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I. INTRODUCCION

Los Angiomas, Hemangiomas, o mejor denominados proliferaciones
vasculares, constituyen los tumores mas frecuentemente observados en la
infancia ***.

En los nifios las neoformaciones vasculares pueden ser benignas hasta en

un 99.7%, o malignas con sélo el 0.3%, siendo excesivamente raras en ellos e,

Ei presente estudio se realizo con el propésito de dilucidar el problema de
la clasificacion de anormalidades vasculares superficiales vy profundas,
proporcionar una revisién bibliografica reciente y revisar la frecuencia de casos
de Neoformaciones Vasculares Congénitas Cutaneas Benignas, realizando una
investigacién de tipo observacional descriptivo en un periodo de 5 afios,
comprendido del 1 de enero de 1991 al 31 de diciembre de 1985, en la Consuita
Externa de la Unidad de Dermatologia, Departamento de Pediatria del Hospital
General de Enfermedad Comdn, Instituto Guatemalteco de Seguridad Social;
esto permite contar con referencias propias de este hospital y orientarnos al
diagnéstico, tratamiento y plan educacional oportuno.

En al periodo estudiado se encontraron 120 casos, siendo el sexo femenino
ol mas afectado con el 70%, y el grupo etéreo el comprendido entre los 0-6 meses
con un 44.2%. El diagnéstico se realizé mediante Clinica en el 92.5%, en el
restante 7.5% se efectud con la ayuda diagnéstica de laboratorio (hematologia y
recuento plaquetario) en 3 casos, técnicas radiolégicas en 3 casos, biopsia
cutdnea en 2 casos y USG abdominal més laboratorio en 1 caso.

Se dio tratamiento médico en un minimo porcentaje (7.5%); en la mayoria
consistié en observacién de la lesion. Los hemangiomas se encontrarcn con
mayor frecuencia con el 89.2%, mientras que de las malformaciones vasculares

la mas frecuente fue el Naevus Flammeus con el 3.4%.



il. DEFINICION DEL PROBLEMA

La piel es el 6rgano més extenso de la superficie corporal en la que puede
presentarse enfermedades propias y sistémicas?® Dentro de la amplia gama de
padecimientos en el grupo pediétrico tenemos las anomalias vasculares del
desarrollo, que en algunos textos se engloban bajo la denominacién de
Angiomas. Dicho término se refiere a un tumor formado de vasos, pero su
nomenclatura no es adecuada ya que algunas veces se utiliza en sentido
histol6gico y otras en sentido clinico con una diferencia de significado.  Debido
a la pobre correlacion clinico patoldgica que existe, la clasificacion de éstas es
confusa 4.

En el pasado, estas clasificaciones eran tan numerosas que actualmente
es casi imposible apreciar lo que se ha publicado cuando los articulos mas
antiguos carecen de grabados clinicos, histoldgicos o angiogréficos 18.

Los intentos por aclarar la situacion fueron realizados inicialmente por
Malan en Itaiia, y mas tarde por Muiliken y Glowacki en 1975 en los Estados
Unidos de Norteamérica, con un estudio prospectivo en 2l que correlacionaban
los hallazgos celulares con ios datos del examen clinico y ia historia naturai de ia
lesién. Estableciendo asi lo que se conoce como clasificacion biologica,
clasificando estas lesiones en dos grandes grupos: @) Hemangiomas y
b)Malformaciones 12.

Estudios de esta clasificacion son reportados en la literatura espafiola:
Lesiones Cuténeas Benignas Vasculares, Revision y consideraciones acerca de
su clasificacién. Dermatologia Madrid. Azafia, J., Femandez, R. y Boixeda, P. 4

En México el Dr. Ruiz Maldonado ha hecho publicaciones de Angiomas en
Dermatologla Pediétrica 199242,



En el Instituto Guatemalteco de Seguridad Social no se ha realizado ningdn

‘estudio sobre Neoformaciones Vasculares Congénitas Cutédneas Benignas,
respecto a su clasificacion, revision bibliografica y frecuencia; por lo cual se
decidio realizar un estudio de tipo observacional descriptivo por un periodo de 5
arios para determinar |la frecuencia de dicha patologia en nuestro medio, contar
con datos propios de este hospital para referencia y ademas efectuar la revision
bibliografica de dichas patologias y su clasificacion.

Es importante mencionar que en el presente trabajo se utilizdé la
clasificacién de Mulliken por ser simple, Util en la préctica diaria, permitir la
identificacion apropiada y el diagndstico clinico de la afeccién del paciente en
aproximadamente 90% de los casos, ahorrar tiempo y dinero, realizar las
investigaciones necesarias, proteger al paciente contra la exposicién innecesaria

a la radiacion y llegar a un prondstico y seleccion terapéutica adecuada ™.




lil. JUSTIFICACION

Los tumores vasculares benignos del desarrollo denominados angiomas o
k‘lemangiomas, en nuestro medio, adguieren una frecuencia inusitada

constituyendo los tumores mas observados durante la infancia.

Se han clasificado atendiendo a distintos criterios; dade que una misma
antidad es nombrada de diversas formas segun la clasificacion adoptada,
conduce a cierta confusién e, indirectamente a un incorrecto manejo y

ratamiento.

En base a ello se considera que es de sumo interés para el personal
médico tratante conocer estas patologias, su frecuencia, clasificacion apropiada,
tomando en cuenta que debe relacionarse clinica y patologia, y comprobarse
mediante el anélisis de los resultados de los casos manejados. A pesar de esto
no existe un estudio que revise directamente los casos de Neoformaciones
Vasculares Congénitas Cutdneas Benignas y sus resuitados, ni revisién
bibliografica en nuestro medio, tanto en el Instituto Guatemalteco de Seguridad

Social como en la Facultad de Ciencias Médicas.

Es ahi donde radica la importancia de realizar un estudio que permita dotar
de conocimientos respecto a estas patologias, para darle el manejo adecuado, no
olvidando que las mismas pueden orientarnos por sus manifestaciones clinicas a
enfermedades de tipo sistémico y que un mal diagndstico trae como consecuencia

dar un tratamiento innecesario o bien no darlo oportunamente.

Es importante que el médico general, el pediatra, el neonatdlogo y el
obstetra sean auxiliados por el dermatélogo pediatra en el diagnéstico de estas

patologias.



IV. OBJETIVOS

Establecer una base de conocimientos tedricos actualizados sobre
Neoformaciones Vasculares Congénitas Cutaneas Benignas vy su

clasificacion.

Cuantificar la frecuencia de Neoformaciones Vasculares Congénitas
Cutaneas Benignas atendidos en la Consuita Externa de la Unidad
de Dermatologia, Departamento de Pediatria del Instituto
Guatemalteco de Seguridad Social en el periodo de estudio.

Identificar el sexo y grupo etareo mas afectados por esta patologia.

Describir el método utilizado en el diagnéstico de las diferentes neo-
formaciones.

identificar |a localizacion anatdémica de las neoformaciones.

Enumerar el orden de frecuencia con que se presenta cada

necformacién vascular de acuerdo a su clasificacién.



V. REVISION BIBLIOGRAFICA

GENERALIDADES

Los angiomas © hemangiomas, o mejor denominacién aun, las
proliferaciones vasculares, constituyen los tumores frecuentemente observados
en la infancia **

E| término angioma se refiere a un tumor formado de vasos sanguineos k-

De acuerdo con Enzinger y Weiss, la distribucién de las proliferaciones
vasculares es mucho mas comun en piel y mucosas, seguido del higado, sistema
nervioso central, corazén, hueso, tracto gastrointestinal, rifion, mesenterio y
musculo *

Las lesiones vasculares pueden presentarse como defectos aislados o
formande parte de un sindrome. Las Neofcrmaciones Vasculares mas frecuentes
son los hemangiomas y con raras excepciones aparecen esporadicamente sin
base genética °.

De presentacién habitual en la edad pediatrica y mas frecuentemente en
los primeros afios de la vida; las proliferaciones vasculares constituyen un
extenso capitulo cuya clasificacion es muy variada, seguramente debido a la poca
correlacion clinico patolégica por un lado, y por otro lado a la poca precision de
muchos de los términos utilizados en este tema *'.

Esencialmente, la mayoria de las clasificaciones eran descriptivas.
Mulliken en 1.675 en los Estados Unidos de Norteamérica, realizé un estudio
prospectivo, estableciendo un nuevo sistema de clasificacion biolégica basado en
la fisiopatologia al relacionar Ios hallazgos clinicos, los aspectos histol6gicas, las
diferencias celulares, angiogréficas, hemodindmicas y hematicas con la historia

de la lesion. Clasificando asi las lesiones de acuerdo con la cinética endotelial

en dos grandes grupos: 1) Hemangiomas: enlel caso que exista hiperplasia

n el recambio de mastocitos, son tumores vasculares

endotelial o incremento € . '
e crecimiento rapido, proliferan durante la infancia y
de recambio

benignos verdaderos, d -
2) Malformaciones: si el indice

sufren involucién en la nifiez, I
i i den deteriorar . Ver
andotelial es normal, persisten durante toda la vida y pue

tabla |.

CLASIFICACION BIOLOGICA DE LAS
LESIONES VASCULARES CUTANEAS
1) Hemangiomas
Fase de crecimiento
Fase de regresion
2) Malformaciones Vasculares
Capilares
Linfaticas
Venosas
Arteriales
Combinadas \enosa - linfética
Capilar - linfatica
Capilar - venosa

Combinadas Complejas

b 2

PRSI

Modificado por J.B. Mulliken. .



