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RESUMEN

Las malformaciones vasculares (MV) se deben a errores en la morfogénesis de los vasos. Pueden ser capilares, arteriales, venosas,
linfaticas o mixtas. Sus manifestaciones clinicas y su tratamiento difieren en funcién de su origen, comportamiento hemodinamico, su
tamafo y su localizacion anatomica.

Se presenta el caso de nifio con MV mixta en el escroto. El diagndstico se hizo por la presencia de una masa escrotal y los datos histo-
patoldgicos obtenidos tras la reseccion quirlrgica de la malformacion. El paciente tuvo una evolucién favorable.
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ABSTRACT

Vascular malformations (VM) are anomalies of the vessels due to errors in vascular morphogenesis. They can be derived from capillaries,
embryonic arterial, venous or lymphatic vessels. Their clinical manifestations and their treatment vary according to their type, hemodyna-
mics, size and anatomical location.

We report a case of a mixed scrotal VM in a child. The diagnosis was made based on clinical findings and in histopathologic analysis of
the resected malformation. The patient had an uneventful recovery.

Key words: Vascular malformation, mixed scrotum malformation, morphogenesis, hemodynamics.
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as malformaciones vasculares (MV) se deben

a errores en la morfogénesis de los vasos.

Pueden ser capilares, arteriales, venosos,

linfaticos o mixtos. Sus manifestaciones
clinicas y su tratamiento varian segun su tipo, compor-
tamiento hemodindmico, su tamafio y su localizacion
anatomica. '

Las MV siempre estan presentes desde el nacimiento,
se detectan clinicamente en 50 a 60% de los casos. El
90% se manifiesta antes del segundo afio de vida. * No se
acompafian de proliferacion celular, no tienen potencial
involutivo y crecen proporcionalmente al crecimiento del
nifio. Este crecimiento puede aumentar por traumatismos,
procesos infecciosos, cambios en la presion sanguinea o
linfatica o por estimulos hormonales durante la pubertad. >*

La mayoria de las MV son esporadicas, no familiares;
algunas se heredan bajo en forma autosdmica dominante.
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!'Su frecuencia es de 1.2 a 1.5% en la poblacion general,
sin predileccion por un sexo. >

Se desconoce la etiologia de las MV. Se cree que son
resultado de anomalias en el proceso de desarrollo vascular
normal durante la embriogénesis, tanto en la vasculogéne-
sis como en la angiogénesis que ocurre en la sexta semana
de gestacion. También son causas posibles factores gené-
ticos, hormonales y diversas sustancias angiogénicas. >4

Histolégicamente las MV pueden ser venosas, arteria-
les, capilares, linfaticas y mixtas. Hemodinamicamente
pueden ser de flujo alto o bajo. **

Su diagnostico se basa en los datos clinicos, con apoyo
de estudios radiologicos, lo cual es indispensable para
establecer el tipo y el caracter vascular de la lesion. Sin
embargo, en el 90% de los casos se puede diagnosticar el
tipo de anomalia vascular mediante la exploracion fisica
y anamnesis. *¢

El tratamiento de las MV es interdisciplinario, exis-
ten distintas opciones; la escleroterapia, embolizacion o
plastificacion (percutanea o endovascular) y la reseccion
quirtrgica, en funcion de las caracteristicas anatomicas y
hemodinamicas de la lesion. +7

PRESENTACION DEL CASO

Nifo de diez afios de edad. Al nacer mostraba una tumora-
cion en la parte derecha del escroto de color violaceo. A los
tres meses habia aumentado de tamaiio y de temperatura;
era indolora y tenia coloracion rojo-violacea. La tumoracion
tenia bordes irregulares y media 3 x 5 cm de diametro. (Fi-
gura. 1) Biometria hematica: leucos, 7,200; hemoglobina,
15g/dL; hematocrito, 44.9%; plaquetas, 312,000; tiempo de
protrombina, 13.1”°, 98.6% de actividad; tiempo de trombo-
plastina, 35”°. Ultrasonido (USQG) lesion heterogénea, con
microquistes, flujo venoso. (Figura. 2)

