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vasculares benignas
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RESUMEN

Las lesiones vasculares benignas son basicamente
hemangiomas y malformaciones vasculares. EI
diagnostico preciso permite el tratamiento mas adecuado
a cada paciente. El conocimiento de las diferentes formas
de presentacion es importante para el éxito en el manejo
de estas lesiones vasculares.

Palabras clave: Hemangiomas. Malformaciones

vasculares.
SUMMARY

Benign vascular lesions are mainly hemangiomas and
vascular malformations. Knowing the different clinical
presentations is extremely important and will allow mak-
ing the right diagnosis and, in consequence, applying the
proper treatment.

Key words: Hemangiomas. Vascular malformations
INTRODUCCION

La clasificacion de lesiones vasculares de
Mulliken y Glowacki de 1982, es el primer paso
importante en el estudio de las anomalias vasculares.
Su mérito principal consiste en haber establecido
las diferencias entre los hemangiomas y las
malformaciones vasculares (MFV) (1). La principal
diferencia entre ambos es que los hemangiomas
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tienen una fase de proliferacion y después
involucionan en forma espontanea, mientras que las
malformaciones vasculares ni proliferan ni
involucionan (Figuras 1 y 2). Los hemangiomas
pueden no estar presentes en el momento del
nacimiento, mientras que las malformaciones
vasculares estan invariablemente presentes en el
momento del nacimiento. EI crecimiento de las
malformaciones es proporcional al crecimiento del
paciente, de manera que en la mayoria de los casos
representaran un problema funcional o cosmético en
la medida en que crezcan con el paciente, mientras
qgue el diagnéstico y la resolucion del hemangioma
es asunto del primer afio de vida(2). Una vez supe-
rado el afio de vida, no hay mayores modificaciones
ni soluciones a los dafios funcionales o cosméticos
gue haya podido causar el hemangioma en su fase
proliferativa. Estas observaciones tienen su
correlacion clinico-patolégicay permiten establecer
un enfoque terapéutico apropiado (2,3).

Los hemangiomas y las MFV son de gran interés
para diversas especialidades de la medicina, pues el
enfoque terapéutico complejo, en ocasiones amerita
la participacion de un equipo multidisciplinario.

Hemangiomas

El término hemangioma se aplica desde el punto
de vista clinico a los hemangiomas infantiles, y se
corresponden con neoplasias vasculares benignas
que crecen por proliferacién de las células
endoteliales. Ademas de su fase proliferativa,
evolucionan a una fase estable y luego a una fase de
involucién espontanea (regresion), genéticamente
determinada y cuyo estimulo no se conoce.
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Figura 2. Hemangioma del labio.

Los hemangiomas pueden ser superficiales,

Figura 1. Malformacion vascular venosa en labio mayor ocupando so6lo la dermis papilar; profundos cuando
derecho de una lactante, que simula un hemangioma estan localizados en la dermis reticular profunda y
cavernoso. el tejido celular subcutaneo; o superficiales y

profundos (mixtos) cuando afectan de manera difusa

todo el espesor de la dermis y se extienden a la

Son las neoplasias vasculares benignas mas hipodermis (Figuras 3y 4).
frecuentes en la edad pediatrica, calculandose que
entre 1 % y 3 % de todos los menores de un afio
padecen por lo menos un hemangioma (4).

Figura 4. Hemangioma mixto. El componente profundo
azuloso fue predominante. EI componente superficial
rojizo fue menor.

La apariencia clinica es variable y el color
Figura 3. Hemangioma de componente superficial depende de la profundidad a la que esta situada la
predominante en un recién nacido. La falta de tratamiento 1€sion. Las lesiones superficiales muestran un color
determina un riesgo grande de destruccién de la columnela. rojo vinoso, mientras que las situadas profundamente
suelen aparecer como lesiones azulosas con piel
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suprayacente de aspecto normal. En general, cosméticos, por diferentes mecanismos(8) (Figura
comienzan como una mancha rosada o rojiza que 6).

aumenta de tamafo progresivamente, usualmente a

partir de la segunda semana de vida. Un porcentaje
estimado entre 30 % y 40 % estan presentes al
momento del nacimiento.

