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Anomalias vasculares mas frecuentes en pacientes
pediatricos. Parte 2: Malformaciones vasculares

Vascular anomalies in childhood. Part 2: Vascular

malformations

Blanca Lucina Campos-Cabrera,* Edna Moran-Villasefior,* Maria Teresa Garcia-Romero,* Carola Duran-McKinster?

Resumen

Las anomalfas vasculares (AV) comprenden un grupo heterogéneo de alteraciones en los
vasos sanguineos y linfaticos. La Sociedad Internacional para el Estudio de las Anomalias
Vasculares (ISSVA) las clasifica en dos grupos: tumores y malformaciones vasculares.

Las malformaciones vasculares son entidades secundarias a errores congénitos durante
la morfogénesis vascular. De acuerdo con el vaso malformado se dividen en: capilares,
linfaticas, venosas, arteriovenosas, fistulas arteriovenosas, malformaciones combinadas,
de grandes vasos y asociadas a otras anomalias.

Las malformaciones capilares afectan piel y mucosas, se presentan como manchas de
aspecto vascular, con mayor frecuencia en cabeza y cuello, cuyo color varia desde un
tono rosado a un eritemato-violdceo.

Las malformaciones linfticas se manifiestan como un incremento de volumen subcu-
taneo, bien delimitado, de consistencia blanda, sin cambios en la coloracion de la piel
subyacente. Las malformaciones venosas se presentan como un aumento de volumen
mal delimitado, de consistencia suave y compresible, la piel de la superficie presenta
una coloracién azul-violdcea y si bien son congénitas, pueden no ser evidentes hasta
la pubertad o posterior a un traumatismo. Finalmente, las malformaciones arteriove-
nosas que son las menos frecuentes, se presentan como un incremento de volumen
subcutaneo, mal delimitado, de consistencia firme con un thrill o pulso a la palpacion.

La importancia de este segundo articulo de AV radica en poder categorizar de una
manera inicial, si se trata de un tumor o una malformacién vascular, con el fin de
ofrecer un abordaje y manejo interdisciplinario y dirigido.

PALABRAS CLAVE: Vasos linfaticos; tumores vasculares; malformaciones vasculares;
hemangioma congénito; hemangioma piégeno; hemangioendotelioma; hemangioen-
dotelioma kaposiforme; sindrome de Kasabach-Merritt.

Abstract

Vascular anomalies are a heterogeneous group of disorders that affect blood and lym-
phatic vessels. The International Society for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA),
classifies them in two groups: vascular tumors and vascular malformations.

Vascular malformations are entities secondary to congenital errors during vascular
morphogenesis. They are divided according to the malformed vessel into: capillary,
lymphatic, venous, arteriovenous, arteriovenous fistulas, combined malformations and
malformations associated with other anomalies.

Capillary malformations affect skin and mucous membranes, and present as stains
of vascular appearance, most often on the head and neck. Color varies from pink
to erythematous-violaceous. Lymphatic malformations present with an increase in
subcutaneous volume, well-defined, of soft consistency, without changes in the color
of the skin. Venous malformations present as a poorly defined volume increase, with
a soft and compressible consistency, the skin of the surface presents a blue-violet
color and although they are congenital, they may not be evident until puberty or after
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Finally, arteriovenous malformations, which are the least frequent, appear as poorly
defined increase in subcutaneous volume, of firm consistency with a thrill or pulse
on palpation. The importance of this second VA article lies on the ability to categorize
whether it is a vascular tumor or a vascular malformation and offer a proper approach

and treatment from the beginning.

KEYWORDS: Vascular anomalies; Vascular tumors; Vascular malformations.

INTRODUCCION

Las anomalias vasculares comprenden un amplio
grupo de alteraciones en los vasos sanguineos
y linfaticos. De acuerdo con la clasificacién de
la Sociedad Internacional para el estudio de
las Anomalias Vasculares, ISSVA, por sus siglas
en inglés (International Society for the Study of
Vascular Anomalies), las anomalias vasculares
se dividen en dos grandes grupos: tumores y
malformaciones vasculares.'*

Los tumores vasculares se caracterizan por
presentar proliferacion e hiperplasia de células
endoteliales. En contraste, las malformaciones
vasculares son secundarias a errores congénitos
en la morfogénesis vascular, con un componente
relativamente estatico o quiescente.’