Existen caracteristicas diferenciales entre las malformaciones y los

hemangiomas las cuales se exponen en la tabla 1l

TABLA I
CARACTERISTICAS DIFERENCIALES ENTRE HEMANGIOMAS
Y MALFORMACIONES
CARACTERISTICA
DIFERENCIAL HEMANGIOMAS MALFORMACIONES
Presentes al nacimiento. 30% Presentes al nacimiento
CLINICA Crecimiento rapido. 100%
Mujer/Hombre: 3:1 Crecimiento lento
Mujer/Hombre: 1:1
Endotelio prominente Endotelio aplanado
Hiperplasia endotelial Sin hiperplasia endotelial
Membrana basal capilar mMembrana basal capilar
HISTOLOGIA multilaminada normal
Mastocitos aumentados Mastocitos normales
Formacion capilares in vitro Pobre crecimiento
endotelial
in vitro
ANGIOGRAFIA Lesién circunscrita. Lesion difusa.
Patrén lobular
ALTERACIONES Infrecuente efecto en masa Distorsién
ESQUELETICAS Rara hipertrofia Hipertrofia
Hipoplasia

Medificado por J.B. Mulliken®

1)  HEMANGIOMAS
SINONIMIAS:

Cavernoso, Angioma Capilar, Angioma Cavernoso Capilar, Nevos Angiomatosos,

Hemangioma Inmaduro o Juvenil, Angioma

Hemangioendotelioma Benigno de la Infancia, Marca de Nacimiento, Angioma
Inmaduro, Angioma en Fresa, 49827831:8234434%
DEFINICION:

presentan en la etapa temprana de la vida “** aparecen durante los primeros

Tumores benignos de origen vascular que se

meses y presentan en su historia natural dos fases caracteristicas: una fase
inicial proliferativa en los primeros 3 a 9 meses de la vida, seguida de otra
involutiva de duracién variable, logrando la involucién completa alrededor de los 2

a9 afios de edad **'%°"%

El término cavernoso en la fiteratura ha servido para designar tanto a los
hemangiomas profundos como a las malformaciones venosas; las caracteristicas
clinicas son similares pero no involucionan las segundas, por ello no resulta
conveniente ni practico el uso de dicho término 4

CUADRO CLINICO:

exclusivamente una enfermedad de la infancia . Su prevalenciaes de | -3 % en

Afecta el 10% de los neonatos, es

los primeros dias de la vida, que aumenta hasta el 10% al final del primer ano;
siendo mas frecuentes en recién nacidos de bajo peso y en el sindrome alcohol-
fetal ¢, Su frecuencia se considera como de uno por cada 200 nifios nacidos
vivos % se observa mas en las nifias con una proporcion de 31 *#% y 21 &)
Pueden ser Gnicos (80%) o muitiples, atendiendo a la profundidad de la lesion:
superficiales (65%) con una superficie irregular, profundos (15%) con superficie
lisa, o mixtos (20%). *“**?"*.  Aparecen en cualquier drea sobre todo en la cara
(61%), cabeza y cuello (60%), tronco (15%), extremidades (12%) y en la region
perineal (7%) “*

La explicacion mas logica en relacién a la topografia de la lesion, que es
predominantemente en la extremidad cefélica, se basa en el hecho demostrado
de que los cumulos angiogénicos y los islotes sanguineos en el desarrollo
embrionario, estan situados a los lados del embrion pero répidamente se
extienden y se ubican en direccion cefalica 2 En la fase inicial de
crecimiento répido. generalmente alcanzan su morfologia caracteristica: placa de
color rojo intenso, bordes netos, ovalada, superficie lisa o lobulada. Tras ésta, el
tumor se desarrollara de acuerdo al crecimiento del nifio y pronto apareceran [os
signos de involucion, fa coloracion se hace tenue con areas moteadas grisaceas
que se extenderan de forma centrifuga - S b

La regresién es casi completa en el 95% 4% y 80% * de los casos, sin
lesién residual en un 50% de ellos; en el resto puede producirse cicatrizacion si
se ha ulcerado o existen telangiectasias superficiales o un saco fibroadiposo

residual #1844



Los hemangiomas son lesiones frecuentes de la boca, predominan-en las
mujeres. Los labios y la lengua son las ubicaéiones mas frecuentes seguidos
por la mucosa. Su tamafio fluctia entre 0.5 centimetros, al de una macroguelia
verdadera. Pueden ser planos y rosas o elevados y rojos , se ulceran por
trombosis, traumatismo o infeccién.

Por lo general los hemangiomas linguales se manifiestan como una forma
de macroglosia roja. Los tumores grandes pueden interferir en forma seria en la
masticacion y el habla *.

Con frecuencia ocurren secuelas: distorsion del contorno, menoscabo
funcional (el menoscabo de la visién es una consecuencia muy comun de un

hemangioma del parpado) y piel con muchas cicatrices L

HISTOPATOLOGIA: El sufijo griego “oma” implica una hiperplasia
o tumor. Durante su fase proliferante inicial los hemangiomas se caracterizan por
una infiltracién dérmica y del tejido adiposo de células endoteliales, pericitos y
células con musculos lisos con limenes capilares mintsculos *%4,

. El estudio ultraestructural revela la presencia de una membrana basal
multilaminada, Progresivamenie |2 lesion se organiza en IGbulos separados por
septos fibrosos, con vasos revestidos de céluias endoteiiales aplanadas,
menores en numero, pero de mayor diametro y con un incremento de tejido

fibroadiposo intra e interlobular, ““°

.y colageno laxo en la dermis *
FISIOPATOGENIA: Desde tiempo atras se creia gue los
hemangiomas eran restos de islas hemangioblésticas embridnicas, con
crecimiento después del nacimiento, seguido de involucién subsiguiente
desaparicién o reversion de la diferenciacién, y con un residuo fibrograso.
Actualmente se entiende en términos de “ hemangiogénesis”. factores de
crecimiento angiogénicos actuan sobre la piel y, algunos casos raros, sobre las
células endoteliales de las visceras para fomentar su proliferacion.
Posteriormente, durante |a fase involutiva, los mecanismos implicados pueden ser:
a) la ausencia de estos factores angiogénicos, b) una pérdida de receptores

endoteliales de parte de estos factores de crecimiento, 0 ¢) la influencia de un

10

mensaje inhibidor proveniente de ios tejidos conectivos circundantes. Las células
musculares lisas y los pericitos sostienen a las células endoteliales e interaciian
con ellas para mantener la homeostasis vascular. Los factores de crecimiento
fibroblastico (FCF) parecen ser un mediador importante de la hemangiogénesis.
El FCF basico estimula normalmente la proliferacion celular endotelial y la
migracién, también fomenta la produccién de varias proteinasas conocidas por su
capacidad de degradar la matriz extracelular, un acontecimiento gque puede ser
esencial en la hemangiogénesis. La membrana basal multilaminada también
desempefia un papel en el crecimiento del hemangioma. Los factores derivados
de estromas se cree que desempefan un papel importante tanto en el desarrollo
de la lesién como en su involucién espontanea secundaria. Como los
mecanismos subyacentes a la emergencia de células endoteliales normales
durante el desarrollo embriénico y durante el crecimiento de los vasos sanguineos
hasta la edad adulta siguen sin conocerse, el problema de la hemangiogénesis
en el recién nacido esta lejos de resolverse. Es de considerar que los
mastocitos se acumulan en hemangiomas durante la fase proliferante, pero no
durante la involutiva; este recuento mayor de mastocitos puede ser uno de los
factores claves en el crecimiento. La heparina liberada por los mastocitos induce
brobablemente la proliferacion de! endotelio o

COMPLICACIONES:
asintomaticos, no por eso estén exsntos de complicaciones. Las mas frecuentes

La mayoria de hemangiomas son

son las hemorragias ante minimos traumatismos y el desarrollo de ulceraciones
45 Los hemangiomas que afectan organos internos como colén, recto e intestino
delgado, pueden sangrar y la severidad de la hemorragia digestiva pone en peligro
la vida del paciente, requiriendo tratamiento inmediato. 8 La ulceracion
espontanea y las costras de color negro profundo a menudo coinciden con un
aumento en el recuento de plaquetas y estos cambios son seguidos de regresion,
pero dejan una piel llena de cicatrices. Ocurre hemorragia y dolor ocasionales .

Los hemangiomas subgléticos son tumores benignos de la nifiez, sin

embargo, cuando el volumen del tumer interfiere con la ventilacion peligra la vida

11



54 Los hemangiomas grandes pueden obliterar en forma parcial o total los

orificios naturales como la boca, el ano o el tracto respiratorio h

del labio puede afectar el reflejo de chupar y la deglucién e

muerte fetal por hipoxia, desprendimiento prematuro de placenta y parto prematuro
5. Los ojos pueden estar ocluidos evitando la estimulacién luminosa de la retina y
a la larga llevandolos a su atrofia.  El hemangioma periocular invariablemente
amenaza la vista. Hasta un hemangioma pequefio del parpado con un pasaje
visual sin obstrucciones puede afectar la comea en desarrollo y dar lugar a

Astigmatismo unilateral. Un hemangioma extenso del parpado con extension

orbital, puede causar obstruccién del eje visual, deformacién de la comea,

infiltracion de los musculos oculares y es probable gue cree una ambliopia,

estrabismo, exoftalmos y errores de la refraccién ',

Algunos hemangiomas cutaneos o viscerales grandes pueden originar
una fistula, lo que resulta en insuficiencia cardiaca *®  Los hemangiomas
nasales qué afectan la porcion distal de la nariz tienden a destruir el tabique *.

Por su importancia cabe destacar la afectacion sistémica, sobre todo
asociada a la presencia de lesiones multiples; los cuales incluyen:

- HEMANGIOMATOSIS  NEONATAL  DIFUSA:  Sinonimias:
Hemangiomatosis Neonatal Eruptiva, Hemangiomatosis Diseminada °*.
Definicién:  Entidad grave en la que existen mdltiples hemangiomas,

5,31,

arnpliamente distribuidos en piel y érganos internos Cuadro clinico; Las

manifestaciones cutaneas suelen ser numerosos hemangiomas papulosos,
pequefios, de color rojo o purpura, en raras ocasiones su nlmero es escaso o

estan ausentes. Los hemangiomas internos afectan cualquier 6rgano, las

localizaciones més frecuentes son higado %3

4,18,31 5,31,

tracto gastrointestinal **
ojo . pulmones sistema nervioso central (encéfalo), pancreas,
rifiones, glandulas suprarrenal y salivales, meninges y corazén *'. La
hemangiomatosis puede involucrar Unicamente piel, sin afeccién visceral, y
tener una evolucién favorable debido a la autoinvolucion de las lesiones °°'.