Por ser una lesion mixta y por su localizacion anatomi-
ca, se le realizo6 reseccidon quirtrgica: Se disecd en torno
al testiculo y el cordon espermatico hasta el conducto
peritoneovaginal en forma periférica, colocando puntos de
vicryl 4-0 como referencia (Figuras 3, 4). La masa tenia
predominio linfatico microquistico y un componente ve-
noso de aproximadamente 20 mL. Se coloc6 drenaje en el
lecho quirtrgico y se cerr6 con puntos separados con vicryl
4-0. (Figura. 5) La evolucion postoperatoria fue favorable.

El informe de patologia fue malformaciéon vascular
mixta (capilar, linfatico, venoso) con reseccion completa.

Figura 2. USG. Lesion vascular heterogénea, con microquistes.

Actualmente no presenta lesion residual (Figura. 6). El
tratamiento quirdrgico en este paciente se realizo sin com-
plicaciones. A dos afios de seguimiento no existe recidiva.

ANALISIS
Las primeras descripciones de MV, se encontraron en el

papiro de Ebers de 1500 a.C ®. Virchow clasific6 las ano-
malias vasculares en base a sus caracteristicas histologicas.

Acta Pediatrica de México Volumen 33, Num. 3, mayo-junio, 2012

113



Leodn-Hernandez Ay cols.

Figura 5. Cierre y colocacion de drenaje en el escroto.

Figura 4. Lesion de testiculo disecada en su totalidad y los ele- Figura 6. Evolucién favorable, sin recidiva.
mentos del cordon hasta llegar al conducto peritoneo vaginal como
limite superior.
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89 Mulliken y Glowacki clasificaron las proliferaciones
vasculares en base a los datos anatomoclinicos y su historia
natural. "1 En 1988 esta clasificacion fue modificada por
Mulliken y Young llegando a convertirse en referencia
clasica, y con ligeras modificaciones sucesivas. *'°

En 1996 la International Society for the Study of Vas-
cular Anomalies (ISSVA) modificé la clasificacion y las
dividié en tumores vasculares y malformaciones vascula-
res. 1% (Cuadro 1) Pueden ser lesiones aisladas o asociarse
a otras lesiones en determinados sindromes. En estos casos
pueden constituir el signo guia o ser el marcador principal
de los complejos sindroémicos. '* (Cuadro 2)

Cuadro 1. Clasificacion modificada de la ISSVA de las anomalias
vasculares (Roma, 1996)

Clasificacion de malformaciones vasculares

Simples
(un solo endotelio comprometido)

Capilares (C)
Venosas (V)
Linfaticas (L)
Arteriales (A)
Combinadas Fistula Arteriovenosa
(+ de un endotelio comprometido) AV

CLv

CcVv

Lv

CAV

CALV

La etiopatogenia de las malformaciones vasculares
es desconocida. Se cree que se debe a anomalias en
el proceso de desarrollo vascular normal durante la
embriogénesis; tanto en la vasculogénesis como en la
angiogénesis, que ocurre en la sexta semana de gesta-
cion. 1B La vasculogénesis describe la diferenciacion
de novo de células endoteliales, procedentes de células
precursoras derivadas del mesodermo (hemangioblastos).
Los hemangioblastos se congregan para formar islotes
sanguineos primarios, a partir de los cuales se desarrollan
dos tipos de células.

Las células internas de los islotes sanguineos se con-
vierten en células madre hematopoyéticas, mientras que
las células de la capa externa se diferencian en precursores
de las células endoteliales llamados angioblastos.