En este articulo (segunda parte de dos) se descri-
ben las malformaciones vasculares mas frecuentes
en pacientes pediatricos, incluyendo su fisiopa-
togenia, manifestaciones clinicas, diagnéstico y
tratamiento, con el objetivo de promover el uso
de la clasificacion y terminologia adecuada para
una referencia y tratamiento oportuno por parte
del pediatra o médico de primer contacto.

GENERALIDADES DE LAS MALFORMACIONES
VASCULARES

Las malformaciones vasculares cutdneas son un
grupo heterogéneo de trastornos localizados o
diseminados que suceden durante el desarrollo
de la morfogénesis vascular. Gran parte son

esporadicas aunque algunas son hereditarias
y tienden a manifestarse como lesiones mul-
tifocales.” Su frecuencia es de 0.5-1.5% de la
poblacién general; las mas frecuentes son las
malformaciones capilares y venosas. No se ha
reportado alguna predileccion de género.>®

En la patogenia de las malformaciones vasculares
estd involucrado tanto el proceso de vasculogé-
nesis (formacion de vasos sanguineos) como el
de angiogénesis (formacion de nuevos vasos a
partir de una vasculatura preexistente).” Durante
ambos procesos se han identificado diversos
factores angiogénicos alterados: en el receptor
del factor de crecimiento endotelial vascular-1
(VEGF-1) hay defectos que evitan la unién con
su ligando correspondiente (VEGF), lo que con-
diciona un vaso de paredes delgadas.”? También
se han identificado defectos en la angiopoyetina
y en el factor de crecimiento transformante beta
(TGF-B) que favorecen la proliferacién de células
endoteliales y la formacién de vasos tortuosos.®?

Las malformaciones vasculares se dividen, de
acuerdo con el tamano de la malformacion y
asociaciones, en cuatro grupos: simples, com-
binadas, de grandes vasos y asociadas con otras
anomalfas.™

En el Cuadro 1 se muestra la actualizacién mas
reciente de la clasificacion de la ISSVA, modi-
ficada en la Reunion Bianual de 2018. Solo se
incluyen las mas frecuentes en pacientes pedia-
tricos. La version completa de esta clasificacion
se encuentra en www.issva.org.*
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Cuadro 1. Clasificacion de las anomalias vasculares*

Tumores Malformaciones

Répidamente
involutivo

Parcialmente
involutivo

No involutivo

Adaptado de ISSVA Classification for Vascular Anomalies,
actualizada en el 2018 y disponible en issva.org/classification.
*Algunos consideran a estas 2 entidades parte de un mismo
espectro, mas que dos entidades distintas.

INVP

MALFORMACIONES VASCULARES
SIMPLES

Las malformaciones vasculares simples solo
estdn compuestas por un tipo de vaso (capilar,
linfatico o vena), con excepcion de las mal-
formaciones arteriovenosas, las cuales estan
compuestas por arterias, venas y capilares; sin
embargo, se incluyen en esta categoria. De igual
forma las fistulas arteriovenosas se consideran
dentro de este grupo.'*

Malformaciones capilares
Epidemiologia

Las malformaciones capilares son las malfor-
maciones vasculares mas frecuentes, afectan la
piel y las mucosas; son de flujo lento y hemodi-
namicamente inactivas.>® La mancha salmén, o
nevo simple, aparece en 20 a 80% de los recién
nacidos'® y representa un motivo frecuente de
consulta. No tienen predominio de género.*'

Etiologia

Las malformaciones capilares suelen ser espo-
radicas, aunque hay casos familiares.*® Se han
relacionado con mutaciones en el cromosoma
5q que codifica para el gen RASA y con muta-
ciones somaticas activadoras en el gen CNAQ
localizado en el cromosoma 9g21.""'2