Complicaciones: El proceso suele ser fatal debido a wuna

12

La ulceracién
Cuando los
hemangiomas localizados en el cordén umbilical son voluminosos, pueden causar

insuficiencia cardiaca de alto gasto, obstruccion del tracto respiratorio, y/ o
compresion de tejido nervioso central ° Trateamiento:  El tratamiento con
corticoesteroides sistémicos solos o junto con cirugia ylo radiacion parece haber
tenido buenos resultados °

- SINDROME DE KASABACH MERRIT: Singnimias: Hemangioma

Hemorrdgico .  Definicién: Reconocido por primera vez en 1,940 2 Este

sindrome combina una trombaocitopenia profunda y coagulopatia consuntiva con
un hemangioma grande, generalmente congénito 518222445 Cuadro Clinico:
Las manifestaciones clinicas suelen presentarse en lactantes menores de 3
meses de edad y en los primeros afos de la infancia, pero en ocasiones el
comienzo es méas tardio. Los hemangiomas suelen estar presentes en el.
momento del nacimiento y caracteristicamente son unicos y de gran tamario
(més de diez centimetros). Las lesiones vasculares generalmente son cuténeas
y, solo en raras ocasiones, se localizan en visceras. La alteracion plaquetaria
puede dar lugar a una hemorragia con equimosis, (que se localizan en al
hemangiorﬁa, alrededor de &l o aparecen en otras partes del cuerpo), petequias
y rapido aumento del tamafio del hemangioma 2% hagia tejidos internos .
Fisiopatogenia; El hemangioma generalmente es. congénito = La
trombocitopenia se atribuye al secuestro 0 aumento de la destruccidn de
plaquetas en el interior del hemangioma 5 v puede h?ber consumec de ofros
factores de la coagulacion **  Histopatologia: Los datos acumuiados sugieren
la heterogeneidad de este sindrome. Se han hecho pocas biopsias debido al
riesgo de hemorragia, pero los mismos muestran patrones histo;iatoh’:gicos
diferentes *.  Complicaciones; Se produce una anemia severa por secuestro
de eritrocitos y hemdlisis ®%.  La mortalidad es rara, alrededor del 20 a 30%
12 pproximadamente la cuarta parte de los casos reportados han muerto por
hemorragias y coagulopatia intravascular diserminada, distress respiratorio,
infecciones o transformaciones malignas 2 gi el paciente sobrevive el
episodio de trombocitopenia y coagulopatia que dura unas cuantas semanas,

-z iz 43 : S .
el hemangioma seguira su regresion esponténea . Diagnéstico: La

13



trombocitopenia puede ser detectada precozmente por lo que hay que buscarla
en lactantes que tengan hemangiomas grandes de crecimiento répido,
especialmente si se acompafa de equimosis ?  El recuento plaquetaric esta
disminuido, pero la méduia dsea contiene un numero elevado de megacariocitos
normales o inmaduros °. Recuentos de plaguetas siempre son bajos, hay
fibrinopenia severa y los niveles de factores de coagulacion se observan

disminuidos  *1®**, Tratamiento; Durante el periodo critico, cuando la

coagulopatia esta presente, los procedimientos traumaticos (punciones) deben
reducirse a los estrictamente necesarios ®.  El tratamiento serd la remocién de

Z  Es fundamental ia

hemagiomas y correccion de ia coagulopatia consuntiva
administracién de sangre fresca, concentrados de plaquetas, fibrinégeno, plasma
fresco o crioprecipitados '**.  Se han usado varios tratamientos, algunos
lactantes se curan con esteroides sistémicos * Los corticoesteroides por via
parenteral aceleran la involucion natural del hemangioma y corrigen la
plaquetopenia 24 La dexametasona o prednisona debe administrarse en forma
intravenosa y oral en una dosis de 2 a 8 mg/kg. de peso corporal “_ Algunas
veces la heparina es indicada de acuerdo a la condicion clinica y hematoldgica

1,43

del paciente Los agentes antiagregantes plaguetarios como aspirina v

18,43 -
. Se

dipiridamol, se usan aunque son de poco beneficio en esta enfermedad
ha usado también pentoxifiina o interferon alfa *.  Si fracasan los estercides,
puede intertarse la radioterapia “****, La cirugia con frecuencia es poco préctica
y puede lievar a un resultado desastroso

- INSUFICIENCIA CARDIACA DE ALTO GASTO: en el caso de lesiones
muy numerésas o de gran tamaiio.

Solo el 1% puede presentar complicaciones con riesgo vital * Conviene
sefialar que en estos sindromes el tipo de hemangiomas no se ha estudiado en
forma consistente en su aspecto histolégico, y segun los autores referidos 2
las neoformaciones son predominantemente hemangiomas ( capilar vy

cavernosos como se les conoce también ). Resulta entonces de mayor

importancia tenerlos en consideracion, siempre que se nos presente un paciente
con algtin hemangioma *'.

DIAGNOSTICO: Es innecesario hacer una evaluacion
diagndstica extensa en la mayoria de los pacientes con hemangioma superficial.

18,31

El diagnostico se basa en el examen fisico Raras veces se necesita hacer

una biopsia, a menos que se sospeche un sarcoma o una miofibromatosis infantil
® En algunos pacientes con masa subcuténea profunda, o con posible afeccién
visceral, el diagnéstico puede ser dificil; la arteriografia ha sido (til en tales casos
54351 ol arteriograma muestra un rubor persistente tipico, una masa bien
circunscrita sin carga venosa precoz.  El patrén es caracteristico 8 La
angiografia es (til en el diagnostico de hemangiomas maxilofaciales; sin embargo,
actualmente la arteriografia raras veces se emprende para propositos
diagndsticos ya que pueden usarse otras técnicas de obtencién de imagenes
diagndsticas no invasivas, incluso ultrasonograma e imagen dopler de color,
imagen de resonancia magnética, ecografia y exploraciones por tomografia
computarizada >%'8%7 434750

Las lesionas vasculares pueden ser responsables de un répido crecimiento
de tumores oculares, el diagnostico puede ser dificii y debe hacerse en orden
para evitar cirugias agresivas ®  La endoscopia fiorodptica alta y baja (til en el
diagnostico de neoformaciones vasculares del fracto digestivo, puede permitir la
identificaciéon de las mismas en tedos los casos en que la lesion vascular es
abordable por el instrumento, al mismo tiempo permite hacer el seguimiento de
éstas y tiene un papel importante en la decision terapéutica®'.

Ante un nifio con alguna proliferacion vascular es importante descartar que
se trate de un sindrome, en donde el hemangioma sea el signo clave: pues
estara en posibilidades de orientar y tratar al paciente en forma adecuada Lo

Una minoria de hemangiomas de todos los tipos estén asociados con
malformaciones multiples, y en algunos casos el diagndstico prenatal es posible

“® Vertabla lll.
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TABLA I

DIAGNOSTICO PRENATAL DE CONDICIONES
ASOCIADAS CON HEMANGIOMAS

CONDICION TECNICA DIAGNOSTICA
Labio leporino y paladar hendido Ultrasonido
Amioplasia Ultrasonido
Inestabilidad cromosdmica tipo Wegner Amniocentesis

Inestabilidad cromosémica tipo Maraschio Amniocentesis
Aberraciones cromosomicas Amniocentesis de Vellosidades Coridnicas
Craneosinostosis de Herman Pallister Opitz  Ultrasonido

Craneosinostosis, aplasia radial Ultrasonido

Malformacién-hemangioma facial Dandy Ultrasonido - Amniocentesis

Walker

Displasia Diastrofica Ultrasonido
Artrogrifosis Hermann Opitz Ultrasonido
Sinostosis Humero-radio-cubital Ultrasonido
Jarcho-Levin Ultrasonido
Klippel-Trenaunay-Weber Ultrasonido
Meckel Griiber Ultrasonido
Mucolipidosis II. Amniocentesis de Vellosidades Coridnicas
Pena Shokeir Ultrasonido
Roberts Ultrasonido

Malformaciones Humanas y Anomalias Relacionadas. Stevenson, R.E. etal, ©

TRATAMIENTO: La mayoria de los hemangiomas no requieren
tratamiento y pueden permitirse que cicatricen espontaneamente ', la revisién

periddica con observacién del curso de las lesiones y su medicién es la conducta
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terapéutica mas adecuada En el paciente sin complicaciones graves o gran

crecimiento que produzca destruccion tisular y alteraciones estéticas importantes,
la conducta debe ser expectante °. La involucién espontanea lleva a mejores
resultados cosméticos finales, tasa inferior de complicaciones y menos

inconveniencias médicas y econdmicas para la familia, que cualquiera de los

métodos terapéuticos disponibles °.  Normalmente no se considera la cirugia

hasta la fase involucional, cuando varias secuelas estéticas pueden necesitar

correccion ™™

La cirugia radioterapia, radiacion Grenz, criocirugia, sustancias
esclerosantes y la aplicacion de cortico-esteroides topicos o intralesionales debe
evitarse en hemangiomas no complicados, antes de gue el nifo llegue a la edad
de 8 afios . La extirpacién de un area de piel poiguilodermatosa cicatrizada,
una bolsa colgante de piel, o un residuo fibroso, esta indicada. La reconstruccion
quirirgica es necesaria si la ulceracién ha deformado una estructura (labio, orgja)
durante el primer afio y se aconseja recurrir a cirugia estética de reconstruccién
cuando un  hemangioma grande ha causado distorsion de los contornos faciales

5% La excisién radical o total se realiza en

durante la fase de crecimiento
hemangiomas cavernosos cerebrales accesibles, evitando asi convulsiones,
hemorragias y/o efecto de masa (con resolucion de estos del 65% “y 72% %)
si por el contrario las lesiones vasculares no son accesibles quirargicamente se

usard radioterapia o tratamiento anticonvulsivante 2%

Los hemangiomas
localizados en el tracto gastrointestinal sufren sangrados severos por lo que
requieren transfusiones sanguineas y tratamiento quirGrgico *"

En algunos casos sin embarge, puede ser necesario la extirpacion
quirtrgica precoz (antes de la involucién completa), por ejemplo, en el caso de un
hemangioma subcutaneo del parpado que afecta la vision, un hemangioma
Cyrano desagradable ( hemangioma de la nariz) o un hemangioma extenso del
labio. La extirpacién precoz radical no debe intentarse ya que puede causar
una correccion excasiva con anormalidad posterior y desfiguracion.

Para los hemangiomas alarmantes (los que muestran un curso cutaneo
extenso y rapido con desfiguracion estética, una localizacién que amenaza una
funcién:  obstruccion de un orificio mecanico importante, los que producen
coagulopatia consuntiva con complicacionas hemorragicas o amenaza
descompensacion cardiaca, o uno gue afecte una viscera: como el ojo) el
tratamiento es obligatorio. Estan indicados los esteroides sistémicos:

prednisona o prednisolona a 2 6 3 miligramos por kilogramo de peso corporal al



dia. El tratamiento debe continuarse durante pof lo menos un mes y luego
reducirse de forma lenta y gradual los dos meses siguientes. En cuanto la
complicacion se controla el esteroide debe suspenderse y dejar que el
hemangioma involucione en forma espontanea ®*'®* | 3 inyeccién intralesional
de corticosteroides con el paciente anestesiado también puede inducir rapida
involucion de un hemangioma especialmente Util en pacientes con hemangiomas
en parpados, que tienen alta incidencia de complicaciones °. El interferén alfa
2a se ha usado como farmaco de segunda linea para los hemangiomas
alarmantes (1-3 millones de unidades/m?/dia, por via subcuténea, durante 9-14
meses) En los estudios clinicos iniciales la toxicidad parecid ser baja. Se obtuvo
una buena respuesta en casos de hemangioma superficial enorme, hemangioma
visceral y sindrome de Kasabach-Merrit. Sin embargo, la mejora parecio ser lenta
én comparacion con la buena respuesta observada con los esteroides. *®

Para los pacientes que no responden a la corticoterapia puede
considerarse la embalia arterial que da lugar a una mejora inmediata después
de la oclusién de las arterias abastecedoras.  Lamentablemente se observa
recurrencia;  sin embarge, éste puede ser un tratamiento Util para hemangiomas
alarmantes, se usa también en hemangiomas subgléticos que no responden a
esteroides, y se asocian con dificultad respiratoria. La embolia arteria también es
Gtil cuando hay aumento del rendimiento cardiaco (este Ultimo ocurre sea con
hemangiomas hepéticos multinodulares o con lesiones superficiales cutaneas
abultadas); en cuyo caso mejora el estado hemodinamico. Finalmente, la
embolia de hemangiomas es innecesaria antes de la cirugia. Esta situacion es
bastante diferente a la cirugla de una malformacion de flujo elevado (la embolia
arterial es obligatoria antes de |a extirpacién quirdrgica de una malformacion
arteriovenosa ) .