Los términos hemangioma capilary hemangioma
cavernoso, erroneamente atribuidos alalocalizacion
de la lesién, son términos histolégicos que se
corresponden mas a la evoluciéon de la lesidn que a
la situaciéon en el espesor de la piel. Es una
terminologia confusa y no debe utilizarse (5).

Las lesiones pueden localizarse en cualquier parte
de la superficie cutanea, pero la mayor frecuencia
ocurre en cabeza y cuello seguidos de tronco y
miembros. En la mayoria de los nifios el heman-
gioma es una lesion Unica, aunque el 15 % al 20 %
de los pacientes tienen lesiones multiples (6,7)
(Figura 5).

Figura 6. Hemangioma que involuciona solo. Deja tejido
cicatricial redundante.

Uno de estos mecanismos es el crecimiento rapido
con ulceracion producida por trombosis capilar, que
puede ocasionar ulceracion y mutilacion de tejidos
afectados. Laulceraciéon por si misma representa un
riesgo de infeccion adicional (Figura 7).

Figura 5. Mdultiples hemangiomas en una recién nacida.

Aquellos que muestran signos mas tempranos de
involucién, presentan regresion mas rapida, completa
y cosméticamente mas aceptable. Esta regresion no
se relaciona con el numero de las lesiones, la
localizacién ni el tamafio. Se estima que el periodo
de proliferacién dura entre cinco a once meses en Figura 7. Hemangioma que evoluciond con trombosis
la mayoria de los hemangiomas, después de lo cual ¢apilary destruccion de la piramide nasal.
es dificil ver lesiones en crecimiento. Lainvolucion
sigue a esta fase. Hemangiomas que alcanzan gran tamaifo,

El curso clinico de los hemangiomas en la mayoria ubicados en zonas como parpados superiores o labios
de los casos, suele ser benigno. En un porcentajeinferiores pueden producir ptosis y como
bajo, (del 5 % al 10 %) el crecimiento de los heman- consecuencia ocasionar obstruccion del estimulo
giomas pueden acarrear trastornos funcionales y/o visual, ambliopia y pérdida de la vision binocular
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(2,9). Enlos labios inferiores, la ptosis actia como
estimulo para la salivacion excesiva, ademas de
producir trastornos para la fonacion y la deglucién,

sin mencionar el aspecto estético (2,7).

Los hemangiomas de la nariz o la boca pueden
causar trastornos de larespiracion o la deglucion. Y
en el conducto auditivo externo pueden bloquear la
audicion. Los situados profundamente y de
proliferacion rapida pueden causar compresion de
plexos nerviosos con su consecuente dolor. Muy
raramente podria producir paralisis.

La asociacion de hemangiomas cutaneos
multiples con hemangiomas viscerales, se conoce
como hemangiomatosis neonatal difusa (10,11). La

participacion visceral de este cuadro se ha observado

en el higado, la via gastrointestinal, el bazo, el

pancreas, las glandulas suprarrenales, los pulmones

el corazoén, el musculo esquelético, las glandulas
salivales, el rifién, la vejiga, el testiculo, el timo, la
tiroides, los huesos, las meninges, el cerebro y los

ojos. Enlamedida en que esta afectacion visceral es

mas intensa, la mortalidad es mas alta (Figura 8).

Figura 8. Hemangiomatosis difusa neonatal. El desenlace

por lo general es fatal, dependiendo de los érganos
afectados.

El curso clinico del hemangioma congénito es
diferente, pues al momento del nacimiento, la
mayoria no experimentara la fase proliferativa por
estar completamente desarrollado. La fase de
involucién puede ocurrir mas tempranamente, por
lo que han sido llamados “hemangiomas congénitos
rapidamente involutivos”, mientras que su

involucion es extremadamente lenta o ausente, son
[lamados “hemangiomas congénitos no involutivos”
(12-14).

El diagnéstico clinicoy el diagnéstico diferencial
son mas importantes en el hemangioma congénito
gque en el hemangioma que aparece después del
nacimiento (llamado hemangioma infantil).