Manifestaciones clinicas

Son manchas de aspecto vascular; su color varia
de rosado a eritemato-violdceo, de limites bien
definidos o de aspecto reticulado y de formas
irregulares o geométricas. La topografia mas
frecuente es en la cabeza y el cuello y pueden
ser malformaciones Gnicas o mdltiples.* Estan
presentes desde el nacimiento y se mantienen
durante toda la vida. Con la edad, algunas
pueden adquirir una coloracién mas violacea,
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No sindrémica

Malformacién capilar mucosa

de oporto)

—| y/o cutdanea (mancha en vino

Sindrome de Sturge-Weber

— Nevo simple (mancha salmén)

Asociada con sobrecrecimiento

“Beso de angel” o “Picotazo

Malformacion
capilar

Cutis marmorata
— telangiectdsica congénita

de cigliena”

Telangiectasia hemorrdgica
hereditaria

—| Telangiectasias

—| Otras Malformaciones Capilares

Otras

Cuadro 2. Clasificacion de las malformaciones capilares (ISSVA 2018).*

mientras que otras pueden palidecer. Suelen
tener un crecimiento proporcional al del pa-
ciente."?

De acuerdo con sus caracteristicas clinico-evo-
lutivas y pronésticas, la ISSVA propone clasificar
a las malformaciones capilares en cinco catego-
rias.* Cuadro 2

1. Mancha en vino de Oporto.
Mancha salmén o nevo simple.

Cutis marmorata telangiectdsica congé-
nita.

Telangiectasias.

5. Otras malformaciones capilares.

Mancha en vino de Oporto o nevo flameo

Es una malformacion capilar cutdnea y/o muco-
sa que se presenta desde el nacimiento, pero a
diferencia de la mancha salmén o nevo simple,
no desaparece con el tiempo. Es la segunda
malformacién capilar mas comun, después del
nevo simple; se observa en 0.3% de los recién
nacidos.>'" Se manifiesta desde el nacimiento
con una mancha de color rosado o rojiza que
puede presentar varios patrones: bien defini-
da, geografica, reticulada y difusa o pequena
y mdltiple. Por lo general tiene distribucién
segmentaria, unilateral y se localiza con mayor
frecuencia en la cabeza y el cuello. El 60% de los
pacientes presenta hipertrofia de tejidos blandos



Campos-Cabrera BL, et al. Malformaciones vasculares en pacientes pediatricos

siendo mds notoria en la tercera o cuarta década
de lavida. En algunos pacientes el color se torna
mas oscuro con la edad y pueden formarse né-
dulos sobre la malformacién capilar secundarios
a ectasia vascular. Puede afectar los labios, la
encia y el paladar, y con el tiempo desarrollar
hipertrofia gingival.!"'2

Alrededor de 45-80% de los nifios con mancha
en vino de Oporto segmentaria, que afecta la
frente, tienen riesgo de sindrome de Sturge-
Weber: un trastorno neurocutaneo caracterizado
por: malformacion capilar (Figura 1), glaucoma
y angiomatosis leptomeningea.*'* El 75-90%
de los pacientes con sindrome de Sturge-Weber
tienen crisis convulsivas en los primeros dos
anos de vida. Otras manifestaciones neuro-
l6gicas incluyen: hemiparesia lentamente
progresiva, migrana, retraso en el desarrollo y
accidentes cerebrovasculares. La malformacion
leptomeningea capilar-venosa predomina en
forma ipsilateral a la mancha en vino de Oporto,
pero también puede presentarse de forma bilate-
ral. El glaucoma también tiende a ser unilateral
e ipsilateral a la malformacién capilar.’