El tratamiento con laser ( laser de Argdn, YAG, fotocoagulacién con laser
de vapor de cobre, y l4ser de tincién pulsada) puede usarse para extraer
telangiectasias residuales, reseccién endoscopica de hemangiomas subgléticos, y

hemangiomas pequefios y superficiales que afectan los parpados, nariz, labios,
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labios, vulva o ano 21918242485 | haz de ldser con tincién pulsada penetra
de 0,7 a | milimetro dentro de |a piel y, debido a ello, no ha demostrado ser Gtil
en controlar hemangiomas de mas de 3 milimetros de grosor °.

Ruiz Maldonado, R, et al. han tratado hemangiomas orales con
criocirugia con nitrégeno liquido con frente de coagulacién tipo macrohisopo de
algodén y gasa, con resultados excelentes *'*.

La radioterapia desempefia poco o ningun papel en el tratamiento de los
hemangiomas debido a su riesgo carcinégeno a largo plazo '®. Ludell realizo
un estudio donde estimd las dosis absorbidas en los diferentes o6rganos
(cerebro, ojos, glandulas parétidas y tiroides, estomago, intestino, ovarios;
testiculos, pulmén y médula 6sea) de 10,000 pacientes pediatricos con
hemangiomas cutdneos fratados con radioterapia durante 30 afos. Fueron
sometidos a dosis de 0.06 a 0.48 Gy. con un promedio de dosis absorbidas por
todos los organos del 32%, a razdn que 25% disminuyd el tiempo de
tratamiento y cambié la distribucion de los sitios radiados *.

Tampoco se recomienda usar crioterapia { técnicas de congelamiento con
didxido de carbono d nftrégeno liguido ) que ha gozado de popularidad desde
hace tiempo. La crioterapia solzmente reduce levemente la fase involucional,
ss dolorosa e induce necrosis y formacién de cicatrices. E! tratamiento

< - s 18
asclerosante también es peligroso y deja cicatrices desagradablaes ™.

2, MALFORMACIONES VASCULARES
GENERALIDADES: Son anomalias intrinsecas del desarrollo,

consecuencias de errores en la morfogénesis, con un indice de recambio
endotelial normal en su historia natural *. .

Son transtornos congénitos, presentes en la mayoria de los pacientes al
nacer, pero algunas veces pueden ser casi invisibles y desarrollarse en la
infancia, adolescencia o incluso en la edad adulta *'®, Ni presentan involucion

ni exhiben proliferacién celular de las células endoteliales y mesenguimales no
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diferenciadas. Parece haber una anormailidad del vaso sanguineo mas bien que

una anormalidad de la célula endotelial '®

De acuerdo con el tipo de vaso
predominante, estas malformaciones se subdividen en: capilares, linféticas,
venosas, arteriales y combinadas. Resulta util, clasificarlas de acuerdo con las
caracteristicas radiolégicas de los vasos que ias componen en. de bajo flujo
(venosas y linfaticas) y alto flujo (arteriales y arteriovenosas). En la mayoria de
casos constituyen anomalias esporadicas, habiéndose descrito ejemplos

ocasionales de transmision hereditaria, sobre todo de malformaciones venosas *

21 MALFORMACIONES CAPILARES
En ellas se incluyen las lesiones conocidas como Naevus
Flammeus, Mancha Salmén, las telangiectasias y, constituyendo realmente
formas mixtas capilares-linfaticas, los Angioqueratomas; se describen a

continuacion *,

2.1.1 . NAEVUS FLAMMEUS

SINONIMIAS: Angioma Plano, Naevus Maternus, Mécula Matera,

Stigma Metrocelis, Maecula Matricis, Mancha en Vino de Oporto, Malformacion
Capilar 4,5,18,24,43 49,

DEFINICION: Es una malformacion vascuiar, constituida por
capilares maduros, esidn presentes al nacer +*

CUADRO CLINICO: Presentan una incidencia del 0.1-2% de los

riacidos vivos, con una distribucion similar entre ambos sexos. Son manchas de
tamario variabie, desde pocos milimetros a centimetros de didmetro, planas,
bordes irregulares y de limites netos, que crecen en concordancia con el
desarrollo general del nifio. E! color varfa desde rosa palido a eritematovioléceo
Y, generalments, los de localizacién facial se tornan més oscuros con |a edad, al
tiempo que su superficie se hace nodular, expresion clinica del incremento de |a
ectasia vascular “****  Hay dos tipos: los localizados medialmente, vistos
comunmente en la regidn occipital, en el centro de la cara y los parpados: los

cuales desarrollan con la edad y la mayoria de los localizados en la cabeza y el
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cueilo, muestran una distribucidn unilateral, metamérica, en el 85% de los casos
4% v los localizados lateraimente, usualmente unitaterales, aunque también
pueden ser bilaterales; se encuentran cominmente en cara y extremidades, no
regresan con la edad “. Los de localizacion facial lo hacen preferentemente en
el drea de inervacién sensitiva de la segunda rama del trigémino, tanto de forma
aislada como asociada a la afectacion de otras areas, pudiendo observar con
frecuencia lesiones mucosas en continuidad con la lesién cuténea. En
ocasiones se desarrollan granulomas piogénicos sobre estas lesiones. Es de
destacar qué en pacientes con malformaciones capilares faciales podemos
enconirar diversas anomalias de la vascularizaciéon ocular, como dilatacién de
los vasos conjuntivales, angiomas de coroides y glaucoma *  El Naevus
Flammeus ocurre en menos del 1% de los infantes. La mitad de las lesiones
invelucionan completamente a la edad de 5 afos. Se asocia con

malfermaciones de otros vasos sanguinecs, existiendo condiciones asociadas

con Naevus Flammeus, ver tabla IV.

TABLA V
" CONDICIONES ASOCIADAS CON NAEVUS FLAMMEUS
SINDROME CUADRO PROMINENTE CAUSA
Hemangiomas cuténeos, venas : *
Klippel-Trenaunay-Weber varicosas, hemangiomas y fistulas Esporadico

arterio-venosas de 6rganos intemoes,
hipertrofia de partes no involucradas.

Hermangiomas cavernosos subcutdneos

Maffucci miltiples, hemangiomas Esporadico
gastrointestinal, flebectasla y
encondromas asociados con
sobrecrecimiento de una extremidad.
Angiomatosis Neurocutanea Malformaciones wvasculares en piel y Autosémico
sistema nervioso central, convulsiones. Dominante
Microcefalia, lipomas cutdneos, Autosdmico
Bannayan-Zonana hemangiomas, 40% tienen Dominante
hemangiomas intracerebrales.
Talla larga al nacer, macroglosia, Variable
Beckwith-Wiedermann exoftalmos, hemihipertrofia, Autosdmico
hipoglicemia neonatal. Dominante
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Malformacion vascular de la piel sigue

Sturge-Weber la distribucién de la rama oftdimica del Esporadico
nervio trigémino, hemangioma
meningec, convulsiones glaucoma.
Hemangioblastoma cerebelar, Autesdmico
Von Hippel-Lindau hemangioma de !a retina, ocasional Dominante
hemangioma en la cara, pulmén o
higado
Sobrecrecimiento parcial asimétrico con
Proteus hamartomas, tumor en tejidos blandos, Esporadico
¥ nevo pigmenti.
Reduccién de las cuatro extremidades, Autosémico
Roberts microcefalia, retardo mental, labio y Recesivo
paladar hendido.
Osler-ljemorrégica- Afeccion piel y membranas mucosas, Autosémico
Telangiectasia afeccion variable 6rganos internos, Dominante

frecuentemente presentan epistaxis.

Stevenson, R:E et al ®

HISTGPATOLOGIA: En el momento del nacimiento no se
observan alteraciones histopatoidgicas, o son minimas. Progresivamente se
desarrolian vasos ectésicos en la dermis papilar y reticular, con paredes finas,
endotelio bien diferenciado, planc vy sin hiperplasia, sin que posiblemente se
produzca un aumento en el nimero total de vasos. Mediante técnicas
inmunohistoquimicas se observa una disminucidn o ausencia de fibras
nerviosas perivasculares en dichos vasos, con una menor capacidad de
constriccion, lo que podria conducir a la ectasia de éstos 24 4% 4

PATOGENIA: Secundaria a un eror en la morfogénesis

vascular durante la cuarta a décima semanas de vida intrautering *.
COMPLICACIONES: Los angiomas coroideos, detectables
por el aspecto que presentan en la exploracién del fondo de ojo al ser difusos
(fundus “tomato ketchup®), pueden originar como complicaciones el
desprendimiento seroso de la retina y anomalias en |a refraccién ocular (hiper-
metropia) que en el caso de no reconocerse precozmente pueden conducir a
ambliopia. La anormalidad ocular mas significativa es el glaucoma, casi
siempre unilateral, con mayor frecuencia en los pacientes con lesiones cutaneas
bilaterales pudiendo presentarse en ambos ojos y en aquellos que ademés
tienen afectacién extrafacial. E glaucoma puede aparecer desde el nacimiento,
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manifestandose como buftalmos, o desarrollarse durante la infancia y
adolescencia. Entre un 30 y 45% de los casos de Naevus Flammeus faciales
asociados a angiomatosis leptomeningea presentan glaucoma; su desarrolio
parece relacionarse con un aumento de la presién epiescleral, aunque otras
hipétesis incluyen anomalias del desarrollo del angulo de filtracion y
4

degeneracion del trabéculo de la camara anterior La trombocitopenia, el

sobrecrecimiento de tejidos adyacentes y la hemorragia son complicaciones
reconocidas .
DIAGNOSTICO: El diagndstico precoz es fundamental para evitar

el dafo ocular irreversible.  Aquellos enfermos con malformacion capilar
localizadas en V1 serian candidatos de exploracion oftalmolégica regular que, de
acuerdo con Mulliken, deberia realizarse cada 6 meses en menores de 3 afios y
posteriormente con periodicidad anual, considerando que del 15-30% de los
pacientes desarrollan alteraciones visuaies graves. Aunque la mayoria de estas
malformaciones se presentan como lesiones aisladas, en algunas ocasiones
constituyen una sefial de cuadros mas complejos, por ejemplo: un Naevus
Flammeus en regién iumbosacra puede asociarse a disrafismo espinal y
lipomielomeningocele *. Ei examen fisico™ y la Imagen de Resonancia Magnética
son efectivos para el diagndstico de esta patologia *. La combinacién de dos
ayudas diagnésticas como ecografia, y la imagen doppler de color, confirman la
presencia de una neoformacién vascular como el Naevus Flammeus, en el area
maxilo facial en nifios, evalla volumen, diseminacion y sintomas, especificamente
la morfologia variante de estas estructuras ¥

