita y esporadica 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 mul-
tiples malformaciones venosas, caracterizadas por ndédulos
subcutdneos de consistencia blanda.De manera simultdnea,
se desarrollan nédulos duros en los huesos largos, manos,
dedos y pies, con deformidades méas o menos evidentes en
funcién del grado de afectacién, que consisten en
encondromas (que se aprecian hipodensos en las imagenes
radiolégicas). Su principal complicacion es el riesgo de de-
generacion maligna (sobre todo condrosarcomas).

Sindrome de Klippel-Trenaunay

Malformacion combinada, de bajo flujo, capilary venosa,
el sindrome de Klippel-Trenaunay es una enfermedad
poco frecuente,de etiologia desconocida, que consiste en
la aparicién de un nevus flammeus, habitualmente en una
extremidad, asociado a una hipertrofia 6sea y de tejidos
blandos, ademds de venas varicosas. En ocasiones excep-
cionales se ha descrito la asociacién con otras facomatosis,
como neurofibromatosis y esclerosis tuberosa. Clasica-
mente, el nevus flammeus se encuentra presente en el
momento del nacimiento, de distribucién dermatomeral,
limitada por la linea media, localizado en el 95% de los
casos en la extremidad inferior. Se han descrito multiples
anomalias asociadas: asimetria facial, pies equinovaros,
sindactilia, polidactilia, luxacion congénita de cadera, es-
pina bifida, escoliosis, hemangiomas cutdneos vy
linfangiomas, entre otros. La hipertrofia de la extremidad
afectada se hace més evidente a partir de la adolescencia,
sobre todo durante perfodos de répido crecimiento. La
radiologia 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 imagenes de resonancia magné-
tica pueden ser Utiles para valorar la afectacion de tejidos
blandos. La arteriografia puede descartar la existencia de
shunts arteriovenosos.

Sindrome 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 linfaticas a nivel
cutdneo, mediastinico y éseo. Las lesiones dseas suelen ser
unilaterales, y provocan osteolisis con fibrosis secundaria, y
puede conducir a la desaparicion de huesos enteros. En au-
sencia de un tratamiento eficaz,la radioterapia puede ser una
alternativa en algunos casos de dolor intenso.

Sindrome de Bannayan-Zonana

De herencia autosémica dominante, se caracteriza por
asociar malformaciones vasculares cutaneas y viscerales con
macrocefalia y lipomas multiples' ™.
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Sindrome de Riley-Smith

Similar al Sindrome de Bannayan-Zonana pero con la
diferencia de no tener lipomas y presentar seudoedema
de papila®.

Sindrome de Ruvalcaba-Myhre-Smith

A partir de la publicacion original de Ruvalcaba y col™,
que describe dos varones con malformaciones
hamartomatosas intestinales y pigmentacion moteada del
pene, se ha llegado a la conclusion de que los Ultimos tres
sindromes descritos no son mas que diferentes expresiones
de un Unico trastorno genético'’.

Malformaciones linfaticas

Malformaciones

linfaticas cutaneas superficiales

Inadecuadamente denominadas «linfangioma cir-
cunscrito»,las malformaciones linfaticas superficiales son
la variante mds frecuente de malformaciones linfaticas.
Por lo general la lesion ya se encuentra presente en el
nacimiento, o bien aparece de manera precoz.Puede lo-
calizarse en cualquier regién, aunque es habitual en
axilas, hombros, cuello, porcién proximal de las extremi-
dades y lengua. Se presenta como un gran numero de
lesiones pequenas, en forma de vesiculas que se agru-
pan formando una placa de color purpura debido a su
contenido de sangre.

Malformaciones

linfaticas cutaneas profundas

(Higromas quisticos).

Son nédulos subcutédneos asintomaticos 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 liquido, pudiendo diag-
nosticarse por transiluminacién. Los higromas quisticos lo-
calizados en el tridngulo cervical posterior se han asociado
con hidrops fetalis y sindrome de Turner, en pacientes con
sindrome de Mafucci y otras malformaciones congénitas.