De acuerdo con las caracteristicas clinicas y ra-
dioldgicas se han descrito tres tipos de sindrome
de Sturge-Weber: tipo [ (clasico) caracterizado por
una malformacién capilar en la cara y angioma-
tosis leptomeningea con o sin glaucoma; el tipo
Il, que es el mas frecuente, en el que hay una
malformacién capilar en la cara, sin afectacién
leptomeningea, con o sin glaucomayy el tipo I/l en
donde solo se encuentra angiomatosis leptome-
ningea, siendo la presentacién menos comin.'1

Mancha salmén o nevo simple

Predomina en la linea media de la cabeza, so-
bre todo en la glabela, frente, parpados o nuca;
pueden tener una distribucion en “V” y son de
[imites imprecisos (Figura 2). Se hacen mas evi-
dentes con el llanto o cambios de temperatura
y suelen volverse mas claras y desaparecer con

Figura 2. Mancha salmén o nevo simple en la frente.
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el tiempo, generalmente antes de los 5 afos,
excepto la malformacién capilar en la nuca.*'"12
Son conocidas coloquialmente como “beso de
angel” si se localizan en la frente o “picotazo
de cigliefia” si estd en la nuca.’'”'® Cuando
las malformaciones capilares se localizan en
la region lumbosacra se denominan “manchas
en mariposa” y cuando se sitGan a un lado de
la linea media pueden asociarse con disrafismo
espinal; por lo que es necesario la realizacién
de estudios de imagen."”

Cutis marmorata telangiectdsica congénita

En estos casos la malformacién capilar es de
color azul-violaceo, con un patrén reticulado
acompanado de dreas de telangiectasias y piel
atréfica. Pueden localizarse con una distribucién
segmentaria o generalizada. Lo mas comdn es
que afecte una extremidad. El 50% de los pa-
cientes puede tener otras anomalias, sobre todo
de crecimiento: hipo o hipertrofia. También se
han descrito alteraciones craneoencefalicas,
neurolégicas, retinianas, cutaneas y éseas. Por
lo general, disminuyen con el paso de los afios,
aunque pueden persistir toda la vida.'>?

Telangiectasias

Las telangiectasias se presentan como maculas
rojas puntiformes, lesiones lineales o estrelladas
o papulas rojizas que desaparecen a la presion.
La etiologia es variada y deben diagnosticarse
oportunamente, en particular la telangiectasia
hemorrdgica hereditaria (Rendu-Osler-Weber).?!

En el grupo de las telangiectasias se encuentran:

e El nevo arafia, una mancha rojiza con
el centro mas oscuro y telangiectasias
radiales con predominio en la cara y las
manos que representan solo una condi-
cién estética.®?!

2020 marzo-abril;41(2)

e La telangiectasia hereditaria benigna se
hereda en forma autosémica dominante
con lesiones que predominan en la cara
y el dorso de las manos. Se presenta en
la edad pediatrica y no se asocia a altera-
ciones hemorrégicas.”'

* La telangiectasia nevoide unilateral se
manifiesta en forma de telangiectasias
puntiformes segmentarias en la etapa
prepuberal.>?'

e Latelangiectasia esencial generalizada, la
cual es muy rara, inicia en las extremida-
des y progresivamente se extiende a todo
el cuerpo siendo asintomatica.®?'

Si bien las malformaciones capilares se presen-
tan generalmente de forma aislada, en forma
no sindrémica, también se pueden presentar
asociadas a otras anomalias como se mencionara
mas adelante.?

Diagndstico

El diagnéstico de las malformaciones capilares
es clinico. Los estudios de imagen estan indi-
cados en pacientes con sospecha de sindrome
de Sturge-Weber en quienes se recomienda la
resonancia magnética con gadolinio entre los
3 y 6 meses de edad, para descartar afeccion
leptomeningea; ademas del examen oftalmo-
l6gico.