TRATAMIENTO: En estos pacientes el control del glaucoma
mediante el {ratamiento médico es, a menudo, ineficaz, requiriendo
frecuentemente tratamiento quirdrgico *. El tratamiento activo puede ser
necesario cuando las estructuras vitales se ven amenazadas *. Los Naevus
Flammeus, en la mayoria de los casos se presentan como lesiones aisladas. La
pulsoterapia con rayos léser ha revolucionado el tratamiento de necformacionss

vasculares benignas de la piel, siendo efectivo en nifios de todas las edades B
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Los problemas psicolégicos que provoca la apariencia antiéstética del Na
Flammeu-s o por la hipertrofia de la mucosa oral afectada, son indicaciones -
el t.ratamlent.o. El que se elige en la mayor parte de los casos de hipertrofi "
labio es la cirugia plastica, la criocirugia es una altenativa Bl r '|'a e
i e han utilizado

13,

| o s ;
ectrocoagulacion, radioterapia, tratamiento de Torium X y corticosteroid
: . ro
son satisfactorios y pueden ser dafiinos en nifios © P
21.2 NAEVUS FLAMMEUS NEONATORUM

Si 2 i
NONIMIAS: = Conocido como Mancha Salmon, Beso de Angel

Picotazo de la Ciguefia, N
o , Nevo de Unna, Nevo Telangiectasico o Erithema Nuchae
DEF 3 s
INICION: Malformacion extremadamente frecuents. qu
detecta entre el 25-40% *“* 6 40-70% de los neonatos T

CUAD X ifi ini
sasee ot agrupadalzgd(:l;:\:lco. Se rnar.'nﬂesta clinicamente como una mancha
g : ; or rosado o rojo palido, localizados de farma tipica en
| . o), parpados y la glabela **** se blanquean con la digit i6
intensificandose cuando el nifio ilora. Las localizaciones en Ia car':It(')PreS'onf
desaparecer durante el primer afio mientras que las localizadas en la nu:r:j .
en

ser mas persist i
p entes e incluso permanecen inalteradas en la vida
50% de los casos * s

edad “

En i
la mayoria de los casos llegan a ser mas notables con |a

Hi 2 >
STOPATOLOGIA: Estan formados por capilares dilatados que se

localizan en i:' ::rmls superficial que pueden tener alteraciones funcionales
oG ; wy
T le::’:Ad Para rT;thos autores supone mas un fenémeno
i er_mopatoioglca, especulandose conque representan | >
pI . encia del modelo de circulaciéon fetal en la piel. Existen evidencias d :
clara influencia genética, con un patrén hereditario autosémico u:!o::minantes i s
COMPLICACIONES: Se ha descrito su presencia en un% gran

poblacid istir ni
n general, no parece existir ninguna relacion patogénica *

24

DIAGNOSTICO: El examen fisico tiene un papel importante en el

diagnéstico **.
TRATAMIENTC:

manchas salmon ©,%.

No se requiere tratamiento activo de las

21.3 ANGIOQUERATOMAS:
SINONIMIAS: Angioquerato
Flammeus Hipertrofico, Hemangioma Verrugoso 4%
DEFINICION: Lesiones vasculares hiperqueratosicas,

DEFINIL I,
malformaciones verdaderas que asocian la presencia de la jesion vascular con

Imperial v Helwig realizaron un estudio
arias en dos tipos de lesiones:

ma Circunscrito 0 Neviforme, Naevus

hiperqueratosis prominente 4
histopatolégico minucioso de éstas, para diferenci
- HEMANGIOMA VERRUGOSO: Congenitc, ver
linfatica, en el que la ectasia vascular se extie

Presentes desde el nacimiento <O
tasicas, con limites netos ¥

dadera malformacién capilar-
nde hasta el tejido celular

subcutanec. mo maculas rojizas que

progresivamente se hacen mas oscuras e hiperquera
de forma caracteristica localizados an las piernas.

ANGIOQUERATOMAS: Lesiones adquiridas en ios que la ectasia vascuiar

imita a la dermis papiiar, grups de vasos ectasicos superficiales, de pareaes
41335 g presentan como

sel
delgadas cubieitas por epidermis hipequeratosica

lesiones cutaneas de color variable entre rojo 0scuro y negro, de tamario que
oscila entre 1-10 mm de diametro. '

Debido a que una iesion vascular puede no ser avidente clinicamente

hasta la adolescencia o i@ edad adulta se considera en la actualidad a todas

estas lesiones como malformaciones verdaderas L




CUADRO CLINICO: Se distinguen las siguientes variedades:

2.1.3.4. Angiogueratoma de Mibeli

Definicidén: Enfermedad algunas veces familiar por lo
general se inicia durante la infancia. El modo de herencia permanecs incierto

* probablemente transmitidos segun un patrén autosémico dominante o
Cuadro clinico: Se caracteriza por papulas y nddulos

verrugosos de 1-8 mm, rojos o plrpuricos con escama negruzca, en ocasiones
con costras que aparecen sobre las superficies dorsal y lateral de los dedos de
las manos y pies; algunas veces se encuentran sobre las manos, pies, codos y
rodillas. Con frecuencia se registra una historia de acrocianosis y sabafiones *.

Complicaciones: Pueden presentarse ulceracién en la
punta de los dedos #$  1ps nodulos sangran abundantemente con los
traumatismos, después de lo cual pueden involucionar 5,

Tratamiento: La elecirodisecacion o crioterapia pueden

7 : : 543
utilizarse en el tratamiento de pequefias lesiones ~.".

2.1.3.2 Angiogueratoma de Fordyce

v 4,43
Sincnimias: Angiogueratoma del Escroto ™

Definicién: Malformacion vescular hiperqueratdsica, que

£ i s 4,43
se observa principaimente en el escrofo .
Cuadro Clinico: Por Io general se presanta en pacientes

mayores 30 afios de edad, puede verse en adolescentes como multiples
tumores vasculares pequefios, rojo brillante, con frecuencia queratdsicos
localizados en el escroto. También se presentan sobre la vulva '
Diagnéstico: Se basa en el examen fisico. El diagndstico
diferencial incluye: Angiogueratomas de Fabry, por aparecer primero sobre

escroto (véase discusion posterior) .
Tratamiento: El tratamiento con electrodisecacion puede

4 . 43
hacerse con propdsitos cosméticos .
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2.1.3.3 Angicqueratoma Corporls Diffusum

Sinonimias: Enfermedad de Fabry ° *,

Definicién: Es una alteracion congénita del rmetabolismo
de los glicolipidos que se hereda de forma recesiva ligado a X, con mayor
predominio en varones y variable en las mujeres portadoras

Cuadro clinico: En general las manifestaciones clinicas

iniciales aparecen durante la nifilez como frecuentes episodios febrilas sin
explicacién, con ataque intenso ai estado general. Las lesionses cuténeas
comienzan antes de la pubéﬁad y aparecen profusamente sobre genitales,
caderas, gluteos y muslos; después se desarrolla sobre las regiones umbilical e
inguinal, codos, dedos y mucosa oral. Consiste en papulas de 0.1-3
milimetros, de color rojo oscuro a negro azulado con  superficie
hiperqueratdsica. En mucosas y conjuntivas pueden existir telangiectasias con
frecuencia se observan tortuosidades de los vasos conjuntivales y retinianos,
edema retiniano, catarata capsular posterior e inflamacién de parpados, estan
presentes opacidades corneales caracteristicas, detectables mediante |ampara
de hendidura. También puede haber alteraciones vasomotoras, episodios de
sensacion grave de quemaduras y parestesias de las manos y pies,
hipcgonadismo, hipohidrosis, limitacion de la movilidad de articulaciones, sigrnos

neurolégicos e hiperiensién, episodios recidivantes de fiebre y dojor intenso en
543

extrernidades inferiores, cianosis y eritema acrai °,”. El sindroms completo
sélo se presenta ern nifios *. _
Histopatologia: En el microscopio Optico estos

agi-oqueratomas aparecen como espacios vasculares dilatados, tapizados por
endotelio y llenos de sangre. Con tincion de Sudan y P.A.S. se observan

depdsitos de lipidos granulares en macraéfagos dérmicos, fibrocitos y células
endoteliales °.
Fisiopatogenia: La alteracion bioguimica es una

deficiencia de la enzima lisosomal Alfa-galactosidasa, con acumulo de

543, i

Ceramide Trienxdsido en tejidos especialmente pequefios vasos y

eliminacién masiva por orina °.
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Complicaciones: En general la muerte se presenta hacia
los 40 afios de edad, debido a Insuficiencia Renal o Cardiaca

Diagnéstico: Ei diagndstico se confirma en el sedimento
urinario y el aspirado de médula 6sea, por la presencia de células birrefringentes
que contienen lipidos. Los signos oculares y los cambios que se encuentran en
la piel y en los especimenes de biopsia renal también son caracteristicos .

Tratamiento: No hay un tratamiento eficaz. El alivio

sintomatico del dolor puede obtenerse con analgésicos o con fenitoina

2.1.3.4. Angiogueratoma Circunscrito

Sinonimias; Angiogqueratoma papuloso solitario *.

Definicién: Lesion vascular hiperqueratosica, localizada de
manera tipica en extremidades inferiores *.
Cuadro clinico: Esta malformacion en general se presenta

desde el nacimienio 5%

pero puede aparecer durante la lactancia y los
primeros afics de la infancia, y aumentar de tamafio en la adolescencia ® 3%
Con mayor frecuericia se observa sobre las extremidades inferiores. Inicialmente
solo se ve el componente vascular, formando una 6 multiples placas que miden
menos de uno a dos centimetros, o mas de didmetro. Las placas estan formadas
por tumeres “tipo caviar’ iregulares, pequefias, rcjo oscurc a azul-negro; &
superficie se torna queratdsica y gruesa en forma progresiva *.