DIAGNOSTICO

Aunqgue la historia clinica y el examen fisico
permiten el diagnéstico apropiado en la mayoria de
los casos, rara vez es necesaria una biopsia En los
ultimos afios los adelantos tecnoldgicos ofrecen
procedimientos no invasivos muy utiles para el
diagnéstico, tratamiento y prondéstico de las lesiones

'vasculares, tales como la ecografia vascular avanzada

con efecto Doppler (Figura 9) y laresonancia nuclear
magnética (RMN) con reconstruccion digital
angiografica(15).

Figura 9. Imagen ecogréafica de una malformacion vascu-
lar arterio-venosa en cuello.

Enfoque terapéutico

El manejo terapéutico del paciente con heman-
gioma depende de varios factores:

Localizacion: los hemangiomas situados en o
cerca de orificios naturales representan un peligro
potencial de destruccion de los tejidos de los orificios
naturales. El manejo apropiado y precoz puede
evitar consecuencias funcionales y cosméticas
importantes (2,7) (Figuras 10y 11).

Tamafio: a mayor tamafio mayor la dificultad
para el tratamiento del hemangioma, pero no debe
ser esto un obstaculo o una excusa para no tratarlos.

contraparte, es decir, aquellos en los que la fase de La combinacién de métodos, como esteroides orales
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con criocirugia o esteroides intralesién con Fase evolutiva: los hemangiomas que se
criocirugia, nos proveen de herramientas suficientes encuentran en la fase de crecimiento activo, o
para lograr el minimo impacto funcional y estético proliferacion, deben tratarse al mismo momento de
en el paciente a consecuencia de los hemangiomas.diagnosticarlos. El objetivo del tratamiento en esta

Numero de lesiones: cuando existen méas de una fase es en primer lugar detener el crecimiento para
lesion, usualmente son de tamafios pequefios o €vitardestruccion de tejidos. Side unavez se puede
medianos. Infrecuentemente se presentan grandesdetener el crecimiento y al mismo tiempo eliminar
lesiones multiples, lo cual permite el tratamiento de 12 1€sion, es un tratamiento ideal. Se puede lograren
todas las lesiones que sean necesarias. Se puedef@ mayoria de los casos, escogiendo bien el método
tratar simultdneamente varias lesiones, para obtener térapéutico a utilizar. En todo caso, una vez que
mejoria mas rapida. Para estas lesiones multiples, detenemos el crecimiento, la eliminacion de la lesion
es insustituible la criocirugia con nitrégeno liquido. S€ hace mas facilmente. Es importante la
continuidad, porque en fase estacionaria y en fase
involutiva, los vasos capilares son sustituidos por
tejido conectivo blando, que es muy resistente a los
tratamientos convencionales, por lo que debemos
intentar eliminar el hemangioma al tiempo que
detenemos su crecimiento. Una vez se induce su
involucién y queda masa tumoral residual, ésta es
mas dificil de eliminary hay que esperar lainvolucion
a largo plazo. Las cicatrices de la involucién
espontanea a largo plazo suelen ser con tejido
redundante blando y pigmentado.

Dafio funcional potencial: como se menciong,
los dafios funcionales potenciales provienen mas
frecuentemente de destruccién de tejidos, como por

l ejemplo la piel periorificial y las mucosas de los
ﬂl orificios naturales que son invadidos y destruidos
por trombosis capilar. Asimismo, el tejido celular
Figura 10. Hemangioma del labio, asociado a subcutadneo, los cartilagos y los musculos,
malformacién vascular. susceptibles de ser destruidos total o parcialmente
por la trombosis capilar de los hemangiomas en
crecimiento, ocasionaran dafios funcionales en la
medida de la severidad de la destruccion.

Dafio cosmético potencial: es la misma potencial
destruccién de los hemangiomas en crecimiento, la
gue determinara la consecuencia cosmética del
paciente con hemangioma.