Diagndstico diferencial

El principal diagndstico diferencial de una
malformacién capilar en un recién nacido
debe establecerse con el hemangioma infantil
superficial, que es de crecimiento rapido en
los primeros meses de vida a diferencia de las
malformaciones capilares que no muestran
cambios.>'?
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Tratamiento

El tratamiento de las malformaciones capilares
es mediante el uso de laser de colorante pulsado
que causa destruccion de los vasos capilares
por calor luminico, sin embargo, es doloroso y
se requieren varias sesiones para obtener una
respuesta completa. Puesto que es necesaria la
sedacién en cada sesion, el tratamiento es poco
recomendado en pacientes pediatricos.?” Algu-
nos autores reportan un requerimiento menor
de sesiones si se inicia el tratamiento en etapas
mas tempranas.'? Asi mismo, los pacientes con
sindrome de Sturge-Weber requieren control de
los sintomas neurolégicos y oftalmoldgicos.' 415

Malformaciones linfaticas
Epidemiologia

Las malformaciones linfaticas, antes conocidas
como “linfangiomas”, tienen una incidencia de

INVP

1 en 2-4 mil nacidos vivos, sin predileccion de
’
género.”

Etiologia

Se componen de vasos linfaticos dilatados o le-
siones quisticas rodeadas de células endoteliales
con fenotipo linfatico (CD34+). Son anomalias
del desarrollo del sistema linfatico que no tienen
conexion con el sistema de drenaje.'

Manifestaciones clinicas

Se manifiestan con incremento de volumen
subcutaneo, bien delimitado, de consistencia
blanda o renitente, generalmente sin cambios
en la coloracién de la piel. La topografia mas
frecuente es en el cuello y la regién axilar (Figura
3a-b), pero pueden aparecer en cualquier parte
del cuerpo. Algunas malformaciones linfaticas
tienen en la superficie de la piel vesiculas de
contenido seroso o hemorrdgico, de 1-2 mm de

Figura 3. Malformaciones linfaticas. A) en el cuello, B) en la axila.
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diametro que al romperse condicionan linforrea
(salida de liquido linfatico)."”>?? A pesar de que
por definicion estan desde el nacimiento, con
frecuencia son evidentes después de un trauma-
tismo o proceso infeccioso, por lo que pueden
manifestarse en la infancia o adolescencia. La
fluctuacién del tamano de la malformacién
linftica, asociado a procesos infecciosos, es
caracteristica.”

Dependiendo del tamafo de la cavidad pueden
clasificarse en: macroquisticas si son mayores a
2 cm o microquisticas si miden menos de 2 cm,
lo que se define mediante el ultrasonido."

La clasificacion detallada de las malformaciones
linfaticas se muestra en el Cuadro 3.*

Macroquisticas

Microquisticas

Malfqrmaciones _ Linfangiomatosis
linfticas Kaposiforme

H Malformacion linfatica
en Gorham-Stout

—I Linfedema primario

Cuadro 3. Clasificacion de malformaciones linfaticas
(ISSVA 2018).4

Diagndstico

El ultrasonido Doppler permite corroborar el
diagnéstico, se observan cavidades quisticas,
septadas o no, con ausencia de flujo.>? La
resonancia magnética permite mejor definicion
de la extension.?*

2020 marzo-abril;41(2)

Tratamiento

Las malformaciones linfiticas pueden tratarse
con escleroterapia percutanea con diversos agen-
tes esclerosantes: alcohol absoluto, polidocanol,
OK-432 y bleomicina, entre otras, ocasionando
dano endotelial directo con obliteracién luminal
y fibrosis secundarias.?>?¢ La reseccion quirdrgica
en este tipo de malformaciones puede ser dificil
ya que no respeta planos anatémicos y tiene una
alta tasa de recurrencia. Recientemente se han
utilizado los inhibidores de la via mTOR, sobre
todo el sirolimus, para el tratamiento de malfor-
maciones resistentes a manejo convencional con
resultados favorables. La dosis es de 0.8 mg/m?
SC/dosis, 2 veces al dia, manteniendo niveles
séricos entre 4.5 -14 ng/mL (dependiendo del
laboratorio). Los efectos adversos mas frecuentes
en lactantes y escolares son: estomatitis y dia-
rrea; mientras que en adolescentes puede haber
elevacion de transaminasas, hipercolesterolemia,
neutropenia, y dolor abdominal.?”?8