Histopatoiogia: En el estudio histopatolégico se observa
amplia proliferacién vascular dermohipodérmica variable, algunos dilatados
revestidos por endotelio normotipice. En las zona méas superficiales hay trombos
fibrinohematicos que distienden la dermis papilar, siendo rodeados por
prolongaciones de epidermis acantdsicas e hiperqueratésicas. Se agregén
sectores erosivas con costras hematicas "%,

Complicaciones: Presentan sélo ocasionalmente sangrados
ante traumatismos minimos ®*® vy con frecuencia se infectan en forma
Secundaria. Pueden relacionarse con malformaciones vasculares preexistentes
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gue incluyen el Sindrome de Klippel Trenaunay Weber. Mo hay tendencia hacia
la involucién espontanea .

Diagnéstico: La arteriografia es una ayuda diagnostica
que muestra malformacién angiomatosa sin fistula arteriovenosa con techo

trombosado: también se utiliza la biopsia *
Tratamiento: FEl tratamiento indicado es la extirpacion para

lesiones pequeias >*. La criocirugia, aunque no es curativa, puede reducir
los componentes vasculares y queratésicos de las lesiones grandes i
HISTOPATOLOGIA: En el estudio histopatoldgico se observa

ectasia de las vénulas postcapilares de las papilas dérmicas, con

hiperqueratosis epidérmica suprayacente 4
DIAGNOSTICO: El examen fisico, la biopsia y la arteriografia

son utiles. Revision de las variedades en el Cuadro clinico por individual *.

TRATAMIENTO: Revisar las variedades descritas en el

Cuadro clinico individuaimente.

214 CUTIS MARMORATA TELANGIECTASICO CONGENITO:
SINONIMIAS: Flebectasia Congénita Generalizada, Flebectasia

Congénits, Livede Reticularis Congénita, Neve Vascular Reticulado o Sindrome

de Van Lohuizen **%

DEFINICION: Término descriptivo que significa “piel marmérea”
“ Es una afeccién vascular benigna ®, congénita rara, caracterizada por la
presencia de una eritrocianosis reticulada, problemas vasomotores y a veces
anomalias viscerales y vasculares profundas *. No es en si un diagnéstico
especifico, sino un fenémeno vascular que se presenta como descoloracion
ciandtica gue rodea areas de palidez central -

CUADRQO CLINICO: Se caracteriza por presentarse con una
distribucién localizada, segmentaria o generalizada en ocasiones asociados a

ulceraciones, manchas rojo violaceas lineales, deprimidas, o un patrén de piel
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reticulado que se encuentra principalmente  sobre tronco y extremidades %%+
El patrdn reticulado da la impresién de red de pascador, y las lineas se saparan
uno a cuatro centimetros. Estas dimensiones indican que los vasos afectados
son mas grandes y mas profundos que ios plexos venosos subpapilares .

Las manifestaciones cutaneas de la cutis marmorata pueden presentarse
en tres grupos: a) Variedad fisiolégica ¢ Cutis Marmorata: aste patrdn
fisiologico de piel es frecuentemente observado en nifios, jévenes y mujeres como
una respuesta normal al frio. Es un fenémeno transitorio Qque consiste en una
cianosis reticular de un patrén mixto azul-rosado que aparece con la exposicion al
frio, y desaparece con el calentamientc. El componente cianético es debido a |a
sangre venosa y el rosado a la disociacién incompleta del oxigeno debido al
enfriamiento. En la piel del recién nacido sstructuralmente madura protegido por
una capa lipida ( Vernix caseosa) , que se desprende en las primeras horas,
dejando un eritema y Juego un patrén parecido al Cutis marmorata, esto es
fisiolégicamente normal y refleja la innestabilidad vasomotora por inmadurez del
recién nacido. Es extremadamente pronunciado en nifios con Sindrome de
Down, Trisomia I8, 6 hipotiroidismo.

b) Livedo Reticularis: a difsrencia de la Cutis marmorata ésta no
desaparece con los cambpios de termperatura. Predominan en mujeres entre los 25
y 45 afos de edad v ss acomparfia de ulceraciones. Puede ser una
manifestacidn temprana de periarteritis nodosa o de ofros desordenes vasculares.

¢) Asociado a ofras enfermedades: La livedo sa desarrolla en parches, y
puede asociarse a Escleroderma, Trombocitopenia ldiopédtica, Artritis
Reumatoidea, Lupus Eritematoso y Pdrpura Trombocitopénica Trombética. Es
importante mencionar que la Cutis Marmorata puede asociarse a ofras

condiciones. Ver tabla V.
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TABLAV
CONDICIONES ASOCIADAS CON CUTIS MARMORATA
SINDROME CUADRO PROMINENTE CAUSA
Aprosencefalia Holoprosencefaiia alobar Autosdmico
Recasivo ?
Facies caracteristicas, pérdida de la piel Cromosomal
Down Trisomia 21 de la nuca, cutis marmorata, retardo
mental.
Bajo peso al nacar, Incierto
Christian-Jonhson- disgamaglebulinemia, microcefalia, Puade ser
Angenieta livedo reticularis, dermografismo. Heterogéneo
Letargia, dificuitad en Ia alimentacion,
Hipotiroidismo congénito constipacion, llanto ronco, lengua Heterogéneo
grande, apariencia tosca.
Retardo mental severo, microcefalia,
conjuncién de cejas, aletas nasales
De Lange antevertidas, labios delgados Desconocida
antevertidos, defectos de las
extremidades y cardiacos.
Hipopiasia de piel y mucosas,
hiperpigmentacion de la piel,
Zinsser-Engman-Cole hiperhidrosis/hiperqueratosis de palmas .
(Disqueratosis congénita) y plantas, pancitopenia progresiva y = Heterogéneo
muerte en la vida adulta secundaria a
esta dltima o neoplasias.
Facies inusual, pectus excavatum, Autosémico
Facial-Toracica-Genital anomalias genitales, ufas hipopldsicas. Recesivo ?
Retardo mantal, microcefalia, sutura Recasivo
metopica  frontal, fisura  superficial Ligado a X
Golabi-tto-Hall parpados, dientes grandes. orejas
antevertidas, pelo desprendible, cutis
marmorata.
Lesiones vasculares que involucran piel
KlippekTrenaunay-Weber vy érganos internos, sobrecrecimiento de Esporadico
extremidadss.
Poikiloderma, retardo mental y del Autosémico
Rothmund-Thomson crecimiento, cataratas después de dos Recesivo
afios, desarmrolio de cancer en la piel y
sarcomas osteogénicos.
Afecta solamente mujeres, pérdida
gradual de la destreza y regresion
Rett mental, microcefalia, convulsiones, Incierto

desdrdenes del movimienta (ej: manos
retorcidas).

Stevenson, R.E. etal. *
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HISTOPATOLOGIA: El estudio histopatologico revela la

presencia de capilares y venas dilatados en la dermis y, ocasionalmente, senos

venosos en la_ hipodermis, de ahi que pueden incluirse deniro de ias
malformaciones venosas * ;

FISIOPATOLOGIA: Muchas de las condiciones asociadas con
Cutis marmorata son hereditarios. El mecanismo fisiopatologico no es
conocido. Puede deberse a un incremento de la viscosidad sanguinea, 6
cambios en los vasos sanguineos que retardan el flujo de sangre a través de la
piel. A veces estan presentes complejos inmunes, pero no significa gue sea
una enfermedad mediada por ellos *.

COMPLICACIONES: Se ha descrito presencia de hipoplasia de
la extremidad afectada y, mas rara, la asociacion a defectos longitudinales de
los miembros, glaucoma y retardo mental .

PRONQSTICO: Depende o no de la presencia de otras

enfermedades asociadas **

TRATAMIENTO: Control de la enfermedad suprayacente y evitar
‘Ia exposicion al frio ®.  Aunque tiende a presentarse una mejoria gradual,
sobre tode al primer afio, persisten un cierto grado de atrofia y lesicnes
vasculares en ia edad adulta *, Las ulceraciones se tratan conservadoramente,

algunos casos se ha prepussto el uso ds anticoagulanies de bajo peso
molecuiar *.

2..5. TELANGIECTASIAS:

GENERALIDADES: Se incluyen dentro de este grupo atendiendo
al tamafio de los vasos afectados. El término tetangiectasia hace alusion a la
presencia de vasos cutdneos superficiales visibles. Miden 0. mm. de
diametro y pueden ser de_a origen capilar, venular o arteriolar. De acuerde con
su apariencia clinica se dividen en simples o lineales, arborescentes, en arafia y

papulosas. Los principales cuadros telangiectasicos malformativos son: *.

32

2.1.5.1. Sindroms de Rendu-Osler-Weber

Sindrome de RenGu-WUSIer-yiebel
Telangiectasia Hemorragica Hereditaria,
45244348

Sinonimias:

Enfermedad de Rendu-Osler-Weber
Definicién: Enfermedad familiar rara, se presenta como un

rasgo autosémico dominante 45244349 practicamente puede afectar cualquier
érgano interno *.

Cuadro clinico: Presenta dos periodos: a) Hemorragico:
que comienza en la infancia v lo méas destacado son las epistaxis. b}
Telangiectasico: que se observa en la edad adulta, y se destacan telangiectasiqs
y pequeiios hemangiomas en la mucosa de los labios y de la lengua o
Caracterizada por malformaciones vasculares en diferentes tejidos:
- Telangiectasia cutdneo-muccsas: (alrededor de las ufias, lengua, labios, velo
del paladar, mucosa yugal, membranas mucosas del sisiema respiratorio,
genitourinario y gastrointestinales 458244 responsables de gingivorragias 2y
cerca del 98% de los pacientes gue la padecen presentan episodios recurrentes
de epistaxis 8 |as hemorragias nasales y bucales suslen ser los signos iniciales
43.
- Fistulas arteriovencsas pulmonares, aproximadamente el 15% de los afectados
ia desarrollan en el transcurso de sus vidas y estan propensos a varias
complicacicnes principaimente  por sangrados: hemoptisis y hemotbrax
espontdneo ° se observa ademés disnea, cianosis & hipocratismo digital **
- Telagiectasias digestivas y malformaciones artericvenosas. favoreciendo la
apariencia de esclerosis hepatoesplénica, hematemesis y melena 2. Las
lesiones angiomatosas multiples en el tubo digestivo ocasionan hemorragias
minimas y severas ', en un 2% de pacientes con este problema "

Histopatologia: El cuadro histopatologico muestra vasos
sanguineos grandes de pared delgada, en la dermis .