Los angioblastos proliferantes forman una red capilar
de tubos, que constituye el plexo vascular primario. La
reorganizacion de ese plexo en un sistema vascular fun-

cional, junto con el brote de nuevos capilares, se conoce
como angiogénesis. Sin embargo, hay evidencias a favor
de un caracter familiar hereditario. Vikkula y cols, halla-
ron una mutacion consistente en aumento de la actividad
del receptor de la tirosin cinasa TIE — 2, en dos familias
con malformaciones venosas. El TIE — 2 es esencial
para el desarrollo vascular temprano y un incremento
de su actividad puede ser causa de crecimiento anormal
del plexo vascular primario. Por otra parte, al menos en
dos tipos de malformaciones vasculares se han descrito
alteraciones en la modulacion neurolégica vascular;
asi, las malformaciones venulares probablemente se
deben a deficiencia relativa o absoluta en la inervacion
autonomica del plexo venular postcapilar; al igual que
las malformaciones arteriovenosas, que probablemente
pueden deberse a la misma alteracion, pero a nivel de los
esfinteres precapilares. '>!*

La expresion clinica de esta patologia depende del tipo
de MV. 1 Las de tipo capilar son anomalias dérmicas,
unilaterales y segmentarias (mancha en vino de oporto).
Pueden aparecer en cualquier parte del cuerpo pero la cara
y el cuello son las zonas mas afectadas. Se ven aproxi-
madamente en el 0.3 a 0.4% de los recién nacidos, con
distribucion igual para ambos sexos. '>!¢

Se ha descrito un patrén familiar con herencia auto-
somica dominante en el locus del cromosoma 5q13 — 15,
llamado CMCI1, cuyo agente causal seria un regulador
negativo del ras, llamado RASAI. !¢ Se presentan como
una mancha color rojo rosado, de superficie plana, con el
tiempo se oscurecen a rojo violaceo o purpurico y se vuel-
ven irregulares, con superficie nodular. La fototermolisis
selectiva con rayo laser es el tratamiento de eleccion. &'

Las MV venosas estan formadas por vasos ectédsicos.
Aumentan de tamafio con la edad o secundariamente
a traumatismos o cambios hormonales. Se dividen en
superficiales y profundas, localizadas, multicéntricas o
difusas. Varian de color en funcién de la profundidad
y el grado de ectasia de la lesion. Pueden comprometer
piel, tejido celular subcutdneo, muscular, esquelético y
organos internos. Son lesiones blandas al tacto, a veces de
aspecto nodular, que vacian con la compresion. Las mal-
formaciones mas extensas pueden producir coagulacion
intravascular diseminada por atrapamiento de factores de
coagulacion dentro de la lesion, con coagulopatia secun-
daria. Puede no requerir mas que una conducta expectante,
pero puede ser necesaria la escleroterapia, plastificacion
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Cuadro 2. Complejos sindrémicos asociados a malformaciones vasculares

Malformaciones vasculares

Sindromes

Simples

Capilares (venulares)

Sindrome de Sturge-Weber

Sindrome de Cobb

Malformacion capilar sacra

Cutis marmorata telangiectasica congénita

Sindrome de Adams-Oliver

Cutis marmorata telangiectasica congénita con macrocefalia
Facomatosis pigmentovascular

Sindrome de Robert

Sindrome de Beckwith-Wiedemann

Angioma neurocutaneo hereditario

Sindrome de Wyburn-Masson o Bonnet-Dechaume-Blanc
Sindrome TAR

Sindrome de Bregeat

Sindrome de Von Hippel-Lindau

Venosas

Sindrome del nevus azul en tetina de goma

Sindrome de Maffucci
Glomangiomas multiples

Complejas
Capilar — venosa -linfatica

Sindrome de Klippel-Trenaunay

Sindrome Proteus

Capilar-venosa con fistula/ shunt
Capilar — venosa

Sindrome de Parkes Weber arteriovenoso
Sindrome de Servelle-Martorell

Malformacion hiperqueratética asociada a cavernomas familiares

Arterio venosa
Venosa o venosa - linfatica

Sindrome de Rendu-Osler-Weber
Sindrome de Maffucci

Enfermedad de Gorham

o la reseccion quirtrgica. Tienden a sufrir recanalizacion
y recurrencia; por lo que la escleroterapia es la primera
opcidn terapéutica, para reducir el tamafio. '8!