Malformaciones venosas
Epidemiologia

Las malformaciones venosas representan 2/3
partes de todos los casos de malformaciones
vasculares, afectan cualquier érgano o tejido y
tampoco hay predileccién de género.!>%

Etiologia

Son la consecuencia de un desarrollo vascular
aberrante, en donde hay canales venosos di-
latados con paredes delgadas y deficientes de
musculo 1iso0."** El 50% son esporadicas; sin
embargo, los casos familiares tienen herencia
autosémica dominante y se asocian con muta-
ciones en el gen TEK localizado en el cromosoma
9p21 que codifica para el receptor de tirosina
cinasa (TIE-2) que se encuentra en la superficie
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de las células endoteliales actuando en conjunto
con la angiopoyetina. La mutacion de ese gen
favorece el incremento en la vascularidad.?'

La clasificacién de las malformaciones venosas
mas frecuentes incluye (Cuadro 4):*

1. Malformacién venosa comdn

2. Malformacién venosa familiar muco-
cutanea

3. Malformacion venosa en el sindrome de
Bean (Nevo azul ahulado)

4. Malformacion glomovenosa

5. Otras malformaciones venosas
Manifestaciones clinicas

Las malformaciones venosas son congénitas
pero pueden no ser evidentes hasta la pubertad
o posterior a un traumatismo. Desde el punto
de vista clinico se manifiestan con aumento de
volumen de aspecto vascular mal delimitado,
de consistencia suave y compresible, de color
azul-violaceo en la superficie de la piel y, en
ocasiones, la visualizacién de trayectos venosos
(Figura 4a).'®3? Pueden ser Gnicas o multiples,
con predominio en la cabeza y el cuello. Estas
lesiones incrementan de volumen con manio-
bras de Valsalva. Cuando afectan la mucosa
oral pueden alterar el lenguaje, la denticion o
alimentacion y las lesiones profundas pueden
condicionar deformidad por afectacion mus-
culary 6sea.?

Figura 4. Malformacion venosa. A) previa a trata-
miento, B) posterior a tratamiento con escleroterapia.

Las malformaciones glomovenosas, también
[lamadas glomangiomas o angiomas venosos
con células glémicas, representan un tipo de
malformaciones venosas poco frecuentes (me-
nos de 5% de los casos). La mayor parte son
familiares, de herencia autosémica dominante,
secundarias a mutaciones del gen GLMN en
el cromosoma 1p21-22 que codifica para la
proteina glomulina, que desempena un papel
importante en la diferenciacion del musculo liso
vascular que da origen a las células glomoveno-
sas. Clinicamente se manifiestan como lesiones
nodulares, azul-violaceas, con apariencia “em-
pedrada” mas comdnmente en el tronco y las
extremidades (Figura 5). Caracteristicamente,
son lesiones dolorosas a la palpacion.?*3* Se han

| Malformaciones venosas |

|Comunes| | Familiar muco—cuténea|

| Sindrome de Bean (nevo azul ahulado) |

| Glomovenosa | | Otras |

Cuadro 4. Clasificacién de las malformaciones venosas (ISSVA 2018).
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descrito dos subtipos clinicos: la forma solitaria,
que aparece en 90% de los casos y que con
frecuencia se localiza en el lecho ungueal y
la forma multiple, que se manifiesta en forma
de placa.’>%

Figura 5. Malformacién glomovenosa en la region
mandibular derecha.

Complicaciones

Una complicacion frecuente de la malformacién
venosa es la coagulacién intravascular localiza-
da que cursa con disminucién de fibrinégeno e
incremento de dimero-D, con una cifra normal
de plaquetas. Esta coagulacion intravascular
localizada es secundaria al flujo turbulento y
lento dentro de la malformacion venosa que
predispone a la formacién de trombos, también
Ilamados flebolitos, los cuales se calcifican en
la pared venosa. Estos flebolitos son de consis-
tencia muy firme, palpables y ocasionan dolor
y edema.*

Diagndstico
El ultrasonido Doppler orienta al diagndstico,

se observa una lesién vascular de bajo flujo,
caracteristica. La resonancia magnética permite