Linfangiomatosis

Se caracteriza por la presencia de vasos linfaticos ano-
malos, difusos o multifocales, que se encuentran en el teji-
do subcutdneo o en érganos parenquimatosos.En caso de
existir afectacion dsea y visceral, se asocia a un pronostico
desfavorable. Por el contrario, aquellos pacientes con afec-
tacion exclusiva de tejidos blandos y huesos tienen un buen
prondstico. Las lesiones aparecen en el nacimiento o du-
rante la infancia, y puede existir afectacion de la piel
suprayacente.

Diagnéstico

El diagndstico es clinico. En los casos en que la naturaleza
de la lesion resulte dudosa, se realizaran estudios mediante
técnicas de imagen en malformaciones vasculares, para escla-
recer y confirmar el diagndstico. Adicionalmente, permitirdn
analizar la extension de las lesiones y evaluar el componente
no visible de las mismas.Entre las diversas técnicas de imagen
utilizadas para el diagndstico de las anomalias vasculares se
incluyen radiografia simple, ecografia y Doppler, tomografia
axial computarizada (TAC), resonancia magnética (RM) asi
como arteriograffa y flebograffa.

Las radiografias simples'®'® muestran las malformaciones
vasculares como masas de densidad igual o similar a los tejidos
blandos. Ocasionalmente también serdn visibles los cambios
reactivos en las estructuras ¢seas 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 linfaticas, la presencia de calcificaciones es
extremadamente rara,aunque se haya descrito.Aunque las mal-
formaciones arteriovenosas no son visibles en las radiografias
simples, pueden observarse sus efectos sobre las estructuras
Oseas adyacentes (crecimiento asimétrico, lesiones lfticas, etc)®.

Mediante la ecografia (Foto 1) se obtiene no solo la infor-
macion anatdomica,sino también los datos hemodindmicos,me-
diante la utilizacion del Doppler, tales como la velocidad y di-
reccion del flujo,de gran utilidad tanto en las malformaciones
de alto flujo (arteriovenosas) como en las de bajo flujo
(venosas)’'*.Se trata de una técnica no invasiva,inocua,ya que
no utiliza radiaciones ionizantes,ampliamente accesible y eco-
némica, por lo que su aplicacion resulta particularmente ade-
cuada en el sequimiento de estas lesiones. La ecografia es es-
pecialmente eficaz en nifos, ya que no requiere excesiva co-
operacién por parte del paciente, por lo que,al contrario que la
RM,no es necesario el uso de sedacién para obtenerimagenes
de calidad diagnostica. La ecografia es particularmente Util en
la evaluacion de la respuesta al tratamiento y resulta ventajosa
a la hora de establecer la distincion entre estas malformacio-
nesy otro tipo de lesiones de naturaleza avascular (linfaticas) 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 utilizacion del Doppler, el
flujo venoso se hace evidente sobre todo tras la realizacion de
maniobras de compresion, a diferencia de las anteriores.

Los flebolitos, cuando se encuentran presentes, aparecen
como una sombra acustica. La ecograffa es de gran provecho
para guiar la puncién de las malformaciones venosas durante
los procedimientos de esclerosis, ya que permite visualizar la
formacion de trombos en el interior de las mismas?2*.En el caso
de las malformaciones linfaticas ésta es la técnica ideal para la
valoracién de las malformaciones superficiales;sin embargo, tie-
ne limitaciones para analizar aquellas lesiones que se extienden
hacia el interior de la caja torécica.Las variedades macroquisticas
se presentan como una masa hipoecoica o anecoica
multiloculada con septos de grosor variable. En los casos com-
plicados por hemorragia o inflamacion puede llegar a obser-
varse la presencia de niveles en las zonas dependientes. En el
caso de las malformaciones arteriovenosas la ecografia, gracias
al Doppler, podra confirmar la naturaleza vascular de la lesién
que mostrard ondas tanto arteriales como venosas.