Complicaciones: La complicacidn més importante es la

hemorragia masiva que puede dar lugar a una anemia grave. La hemorragia se

puede originar en nariz, boca, tubo digestivo y pulmones 5 = Las fistulas




arteriovencsas pulmonares se complican con nemoptisis en al 25% de los

casos, 0 menos frecuentements, hemotérax esponténec ® La hemorragia
digestiva en el nifio puede poner en peligro su vida y ei diagnostico adecuado

es fundamental para su tratamiento 5'.

Diagnéstico: E! diagndstico es sencillo por sus caracteres
y la concomitancia de otros familiares afectados ®2* La cardioangiografia pusde
ser Gtil °,

Tratamiento: Los pacientes con sintomas leves no
requieren tratamiento, Por razones estéticas pueden destruirse las
telangiectasias cutaneas. Los pacientes con anemia secundaria al sargrado
nasal deben recibir tratamiento de reposicién de hierro. El tratamiento
preventivo de la epistaxis debe valorarlo el otorrinolaringéloge. La
esclercterapia de teiangiectasias con las ventajas del empleo de catéteres,
aseguran canalizacién perfecta de la vena, evita extravasacion y permite
abordar el vaso con la aguja moviéndose libremente en cuaiquier direcciéon con
el sistema “air-biock” .  En la Telangiectasia Hemorragica Heraditaria, Ia
presencia de una fistuia arteriovenosa pulmonar U(nica, es indicacién de
tratamiento quirtirgico, debido 2 la tendencia que tienen al crecimiento, con
empeoramiento de lcs sintomas y el riesgo elevado de presentar

e : . 8 s . 4
complicaciones °, al igual que Iasiones localizadas en el tracto digestivo °.

2..5.2, Ataxia Telangiectasia:
Sinonimias; Enfermedad de Louis Bar “4%%

Definicién: Enfermedad neurocuténea genética, transtorno

multisistémico heredodegenerativo que se transmite como un rasgo autosémico
recesivo “***. Cuadro que asocia la presencia de telangiectasias de aparicién
en la primera infancia, con ataxia cerebelosa progresiva e infecciones
respiratorias recurrentes secundarias a defectos en los mecanismos de

vigilancia inmunolégica *.
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Cuadro Clinico: En este transtorno complejo se asocia

una alteracién inmunolégica especifica con daegeneracidn cerebelosa
progresiva, telangiectasias en la conjuntiva bulbar, y en la piel, y alta
incidencia de neoplasias ( sobre todo linfomas, usualmente del tipo B), turmores
cerebrales . bronquiectasias *°, pueden ocurrir leucemias . Los nifios
afectados tienen déficits inmunoldgicos, que incluyen un defecto de la
hipersensibilidad  retardada, lo que sugiere una disfuncion del timo. Las
manifestaciones neuroldgicas suelen aparecer en el lactante.  Los nifios
afectados empiezan a andar més tarde, y siempre con una marcha atéxica.
En estadios posteriores aparecen disartria, nistagmo, temblor intencional, y
coreoatetosis. Los reflejos tendinoses estan disminuidos o ausentes. Es muy
tipica una anomalia de los movimientos oculares: los ojos no pueden moverse
voluntariamente, pero conservan los movimientos involuntarios (apraxia
oculometora). Las aiteraciones cutaneas son normalmente evidentes a los 5
afios de edad: consisten en telangiectasias en la conjuntiva bulbar, asi como en
los pliegues nasolabiales, el pabellon auricular y tas fosas cubital y poplitea.
Las manifestaciones clinicas del déeficit inmunolégico son muy variables:
algunos nifios tienen infecciones pulmonares, oticas y sinusales recurrentes
desde ia infancia. ofres no muestran susceptibilidad alguna a las infecciones.
El tejido amigdaiar esta disminuido o ausente, narnlaimente no sg paipan
ganglios iinfaticos.  Los déficits neuroiagicos dan lugar frecuentemente a
escoliosis en la segunda infancia, cuando los nifios ilegan a la adolegcencia, la
marcha sin ayuda se hace imposible. En los estadios finales de la enfermedad
se puede observar una demencia leve 5 Otras manifestaciones consisten en
encanecimiento difuso del cabello, hiperpigmentacion e hipopigmentacion, con
atrofia cutanea y telangiectasias similares a la poiquilodermia, albinismo parcial,
vitiligo y manchas café con leche aisladas *
Complicaciones: A menudo la muerte se debe a
enfermedad pulmonar, insuficiencia respiratoria, una infeccién o una neoplasia

(tumores malignos linforreticulares) °
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Diagndstico: Se basa en el examen fisico. Los hallazgeg

en las pruebas de laboratorio no son consistentes y pueden ser:  ausencia
- Q

disminucién de las 1gA e IgE en plasma, descenso en el nimero de linfocitas

pfaqueﬁos circulan_tes, disminucion © ausencia de reacciones de
hipersensibilidad retardada a inyeccion intradermica de antigenos de candida g
de parotiditis. Nivel sérico de Alfa-feto-proteina suele estar elevado. Realmente.
estas pruebas sirven para diferenciar este cuadro de la Ataxia de Friedreich 2
El fracaso en el diagnasticc de Ataxia Telangiectasia en infantes con linfoma c;
leucemia puede resultar en radioterapia con dosis convencionales, el cual ests
contraindicado en pacientes con este sindrome

Tratamiento: El tratamiento se reduce a un control rapido
de las infecciones asociadas, con antibioticos profilécticos en infecciones pul-

m * i i
'onares . La inmunoterapia con IgA e IgE séricos y con factor de transferen-
cia puede ser atil °,

2.1.5.3. Angioma Serpinginosg;

Sinonimias: Hemangioma Serpinginoso ©
. Definicién: Descrito por Hutchingon a finales del siglo
pasadc . Probablemente este transtorno vascular raro se nereda ccmo un
rasgo dominante ligado a X, (90%) **. | -

' | Cuadro Clinico:  Giinicamente las lesiones comienzan en

la infancia con localizacion preferencial en extremidades inferiores y gititeos
L'a lesién caracteristica consiste en papulas rojo o plrpura de 1 mm dP;
diametro, puntiformes, que se agrupan formando placas, asintomaticas que no
blanquean completamente a la presién **.  Durante un periodo de rlneses o]
afos, algunas afecciones retroceden mientras se desarrollan nuevas lesiones *

Histopatologia: Histolégicamente los capilares dérmicos
superficiales estan dilatados *.

e Diagndstico: Para establecer el diagnéstico se utiliza la
istoria natural de la enfermedad y el examen fisico ©
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Tratamiento: El tratamiento con laser graduable de

anininas o con nitrégeno liquido puede realizarse por razones estéticas *

2.4.5.4. Telangiectasia Qeneralizéda Esencial:

Definicién; Entidad que se incluyen en el grupc de

telangiectasias, se presenta con mas frecuencia en mujeres, comenzando en la

infancia tardia o adolescencia
Cuadro Clinico: Clinicamente consiste en telangiectasias

lineales agrupadas, mas O MeNnos exiensas en miembros inferiores 5% De
acuerdo a su presentacion clinica y etiologia se subdividen dos grupos: "

De aparicion unilateral:

2.1.5.4.1. Sindrome de la Telangiectasia Nevmde Unilateral:
Definicién: Afecia a les nifos con mayor frecuencia.

Se han informado casos congeénitos y prepuberales. Los transtornos en 10s
que los titulos de estrogenos estan aumentados, como la gestacion, enfermedad

hepatica y tratamiento hormonal de esirbgenos se relacionan con este
sindrome >*

Cuadro_clinico: Clinicamente ia telangiectasia
nevoide unilstersl se caracteriza  por una placa “linear extansiva de
telangiectasias, en general unilaterai, que se presenta sobre ei dorso superior,
cara, cuello y extremidades superiores. El padecimiento es asintomatico *

ﬂsio@togenia;ﬁ parsce ser un defecto del
desarrollo dermatomal en el cual hay incremento de 108 receptores cuténeos de
estrégenos y progestagenos ** '

Diagndstico: Este se ‘confirma al encontrar un
mayor nimero de receptores de estrégenos y progesterona en la piel afectada
43.

Tratamiento: El maquillaje cosmético es el manejo

de eleccion ®
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Ademés de formas hereditarias
2.1.5.4.2. Telangiectasia Hereditaria Beniana;
Definicidén: Malformacion vascular hereditaria, de
caracter autosémico dominante.
Cuadro clinico: Se caracteriza por la presencia de
telagiectasias lineares y punteadas que se localizan sobre el dorso de las manas,
rodillas, pecho superior, cuello y cara . |
Diagnéstico: Clinico con ayuda de la historia de |a
enfermedad y familiar. '
Tratamiento: Se hace por razones estéticas, consiste

en electrocoagulacion **.

2.2 MALFORMACIONES LINFATICAS:
SINONIMIAS: Higromas Quisticos y Linfangiomas

45,43

. DEFINICION: Consisten en canales linfaticos y quistes revestidos

de un endotelio linfatico normal, de varios tamafios y formas, distribucion
generalizada o localizada. La mayoria son evidentes en el momsento del
nacimiento o lo hacen en los primeros aflos de la vida, adolescencia o aun
después ©

CUADRC CLINICG: Se diferencian dos tipos morfelogicos:

Malformaciones macroquisticas de implantacion profunda (subcuténecs), en
forma de masas de gran tamafo y consistencia blanda, firmes, bien definidos; ¥
malformaciones microquisticas superficiales a menudo manifestandose como
vesiculas transiUcidas, pequenas. Lo mas frecuente es que aparezcan COmo
formas combinadas (de las cuales se habld previamente malformacién capilar-
linfatica), localizandose preferentemente en regién cervico-facial, cavidad oral
(95% aparecen en la lengua antes de los 10 afos de edad), axila, térax, periné Y
extremidades. De manera tipica suelen aumentar de tamario, coincidiendo con

procesos infecciosos * *.
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HISTOPATOLOGIA: En el estudio histologico se observan

43

‘espacios dilatados de pared delgada er la dermis papilar ™, con cantidades

variables de estroma fibroso intermedio °.

FISIOPATOGENIA: Las malformaciones linfaticas resultan de la
linfestasis progresiva y dilatacién de vasos linfaticos malformados *.

COMPLICACIONES: Un traumatismo leve puede producir
hemorragia dentro de las vesiculas. Los episodios inflamatorios febriles e
infecciones son las complicaciones més frecuentes de los linfangiomas linguales
4 | alengua se agranda y el hablar y el degiutir se torna dificil **. Si el tumor se
localiza en térax, al crecer puede haber compresion traqueal y afeccion
respiratoria °.