2020 marzo-abril;41(2)

definir la extension a estructuras profundas.
Los flebolitos son evidentes en una radiografia
simple.?? En el caso de las malformaciones glo-
movenosas, la histopatologia es caracteristica
porque se evidencian las dilataciones vasculares
rodeadas de células glomicas.>*

Tratamiento

El tratamiento es interdisciplinario y depende del
tamano y extension de la malformacién venosa.
La escleroterapia se considera el tratamiento de
primera eleccion para las malformaciones veno-
sas sintomdticas (Figura 4b).>2*¢ E| uso de medias
eldsticas de compresion ayuda a disminuir el
dolory el edema. El tratamiento quirdrgico cada
vez es menos frecuente porque se asocia con
porcentajes elevados de recurrencia, excepto
en el caso de las malformaciones glomovenosas
solitarias, en las que se considera el tratamiento
de eleccién con el objetivo de controlar el dolor
y mejorar los aspectos funcionales.*

Malformaciones arteriovenosas
Epidemiologia

Las malformaciones arteriovenosas son las
menos frecuentes, las mas complejas y dificiles
de tratar. Se presentan por igual en hombres y
mujeres; 40-60% son evidentes al nacimiento
y s6lo 30% se manifiestan durante la pubertad.

Etiologia

Las malformaciones arteriovenosas tienen vasos
arteriales y venosos anémalos conectados entre
si, sin un lecho capilar intermedio, por una falla
en la regresion de los canales arteriovenosos en
el plexo embrionario primario.'®3’ Estas lesiones
se caracterizan por una derivacion del flujo de
alta velocidad y baja resistencia de la vascula-
tura arterial al sistema venoso, con frecuencia
asociadas con lesiones fistulosas.*
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Manifestaciones clinicas

Desde el punto de vista clinico, las malfor-
maciones arteriovenosas se presentan como
neoformaciones subcutaneas mal delimitadas,
de coloracién azul-violaceo, con trayectos
venosos en la superficie, de consistencia firme
y a la palpacién se detecta un thrill o pulso. La
localizacion mas frecuente es en la cabeza se-
guida del cuello.?'*® (Figura 6)

Figura 6. Malformacion arteriovenosa en la mano.

Las malformaciones arteriovenosas presentan
cuatro estadios evolutivos (fases de Schobin-
ger).37,38

e Estadio 1 = fase quiescente: asintomatica.

e Estadio 2 = fase de expansién: creci-
miento progresivo de la malformacién
arteriovenosa que condiciona deformidad
e invasion de estructuras profundas, con
pulsos.

e Estadio 3 = fase destructiva: destruccion
tisular con ulceracion, sangrado y necrosis.

INVP

e Estadio 4 = fase de descompensacion: in-
suficiencia cardiaca, hipertensién venosa
e incluso, la muerte.

Diagndstico

En las malformaciones arteriovenosas los
estudios de imagen son indispensables para ca-
tegorizary planear el tratamiento. El ultrasonido
Doppler, a diferencia de las malformaciones
linfaticas o venosas, demuestra un alto flujo, la
resonancia magnética y la tomografia computada
permiten delimitar la extension y constituyen la
Unica indicacién para realizar una angiografia
diagndstica.?3”

Tratamiento

El tratamiento lo realiza el radidlogo interven-
cionista, con anestesia general, mediante la
embolizacion del vaso o nicho nutricio, colocan-
do diversas sustancias: coils, 6nix, cianoacrilato,
entre otras, que disminuyen el flujo sanguineo a
otras ramas. En ocasiones se realiza una resec-
cién quirdrgica, 1 a 2 semanas después de la
embolizacién, con la que se consiguen mejores
resultados y menor sangrado.?**°

MALFORMACIONES VASCULARES
COMBINADAS

Las malformaciones vasculares combinadas
presentan dos o mas lesiones: venocapilares,
venolinféticas, venolinfaticas-capilares, etc.