Las MV linfaticas son lesiones localizadas o difusas;
microquisticas, macroquisticas o mixtas. *?° La ecografia
prenatal puede detectarlas a finales del primer trimestre
del embarazo. Las que no se detectan in utero, aproxima-
damente un 50 al 65%, son visibles al nacimiento y 80 a
90%, antes de los dos afios de edad. Se localizan en la ca-
bezay el cuello en 80 a 90% de los casos. Aparecen como
masas renitentes de diferentes tamafios. 2!*?El tratamiento
de eleccion es la escleroterapia, con mejor respuesta en
las lesiones macroquisticas. Consiste en una destruccion
endotelial con fibrosis subsecuente y obliteracion de los
canales linfaticos. Se logra una reduccion de la MV en
mas del 90% de los casos. Una lesion residual esclerosada
puede requerir reseccion quirdrgica.

Para las lesiones de tipo microquistico el tratamiento de
eleccion es la cirugia, con reseccion total en un tiempo o
bien con resecciones parciales repetidas. 2?2 Se observan
recurrencias en 30 a 40% de los casos operados con reduc-
cion a 20% si la reseccion fue completa. La recurrencia
depende del crecimiento y expansion de canales vasculares
no resecados. 22424

Las malformaciones arteriovenosas permanecen
latentes durante la infancia y la nifiez; crecen durante
la adolescencia. Se observan como manchas cutaneas
rosadas en las que se percibe un frémito. La presentacion
clinica se estadifica por la calsificacion de Schobinger. %
(Cuadro 3) Estas lesiones no se vacian totalmente por la
compresion, se hacen evidentes con rapidez, y son mas
firmes a la palpacion.

Se piensa que la inervacion autonémica o alguna de-
ficiencia de neurorreceptores a ese nivel, es la causa de
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Cuadro 3. Sistema de estadificacion clinica de Schobinger para las malformaciones arteriovenosas

Estadio Descripcion
I Quiescencia Mancha rosada —violacea, caliente y comunicacion arteriovenosa detectado por doppler.
Il Expansién Igual que fase |, mas agrandamiento, pulsaciones, frémito y soplo, venas tortuosas dilatadas.
Il Destruccion Igual que fase Il mas cambios cuténeos distréficos, ulceracién, sangrado, dolor persistente o necrosis tisular.

IV Descompensacion

Igual que fase Ill mas insuficiencia cardiaca.

este tipo de MV. Pueden causar alteraciones como dolor,
hemorragia, ulceracidon cutanea, lesiones isquémicas y
fracturas patoldgicas. 2> El tratamiento es la embolizacion
y la reseccion quirtirgica. No se debe realizar la ligadura
proximal de los vasos nutrientes porque causaria reclu-
tamiento rapido de flujo desde las arterias vecinas para
irrigar las MV. Se recomienda la embolizacion para inducir
oclusion temporal, 24 a 72 horas antes de la reseccion.
Si las arterias son tortuosas o se ligan las nutrientes, la
escleroterapia tiene un papel importante en conjuncion
con la oclusion arterial. 322

Las MV mixtas se acompaiian de sobrecrecimiento de
tejido musculo-esquelético, en relacion con los diversos
sindromes (Cuadro 2). 15213 E] tratamiento de estas lesio-
nes debe ser multidisciplinario, fundamentalmente clinico
y conservador. El tratamiento quirurgico so6lo estd indicado
si existe sangrado o pérdida de la continuidad de la piel. »