Complicaciones: las mas importantes son la
obstruccién del estimulo visual con la produccion
de ambliopia, la pérdida de la visién binocular y
otras lesiones visuales; obstruccién auditiva;
obstruccién nasal; infeccién secundaria como
consecuencia de la falta de cuidado de las
ulceraciones. La insuficiencia cardiaca congestiva
reportada en la literatura suele ser consecuencia de
grandes MFV y no de hemangiomas.

Cabe destacar que la mayoria de las
complicaciones descritas se evitan con el diagnostico
adecuado y el tratamiento precoz de las lesiones
Figura 11. Evolucion a los 3 afios. vasculares.
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El uso de las diferentes terapias en hemangiomas Klippel-Trenaunay son dificiles de clasificar porque
depende basicamente del componente predominante.hay afectacién de diferentes tipos de vasos (12,15).
Cuando predomina el componente superficial, el
uso de nitrégeno liquido es ideal, con técnicas de
aplicacion basadas en el uso de puntas aplicadoras

de teflén, cobre o acero inoxidable, que se pueden  Manchaen“vinode Oporto”. Es lamas frecuente
adaptar a la forma y tamafio de cada uno de los de las malformaciones. Presente en 0,3 % a 1 % de

hemangiomas los recién nacidos, con ocurrencia igual en hombres

y mujeres.
En los casos en los que el componente a tratar es o .
profundo, utilizamos la infiltracion intralesién de La superficie afectada aumenta proporcional-

triamcinolona, la que combinamos con el tratamiento M€Nte al crecimiento del paciente. La localizacion
del componente superficial con nitrégeno liquido Mas frecuente es la cara y puede afectar cualquiera
(16) de las ramas del trigémino, la mas frecuente de las

cuales es la que ocupa la zona de la mejilla, seguida
C : de la zona de la mandibula y por ultimo la zona
mejoria de los hemangiomas, estamos en la

obligacion de descartar una MFV subyacente, con oftalmica. ) .
un vaso nutricio que alimenta el ovillo vascular del Puede asociarse a sindrome de Sturge Weber,
hemangioma. Es el componente hemangiomatoso SOPre todo en los pacientes en quienes la mancha
de las MFV el que usualmente se comporta de manera @Parca los tres dermatomas del trigémino y también
reticente frente al tratamiento. hay riesgo de aparicion de glaucoma y ceguera por
vasos andmalos en la coroides.
Evolucién: no se modifica espontaneamente.
Suele ser asiento de aparicién de zonas hipertréficas
Contrario a lo que hemos descrito respecto a 10s que se expresan como nédulos vasculares multiples
hemangiomas, las malformaciones vasculares (MFV) y de crecimiento rapido, los que responden muy bien

estan siempre presentes al momento del nacimiento g |a congelacién con nitrégeno liquido (Figuras 12 y
y acompafan al paciente toda la vida. Las MFV se 13)

diferencian de los hemangiomas basicamente por la
ausenciade las fases proliferativa e involutiva, ambas . .
. . papilar y reticular.
tipicas de los hemangiomas. Y son resultado de una

alteracion en la morfogénesis vascular. Al menos  AASOciaciones: su asociacion con estructuras
que sean lesiones muy severas o grandes |asneuroectoderm|cas,como la coroidesylas meninges,

molestias ocasionadas por estas MFV o sus S€ conoce como sindrome de Sturge Weber. Estos

Malformaciones capilares

Cuando existe dificultad en la obtencién de

Malformaciones vasculares

Histologia: sOlo vasos ectéaticos en la dermis

complicaciones, se presentaran en la medida que el
paciente crezca, ya que este crecimiento es
simultaneo y proporcional.

La variedad de lesiones deriva de las combi-
nacionesy los elementos vasculares predominantes:
arterio-venosas, linfaticas; mixtas como el
hemolinfangioma; predominantemente venosas, lo
que conociamos antes como hemangioma “caver-
noso”; las de capilares predominantes que se pueden
acompafiar de un componente hemangiomatoso, que
determina la persistencia de los hemangiomas,
algunos de ellos a pesar de recibir tratamiento,
conociéndose algunos casos como hemangiomas no
involutivos, etcétera.