La gran ventaja de la tomografia axial computarizada (TAC)
es que proporciona una excelente demostracion de las estruc-
turas dseas y calcificaciones. Aunque la definicién de los tejidos
blandos es claramente superior a la obtenida con la radiografia
simple, se puede considerar subdptima en comparacion 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 utilizacion de radiaciones
jonizantes,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.
Ademas, en el caso de los pacientes pediatricos, se hace nece-
sario el uso de sedacion, ya que la calidad de los estudios se ve
marcadamente deteriorada por el movimiento. Aungue la in-
formacion hemodindmica proporcionada por la TAC es muy li-
mitada, hoy en dia, con la utilizacion de los nuevos equipos
multicorte, que permiten la adquisiciéon de imagenes con gran
rapidez, es posible realizar reconstrucciones multiplanares de
gran calidad,asf como estudios de angio TAC®.En el caso de las
malformaciones venosas®, la TAC puede mostrar la presencia
de calcificaciones en relacion con flebolitos y alteraciones en las
estructuras ¢seas contiguas. A pesar de la administracion de
contraste intravenoso, puede resultar dificil delimitar la lesién
con respecto a los planos musculares adyacentes. Las malfor-
maciones linfaticas aparecen como lesiones quisticas rellenas
de un liquido homogéneo con un valor de atenuacion similar
al del agua, aunque en las lesiones con contenido liquido rico
en linfa,la atenuacion es més parecida a la de la grasa.Los casos
complicados por una infeccién puedentener una densidad mas
heterogénea. Con frecuencia, las paredes de los quistes mues-
tran cierto grado de realce tras la administracion de contraste
intravenoso?. La TAC también es capaz de mostrar las anoma-
lias dseas en relacion con las malformaciones arteriovenosas?.

La resonancia magnética (RM) posee,sin lugar a dudas,gran-
des ventajas con respecto a las demds técnicas de imagen pre-
viamente descritas. Es la técnica de eleccidn para la valoracion
inicial de las malformaciones venosas,ya que permite delimitar
la extension completa de la lesion en diversos planos anatdmi-
cos de manera noinvasiva®®®. Aligual que la ecografia,no utiliza
radiaciones ionizantes.Los compuestos de gadolinio, utilizados
como medio de contraste para esta técnica, son seguros.L.a RM
proporciona una imagen excelente en términos de diferencia-
cion tisular que la convierte en la mejor exploracion radioldgica
para demostrar las relaciones anatémicas y estudiar los tejidos
circundantes en contacto con las malformaciones vasculares,
ademés de ser capaz de aportar datos hemodindmicos.Median-
te la utilizacién de medio de contraste y secuencias especial-
mente disefadas, es posible la realizaciéon de estudios
angiograficos®'*2 La limitacion més importante de laRM es que
requiere de una plena colaboracién por parte del paciente. En
el caso de los ninos, frecuentemente es necesario utilizar la se-
dacién.Otra desventaja es el costo de los estudios de resonan-
cia.La RM es Util también para valorar la respuesta al tratamien-
to mediante escleroterapia al permitir la diferenciacion entre las
zonas permeables y las regiones trombosadas.En el caso de las
malformaciones linfaticas,la RM tiene como ventaja sobre laTAC
la capacidad de realzar el contraste entre la lesion y los tejidos
vecinos, permitiendo asi una mejor delineacién anatdémica?,
No se observa captacion de contraste salvo en los componen-
tes microquisticos o en el caso de las malformaciones comple-
jas deltipo linfaticovenoso.Las malformaciones arteriovenosas,
a diferencia del resto, carecen de un componente sélido. Los
estudios de RM revelan caracteristicamente la presencia de va-
sos con alto flujo que se muestran como zonas de morfologia
serpiginosa.La utilizacién de secuencias angiogréficas permite
la deteccion de las estructuras vasculares e incluso la realiza-
cién de un mapa angiografico tridimensional cuando se com-
binan con las reconstrucciones MIP (Maximum Intensity
Projection)®*, que resultan de gran valor a la hora de analizar la
extension de la mal-
formacion arteriove-
nosa,asi como el gra-
do de invasion de las
estructuras anatéomi-
cas afectadas (Foto 2).

Foto 2.
Malformacion vascular
capilar hipertrofica.
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La flebograffa encuentra su indicacion en las malforma-
ciones venosas'’. La flebograffa, mediante puncién directa
de la lesion, junto con la utilizacién de torniquetes para
redirigir el flujo, va a permitir delimitar anatémicamente la
extension y componentes de la malformacion,asi como el
volumen de los diversos compartimentos venosos. El pro-
cedimiento se realiza generalmente como paso previo a
la esclerosis de la lesion, ya que ademas mostrard las rutas
de retorno venoso y zonas de comunicacion con venas
normales que en lo posible conviene preservar.