Los estudios de gabinete son indispensables para co-
nocer la naturaleza de la lesion, establecer el diagnostico,
analizar la extension, y evaluar el tipo de componente.
Ademas, permiten guiar la conducta terapéutica a seguir,
forman parte integral del tratamiento mediante el uso de
agentes embolizantes y esclerosantes. Dichos estudios
son el ultrasonido doppler (USG), la angiotomografia
axial computarizada, la resonancia magnética (RM). La
arteriografia y la flebografia han caido en desuso para el
diagndstico por ser invasivos, aunque con fines terapéuti-
cos, la anteriografia es ampliamente utilizada en lesiones
de alto flujo. 2628

El USG proporciona datos sobre la velocidad y la
direccion del flujo sanguineo, tanto en las MV de flujo
alto (arteriovenoso) como en las venosas (de bajo flu-
jo). Es una técnica no invasiva, accesible y econdmica,
cuya aplicacion es util para el diagndstico, tratamiento,
seguimiento de las lesiones y para evaluar la respuesta
al tratamiento, y determinar su naturaleza 2?3, Las MV
venosas son hipoecoicas; su flujo se evidencia con manio-
bras de compresion. Las MV linfaticas macroquisticas son

masas hipoecoicas o anecoicas, multiloculadas con septos
de grosor variable.

El US también sirve para guiar la punciéon de las MV
durante procedimientos de esclerosis y visualizar la for-
macion de trombos en su interior. 262

La TAC permite determinar la anatomia precisa de los
vasos afectados. En las MV linfaticas se observan lesiones
quisticas llenas de un liquido homogéneo, con caracteristi-
cas similares al agua (0 unidades Hounsfield), pero en las
lesiones con contenido de linfa, la densidad tomografica es
parecida a la grasa (-60 a -100 unidades Hounsfield). 27

LA RMN permite delimitar y visualizar la extension
de las lesiones en diversos planos, ademas aporta datos
hemodinamicos; el flujo rapido o turbulento disminuye
la intensidad de la sefial, el flujo lento o los trombos au-
mentan la intensidad. Es util para valorar la respuesta al
tratamiento mediante escleroterapia visualizando las zonas
permeables y las trombosadas.

En las lesiones venosas, la secuencia T1 muestra una
sefal menor a la grasa adyacente, mientras que en T2, su-
cede lo contrario. En las MV linfaticas, en la secuencia T1,
la sefial es similar o inferior al misculo, mientras que en
T2 aumenta la sefial. Las lesiones arteriovenosas muestran
vasos con alto flujo, morfologia serpinginosa y ausencia
de sefial en T1 y T2. 422 La RMN complementada con
angioresonancia o arteriografia define el diagnostico y los
vasos involucrados, susceptibles de tratarse con emboli-
zacion o reseccion quirargica. 4?7

La lesionografia esta indicada en las lesiones venosas
(de bajo flujo) con puncién percutanea directa de la lesion.
Permite delimitar anatomicamente la extension, volumen
y componentes de la MV, asi como de sus diversos com-
partimentos y venas del drenaje. %%

El concepto de abordaje interdisciplinario se introdujo
en el Samsung International Symposium for Congenital
Vascular Malformations en 1996, cuando se propuso que
las MV deben ser tratadas por un grupo interdisciplinario:
dermato6logos, pediatras, cirujanos pediatricos, plasticos,
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vasculares, anestesiologos, radidlogos intervencionistas,
patélogos y psiquiatras para lograr un diagndstico correcto,
un tratamiento adecuado y un prondstico favorable. 493

Con este nuevo enfoque las MV se tratan por especia-
listas provistos de todo el arsenal terapéutico disponible:
tratamiento médico, esclerosante, endovascular y quirargi-
co. En la mayoria de los casos se requiere una combinacion
adecuada de varios de ellos, ya que la aplicacion de uno
solo suele no ser suficiente.