Las MFV se clasifican, en funcién del tipo de
vaso afectado, en: malformaciones capilares,
venosas, arteriovenosas y linfaticas. Los vasos
presentes en algunos sindromes complejos, como el

Figura 12. Malformacion vascular en “vino de Oporto”,
con nodulos hipertréficos.
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Doppler, la mayoria suele ser de bajo flujo, lo que
permite el manejo terapéutico sin el riesgo de
sangrado profuso.

Entre las opciones terapéuticas viables se
encuentran la escleroterapia guiada con ecografia
vascular, que permite un control total de todas las
variables intraoperatorias; la laserterapia con
diversos equipos, principalmente el de Nd-Yag o el
laser de Diodo; la extirpacién quirargica de lesiones
pequefias cuando técnicamente es viable realizar
una extirpaciéon completa; el uso de esclerosantes y
el uso de nitrégeno liquido en ciertas MFV venosas
sobre todo en lengua y carrillos (ver mas adelante).

Malformaciones arterio-venosas

Aunque por definicion estan presentes al
momento del nacimiento como todas las MFV, éstas
pueden dar sintomas funcionales o cosméticos a
cualquier edad. Lo usual es que las que se manifiestan
tempranamente son aquellas que producen grandes
deformidades anatdémicas y otras que causan
pacientes pueden cursar con glaucoma, convulsiones, Problemas funcionales vasculares o de coagulacion.
atrofia cerebral, degeneracién cerebral y hemorragia. El diagnéstico, aunque béasicamente clinico, se

Otras asociaciones descritas son las anomalias facilitacon el uso de la RMN y la ecografia vascular
pigmento-vasculares, asi como la manifestacion de ¢on efecto Doppler. La reconstruccion angiografica
la mancha en “vino de Oporto” con el sindrome de digital de la resonancia nuclear ayuda a establecer

Cobb, el de Proteus o el Von Hippel-Lindau (15). los (Eliagn()sticos con menos riesgos que las _art_erio-
grafias, las que debenreservarse para procedimientos

terapéuticos.

Asociaciones: existen numerosos sindromes
descritos enlos cuales hay asociada una MFV arterio-
venosa a otras anomalias. Ejemplos de ello son los

Figura 13. Malformaciéon vascular con nodulos
hipertréficos grandes.

Malformaciones venosas

Hay una gran variedad de manifestaciones
clinicas de las MFV venosas. La localizacién mas

frecuente suele ser cabeza y cuello, incluyendo sindromes de Wyburn-Mason (angiomatosis retino-
cavidad oral, lenguay laregidn oro-faringea. Tienen encéfalo-facial), Bonnet-Bechaume-Blanc y

la particularidad de que pueden aumentar de tamafio Bregeat, que engloban las MFV arterio venosas de la
después de intentos parciales de extirpacion |jnea media o en una hemicara, que por contigiiidad
quirargica, de traumas o de influencia hormonal fectan también a la orbitaria, la retina y el cerebro.

durante el desarrollo, amén de que no desaparecen . . .
. . > Sindrome de Parkes-Weber: anomalias vasculares
por si solas. Esto hace necesario la evaluacién y el : . . .
complejas de alto flujo con afectacion de piel y

abordaje multidisciplinario para el tratamiento de " )
tejidos blandos, usualmente en miembros, que puede
estas MFV venosas. . .
i ) ] causar tercer espacio con secuestro plaquetario,
El comportamiento es impredecible. Muchas se siempre es de manejo complicado y poco viable. Se

mantienen igual desde el nacimiento con apenas
crecimiento imperceptible. Otras, pueden experi-
mentar crecimiento exagerado con produccion de
macroglosia y trastornos en la alineacion de los
dientes.

Es caracteristico el compromiso de diversos
tejidos: piel, musculo y tejido celular subcutaneo.

Aunque la medicién es necesaria con el efecto

140

recomiendan las embolizaciones para mejorar
algunos aspectos vasculares con el fin de disminuir
el tercer espacio y la afectacién de cifras
hematolbgicas criticas.