En el caso de las malformaciones venosas, la
arteriografia no aporta informacion, ya que tanto las ar-
terias como los capilares son normales®** Durante la fase
venosa, si acaso, pueden llegar a visualizarse lagos
venosos ectasicos, ocasionalmente con una morfologia
estriada, la cual indica afectacién intramuscular. La
angiografia permanece como técnica de eleccion para
valorar la angioarquitectura de la lesiéon, siendo este ana-
lisis requisito previo siempre que se contemple el trata-
miento mediante embolizacion.

Tratamiento

En el caso de las malformaciones capilares:

Puesto que estas lesiones no involucionan, el tratamiento
estd indicado en todas aquellas lesiones sintomaticas y en
aquellas visibles que puedan provocar estrés emocional.

- Fotocoagulacion con laser: Es el tratamiento de pri-
mera eleccion. El objetivo de la terapia con laser es la
termalisis selectiva con aquella longitud de onda que
produzca el mayor aclaramiento con el menor nime-
ro de sesiones y la menor morbilidad. Es Util mientras
la lesion sea plana, y se observan mejores resultados
mientras mas joveny de piel mas blanca sea el pacien-
te.Mayores cantidades de melanina disminuiran las po-
sibilidades de respuesta al laser.

+ Camuflaje: Con técnicas de maquillaje puede des-
empefar igualmente un papel importante. Es Util
mientras la lesion sea plana.

+ Otros tratamientos empleados en lesiones planas,
como esteroides, radioterapia, crioterapia vy
electrocoagulacion han tenido poco éxito.

+ Criocirugia: Se reserva para aquellos casos donde la
lesién presenta hipertrofia y piel con aspecto o con
presencia de ndédulos. En estos casos, el laser pierde
su efectividad mientras que la criocirugfa la gana en
disminuir el grosor de la piel hipertrofiada y eliminar
los nddulos®.

En el caso de malformaciones venosas superficiales

pueden beneficiarse con:

+ Laser: si se trata de lesiones planas.

- Escleroterapia de las malformaciones mas elevadas o
profundas, pero pequefas y bien delimitadas, sin ne-
cesidad de estudios radiograficos complementarios.

- Escleroterapia con control angiografico cuando las
malformaciones venosas son extensas o producen
sintomas. A veces la escleroterapia debe estar segui-
da de reseccién quirdrgica.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 multiples sesiones.

En casos de malformaciones arteriovenosas con sin-
tomas en los que la reseccién quirdrgica producirfa algun
grado de desfiguracion o mutilacién, puede utilizarse:

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

Foto 4. Malformacién
vascular en lengua,
post embolizacién.

Foto 3. Arteriografia
de malformacién vascular
en lengua, pre embolizacion.

- La Escleroterapia puede ser Util para disminuir el
sangrado intraoperatorio, aunque ninguna de estas
dos técnicas permite disminuir los limites de la re-
seccién que deben ser amplios para evitar la reapa-
ricién de la lesion. El cierre o cobertura del defecto
se realiza preferiblemente en el mismo acto quirdr-
gico. Puesto que se trata de resecciones amplias, a
menudo es necesaria la utilizacion de técnicas
sofisticadas de reconstruccion.Una vez completado
el tratamiento quirudrgico, los pacientes deben so-
meterse a un seguimiento durante cinco aflos como
minimo, puesto que son frecuentes las recidivas si la
escision es incompleta.

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

- La reseccion completa es posible en las formas

localizadas®” ¢,

- Escleroterapia®.

+ Las resecciones con ldser estan siendo muy utilizadas

con diferentes resultados®.

- Infiltraciones con OK432*",
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Foto 5. Malformacion vascular linfatica.

Conclusiones

Las malformaciones vasculares a predominio cutaneo son

motivo frecuente de consulta. Un mayor conocimiento de

est

as patologfas nos permitird diagnosticarlas y clasificarlas

con mayor presicion, para asi ofrecer mejores alternativas
terapéuticas, indicando los estudios paraclinicos mas ade-
cuados y dar prondsticos mas precisos.
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