MALFORMACIONES VASCULARES
ASOCIADAS CON OTRAS ANOMALIAS

Las malformaciones vasculares mencionadas
(simples, combinadas o de grandes vasos)
pueden asociarse con otras alteraciones: so-
brecrecimiento de tejidos blandos o de hueso
subyacente y musculoesqueléticas, entre otras
(Figura 7). Los sindromes mas frecuentes aso-
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Figura 7. Sindrome de Klippel-Trenaunay.

ciados a malformaciones vasculares se muestran
en el Cuadro 5.*

A pesar de los avances en estudios de imagen
y técnicas de biologia molecular, adn existen
algunas anomalias vasculares que no logran cla-
sificarse en ninguno de los apartados previos. Por
eso, en la clasificacion de la ISSVA se encuentra
un grupo de anomalias vasculares provisional-
mente no clasificables, ya sea porque ain no se
logra definir si son tumores o malformaciones o
porque su definicién y sus caracteristicas clinico-
patolégicas no se han dilucidado por completo.

CONCLUSIONES
La importancia de este segundo articulo de ano-

malias vasculares radica en poder categorizar,
desde el inicio, si se trata de un tumor o una

2020 marzo-abril;41(2)

malformacion vascular. La clasificacion y nomen-
clatura de las anomalias vasculares, a lo largo
del tiempo, ha experimentado grandes cambios,
gracias a la genética y al mejor conocimiento de la
evolucion de cada una de las lesiones vasculares,
con el fin de ofrecer un abordaje y tratamiento
integral, interdisciplinario y dirigido.

En este articulo se describieron, a detalle, las
malformaciones vasculares mas frecuentes que
componen un amplio y heterogéneo espectro de
lesiones que constituyen un desafio diagndstico
y terapéutico para el médico; sin embargo, cada
una tiene datos clinicos y evolucién caracteris-
tica que hace posible establecer su diagnéstico.

Como se mencion6 previamente, todas las mal-
formaciones son defectos del desarrollo vascular
por lo que se consideran congénitas, sin em-
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Cuadro 5. Malformaciones vasculares asociadas a otras anomalias (ISSVA 2018)*

Sindrome de
Sturge-Weber

Sindrome de Klippel-Trenaunay
(Figura 7)

Sindrome de

MC en cara + MC leptomeningea + alteraciones oculares (glaucoma) +/- sobrecreci-
miento de tejidos blandos y/o de hueso

MC + MV +/- ML + sobrecrecimiento de una extremidad

MC + FAV + sobrecrecimiento de una extremidad

Parkes-Weber

Sindrome de
Servelle-Martorell

Sindrome de
Maffucci

Malformacién capilar-macro-

. MC + macrocefalia
cefalia

Malformacién capilar-micro-

) MC + microcefalia
cefalia

Sindrome CLOVES . ”
ciones esqueléticas.

MV en una extremidad + hipotrofia de extremidad

MV + encondromas + hemangioma de células fusiformes

ML + MV + MC +/- MAV + sobrecrecimiento lipomatoso + nevo epidérmico + altera-

MC: malformacién capilar, MV: malformacién venosa, ML: malformacién linfatica, FAV: fistula arterio-venosa, MAV: malfor-

macion arterio-venosa.

bargo, no todas son evidentes al nacimiento. El
hecho de que en algunos pacientes las anomalias
vasculares se manifiesten en la pubertad, se ex-
plica por la existencia de receptores hormonales
en los vasos sanguineos. Una vez que se tiene
la sospecha de una malformacion vascular es
necesario buscar el vaso afectado mediante un
estudio de imagen para posteriormente poder
realizar una clasificacién adecuada y ofrecer
un tratamiento especifico segin el tipo de mal-
formacion, tamafo, topografia y asociaciones.
En los dltimos afnos, las técnicas de radiologia
intervencionista ofrecen un amplio abanico de
opciones terapéuticas seguras, con el fin de
mejorar la calidad de vida de los pacientes. El
tratamiento de los pacientes con anomalias vas-
culares siempre debe estar a cargo de un grupo
médico interdisciplinario.
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