Sindrome de Cobb: la MFV sigue un dermatoma,
con compromiso intramedular que se manifiesta con
sintomas neurologicos de compresion medular.
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Malformaciones linfaticas En aquellos casos en los que el componente

Aparecen mas frecuentemente en cabezay cuello. Predominante es arterial y abordable quirtrgi-
Son de dos tipos basicos: macroquisticas y camente, en el caso en que las condiciones del
microquisticas. El manejo de las MFYV linfaticas Paciente lo permitan, nosinclinamos por la ligadura
macroquisticas es técnicamente mas facil que las Selectiva de las arterias malformadas que estan
microquisticas, pues estas Gltimas son mal Provocando la persistencia de la masa. En los casos
delimitadas y usualmente se ubican en o cerca de las€n 10S que no es abordable quirdrgicamente, nos
mucosas oral y de la via aérea. Forman parte, decidimos por la embolizacion, procedimiento que
también, de algunos sindromes, como el Klippel- fealizan los expertos en terapia endovascular
Trenaunay. (15,16).

El manejo de estas lesiones incluye el uso de Cuando el componente predominante es arterial,

laserterapia, extirpacién quirtrgica en los casos Pero capilary facilmente abordable clinicamente,
viables y agentes esclerosantes, como el OK432 hacemos escleroterapia con abordaje percutaneo,
(17). En nuestra experiencia, la bleomicina (18) utilizando polidocanol. La guia ecogréfica resulta
intralesion responde mejor, es mas econémicay mas de extraordinaria utilidad en el éxito de este
facil de conseguir que el OK 432. El componente Procedimiento.

superficial de la MFV linfatica, cuando es multiple Si el componente predominante es linfatico, en
y de pequefio tamafo, solo o asociado a lesionesaquellos casos en los que se forman grandes
vasculares sanguineas (linfangiomas y/o hemo- dilataciones profundas, utilizamos la infiltracion de
linfangiomas), los manejamos con el uso un quimioterapico (bleomicina) y el componente

concomitante de nitrégeno liquido. superficial lo tratamos con congelacién con nitrégeno
liquido (7).
Sindromes con MFV asociadasEn los casos de Cuando el componente predominante es venoso

sindromes, el componente vascular asociado es varia-d€ vasos muy pequefios, intentamos la infiltracion
ble. La consideracion terapéutica de los sindromes €on triamcinolona. Si los vasos venosos son de
es multidisciplinaria, en la medida que afecte Mediano tamafio, intentamos la esclerosis con

involucrados, pues no existen terapias curativas para ¢ quimioterapico es la eleccion. Consideracion
ellos. especial merecen las MFV venosas o mixtas de bajo

flujo y vasos de pequefo calibre, situadas
generalmente en cavidad bucal, que responden muy
bien a la congelacién con nitrégeno liquido
(criocirugia). Ejemplo de ello enlas figuras 14y 15.

DISCUSION

El manejo racional de las MFV deriva del
diagnostico preciso y del conocimiento de las
estructuras vasculares involucradas (7,19). El
diagnostico moderno se apoya en la imaginologia,
mas que en la histopatologia. Esto se debe no solo
a la minima posibilidad de sangrado con imagi-
nologia mientras que la biopsia supone el riesgo
inminente de sangrado, si no también a la claridad y
exactitud con que nos puede mostrar el “mapa”
vascular del paciente y su lesion, asi como
permitirnos ver, gracias al efecto Doppler, el flujoy
su intensidad, el tipo de vasos y la distribucion
espacial de los mismos. Aunque el diagndstico
histolégico es insustituible, con la correlacion
clinica-imaginoldgica, podemos manejar sino todas,
la mayoria de las lesiones vasculares.

Ejemplo de lo anterior resulta el manejo de las
MFV en nuestro servicio. Figura 14. Malformacién vascular .
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Figura 15. Después de tratamiento con criocirugia.

El conjunto de medidas que se combinan para el

tratamiento de las MFV, resultan de la experiencia
en el manejo de cada paciente en particular.
existe unareceta para el tratamiento de las MFV. Lo
gue si existe es una busqueda del diagndéstico preciso,
que nos permita combinar las diferentes terapias
para beneficio de cada paciente.

No
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