El tratamiento para las malformaciones capilares sélo
esta indicado en las lesiones sintomaticas y en las que son
visibles y pueden causar estrés emocional. 3%

La fotocoagulacion con rayo laser es el tratamiento de
primera eleccion que produce la termolisis selectiva con la
longitud de onda que logre el mayor aclaramiento con el
menor numero de sesiones. Es 1til si la lesion es plana. Se
observan mejores resultados en pacientes jovenes y de piel
blanca, pues una mayor cantidad de melanina disminuye
la respuesta al rayo laser. El camuflaje es una técnica de
maquillaje util en lesiones planas. La radioterapia, crio-
terapia y electrocoagulacion han tenido poco éxito. 133132

Algunos casos requieren reseccion quirtrgica subse-
cuente. Es util para disminuir el sangrado transoperatorio.
18,19,32

Las MV arteriovenosas son las mas dificiles de tratar,
ya que se debe erradicar el nido de la malformacion.

La embolizacion transarterial selectiva se utiliza en las
MYV arteriovenosas 24 a 48 h antes de la reseccion quirargi-
ca. Esta indicada en lesiones arteriales o arteriovenosas de
alto flujo, con vasos sanguineos aferentes; se complementa
con escleroterapia. 233 La ligadura de vasos nutricios
no disminuye el flujo a la malformacion, ya que hay una
neovascularizaciéon temprana; también impide usar esa via
de acceso para tratamiento endovascular.

El tratamiento de eleccion actual para las MV linféticas
es la escleroterapia. 222 Los agentes esclerosantes mas
utilizados son etanol, polidocanol, OK-432, un liofilizado
de una cepa de Streptococcus pyogenes, que induce una
respuesta inflamatoria local con fibrosis y retraccion del
tejido linfatico: activa multiples componentes del sistema
inmunitario: neutrofilos, macréfagos, células “natural
killer” y células T. Se utilizan también soluciones hiper-
tonicas como glucosada al 50%, bleomicina, ethibloc,
tetradecilsulfato de sodio al 1% y doxiciclina. 223

El tratamiento quirargico tiene indicaciones especificas;
nunca debe ser mutilante dado el caracter benigno de estas

lesiones. La mayor dificultad es la imposibilidad de la re-
seccion completa y su recidiva, por lo que el seguimiento
postoperatorio debe ser estricto y prolongado.

Hernandez C. y cols informaron un caso de MV ve-
nosa en el escroto. Sefialaron que para este tipo de lesion
la escleroterapia no es de gran utilidad por tener efectos
adversos y complicaciones. Al ser un tratamiento contro-
vertido, se debe tomar en cuenta la seguridad, bienestar
(fertilidad) y estética del paciente. En estos casos lo ideal
es la reseccion quirurgica. ¥

Se han reportado casos en la literatura de MV en
genitales donde la mayoria de ellos son de tipo mixto,
concluyendo que el tratamiento quirurgico es la mejor
opcidn en estos casos. 337

CONCLUSION

Las MV son un grupo heterogéneo de lesiones que pueden
localizarse en cualquier sitio anatomico. A pesar de su
frecuencia elevada, no son infrecuentes los diagndsticos
clinicos y decisiones terapéuticas erroneas, con las con-
secuentes alteraciones cosméticas y funcionales; incluso
poniendo en riesgo la vida del paciente. El término linfan-
giomas es obsoleto e inadecuado, ya que el sufijo “oma”
significa tumor. 3 Estos son procesos dismorfogenéticos,
no neoplasicos.

La importancia de la presentacion de este caso es la
localizacion inusual de la MV mixta en el escroto. Este
representa un reto terapéutico por el riesgo de utilizar
sustancias esclerosantes o embolizacion, ya que la piel del
escroto es delgada y elastica y mantiene estrecha relacion
con el testiculo, el plexo pampiniforme y el conducto
deferente; estructuras que pueden lesionarse al contacto
con sustancias esclerosantes con riesgo de trombosis, in-
feccion y pérdida de la continuidad de la piel del escroto,
con afeccion del testiculo.
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