DIA: STICO: La historia clinica v el examen fisico es lo mas

' importante para establecer el diagndstico *  La transiluminacidn hace evidente

el contenido liquido de las lesiones. La puncion con una aguja gruesa confirmaré

ol diagnéstico . Sin embargo es preciso conocer la extension del proceso, las
sl

radiografias y la tomografia axial computarizada demostraran  afeccion

_ intratoracica al menos en el 10% de los pacientes ®  Cuando evaluamos tumores

en cuello, la biopsia puede ser necesaria para estabiecer el diagnostico **.
TRATAMIENTO: Los linfangiomas no desaparecen en forma

esponténea. las malformacionas microquisticas supefficiales pueden tratarse

~ con electrocoagulacion 4 Ccon frecuencia las macroquisticas requieren cirugia

54 radioterapia o corticosteroides. Apesar de |la excisidn ’ quirdrgica,

generalmente hay recurrencia debido al componente profundo restante. La

terapia del laser es eficaz en algunos casos .

23 MALFORMACIONES VENOSAS
SINONIMIAS: Flebangiomas “.
GENERALIDADES: Las malformaciones venosas (de flujo bajo) y

las malformaciones arteriovenosas (de flujo elevado) son transtornos distintos; sin

embargo, a menudo se canfunden, o que da lugar a procedimiantos diagnosticos
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innecesari isi aut i
cesarios y decisiones terapéuticas incorrectas. La tabia VI muest
ra las

va incipi
sculares, y los principios generales del manejo y tratamiento ™

i, e OMMIRINEN - ABEA M

COMPARACION DE LAS CARACTER S DE MALFO k-

CTERISTICAS DE MALFORMACIONES

i VENOSAS Y ARTERIO-VENOSAS FERNASOIES
MALFORMACIONES
aNAnC MALFORMACIONES Ay
Canales venosos andmalo ivaci

: s ar s, Derivacion i =
. :?: elcétasrcos y dispidsicos, con comunicaciones o
cclon de |a pared capilar, soslayan el fecho caa:;ta;n:
desarrolia un nido que atr'a;;

abastecimiento de  va
arterias. |

2 - Siempre {(aigu
Presencia al Nacimiento placapazul{pgng:? veces como Algunas veces, puede se

una etapa callada {pseudo-

Crecimi ibsigui .
imiento subsiguiente Agrandamiento lento hasta la girrr;:ngtoma) '
pubertad. bl
ggfandéndose y exterﬁ?end
= . uranie toda la vida
ﬂel'g;:t . sai:ui0 , Eamlqa de Placa o masa rojo-viol4
e ’ i _masa fria azu! caliente con ulsaciones
Sporjoso, faciimente aplanada soplos, temhiorasp ac\:?neg
guq;ng;esnénl,a agi;as?g:miento crecientes, tensas, l-onuosaesr-l;
: es drenale. ¥ i
:I:;gg:agents. Ng hay soplos ni hipariermia .urr;if;ceﬂén
idlores, fiebolitos palpables.  pregresivamente Ulo.erals
isquémicas  distales 'doior'l;
Estg:to Hemodinamico __ Callado o ’
T : Activi
Hematico Coagulopatia consuntiva local Nonnc;i

Estado Cardiaco No
rmal Aumento  del  rendimiento

cardiaco. Puede ocurrir ICC.

Capi y

grae:éaer:s' y canales venosos Canales venosos y arteriales,

u una' |$;’guiares._ e_ctaslcos, con paredes gruesas pero'ei
compleja. La espesor varfa de un sitio a ofro

Histopatologia relacién de cél
lulas parietales a i ibrosi
endoteli_ales no aumenta en l.:ndzlrr:lr;lssz;roc v:?jsn. -
proporcién al tamafio del vaso e
como en el tejido normal. SB‘
:;l;setr.van trombosis y fiebolitos. =
e g;:mgflor, necesita ser Indispensable, la arteriografia
Bt iva para selectiva de detecta arterias

t":{';fﬂ;i:rseo bs en la fase venosa abastecedoras agrandadas Y

en forma d:w‘fvggacgicacrlén fides. Canga, venosn, GIERE
. No hay N

mancha parenquimal. ¥ p;',éngsiﬁna manchas en @l
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Flebografia

MALFORMACIONES TMALFORMACIONES A-V
VENOSAS
No es obligatoria,  pero
visualiza y demuestra venas No tiene valor.
superficiales displésticas y el
estado - del sisterna venoso
profundo.

Angiografia por punci6n directa La mane

@ mas simple de Puede ser Gtil, pero 1a
investigar una anormalidad arteriografia digital es mas

venosa. comn.

Ulirasonido Doppler

Muy (til especialmente en los Muy Gtil.
nifos, (no duele). En la 2
mayoria  de los  ©asos
reemplaza a la flebografia.
Fermite el estudio de venas
superficiales ¥ profundas.

TAC
IRM

Demuestran la extension de jas Demuestran las
- malformaciones profundas, malformaciones invasoras
(musculos, huesos). profundas. Flujo en vacio con

Hipersefial con [RM T2. IRM

Huesos

Algunas  veces implicados Algunas - veces afectados
(gebdico). Sobrecrecimiento (hemorragia). Puede ocurtir
de extremiddd puede ocurrir crecimiento  excesivo  de
con el Sindrome de Klippel - exiremidades cen el Sindrome
Trenaunay. de Parkes-Weber.

Curso

Lentamente progresivo. Distro- Grave, &amenaza para ia
fiante, desfigurante, pero no po funcién y potencialmente fatal.
tencialmente fatal. Desfigurante, hemorragico,
precipitado por  factores
hormonaies (pubertad, emba-
razo) y trauméticos

erial sin

Maneio y Tratamiento

Para las exiremidades, vendaie No hay ligamento art
clastico a presion desde la excision  parcial.  Medidas
nifiez. Pruebas de coagulacion. conservadoras & es posibie
se usa Etnibloc, un agente (etepa cailada). Calcetines de
frosico para secar y aplanar soporie  elastico  para las
ias lesiones espunjnsas y para extremidades. MNo dar
preparar a4 ia exiirpacion tratarmiento con laser,
quirgrgica { reseccién parcial esclerosante 0 crioterapia.
mayormente). Requiere mansjo Reseccion  radical (si es
durante toda la vida. posible) despueés de smbclia
arterial selectiva (0 embotia
solamente)

Gelmetti, C.

DEFINICION: De acuerdo con Young, puede clasificarse en:

defectos en su curso, posicion y nimero: anomalias valvula
hipoplasia y cbstruccio
andmatlas, incluyendo venas vari

res; aplasia,

nes congénitas de venas profundas; venas ectasicas Y
cosas congénitas, flebectasias ¥y displasia
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varicosa; y maifo i
-y rmaciones venasas unicas o multiples, inciuyend
out y el Sindrome del Nevo Azul en Tetina de‘G y 4” 0 Sindrome g

oma °,

CUADRO CLINICO:
malformaciones venosas.

SB d i i

2.3.1. FLEBECTASIA:
CEFINICION:

adquirida *. Este ti
¢ tipo de i0
malformacion vascular hamartomosa congenit
nita incluye

Térmi indica di
ino que indica distencién venosa cangenit
a o

cuadros flebectasi i

o asicos difusos como el Cutis Marmorata T |
, que ya - o= = elangi G

ya fué descrito, indicando que podia ciasificarse d o

€ dentro de las

malformaciones venosas **

; . Y la Flebectasia Di
Difusa do. Bock _ sia Difusa Genuina 6 ;
enheimer, cuadro raro donde se produce ectasi .
asia de todas las

venas 5
de un &rea, generalmente una extremidad *

- CUADRO CLINICO:;

B s i ICO: Se debe a ectasias venosas que puede
e quier segmento del cuerpo.  Algunas vec i
icién segme 2 85 se ohse
d gmentaria. Con frecuencia se presenta t : A L8
e las venas ectaticas *. romoosis y recanalizacion

TRATAMIENTO:

SPOM QHEE. i q p

No i
hay tendencia hacia la involucién

eldstico as ti ] o :
s (itil en afecciones de las extremidades inferiores '® £l vendaje
es

23. 8] L0} S JIFO
2 MALFORMACIONES VENOSAS ESPONJIF RMES

SINONIMIAS: Fiebangi
H bangiomas, Flebangi .
DEFINICION; RISRIEEREE

Lesi i i
ones circunscritas constituidas por venas

CUADRGC CLINICO:
ICO: Presentan una serie de caracteristicas que lo
s

mediante el e
mpleo de i
o torniquetes, reduccion de tamaio si se eleva Ia |
no del corazén a lesion por
, ¥ No presentan evi ;
videncia clinica i
o radiolégica de
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B |

so flebalitos ¥ frecuentemente se

Pueden encontrar
Suelen ser

area cutanea suprayacents.
sive de tamafio, simplements COMO

de originar sintomas por efecto

fistula arterio-venosa.
observa niperhidrosis  en el
asintomaticas, aunque el aumenic progre

ncia de factores hemodinamicos, pue

n los cuadros de mayor relevancia con

consecue

masa. A continuacion se describe

malformaciones venosas multiples:

23.21. Sindrome del Nevo Azul en Tetina de Goma:
anosas

Definicién: EN &) se asocian malformaciocnes Vv
a caracteristica son dolorosas, con lesiones
al sobre tado en intestino delgado. La
n hereditario

multiples cuténeas que de form
mayoria

similares en el tracto gastrointesﬂn

casos publicados con un patrd

son esporadicos, aunque hay

autcsomico dominante.
nes; Hemorragia digestiva e intususcepcion son

complicaciones:
das a nivel del tubo digestivo “en el intestino

frecuentes en lesiones jocaliza

delgado *
5.3.2.2. Sindrome de Gorham:
Sinonimias: Sindrome de Gorham-Stout, Displasia
Flsbangiomatosis Litogénica,

Osteavascular, Enfermedad del Hueso Fantasma,
Osteolitica del Martorelli

Multiples malformaciones venosas: intrabseas

Hemangiomatosis Braquial
Definicién:
que. originan psteolisis con fibrosis, asociadas @ malformaci
cutéaneas o de tejidos blandos Y
Cuadro_Clinico:
marcada de capilares de pared delgada provoca lisis unicéntr
difusa del hueso, con reposicion fibrosa del tejido gseo. Lo
tes, pero siendo pequ

s o de necropsia, en cambio, 108

En esla enfermedad,

| unicéntricos son frecuen
hallazgos roetgenologico

multicéntricos pueden s&

r un hallazgo aislado, pero col

ones vasculares

una proliferacion
ica, multicéntrica 0
s hemangiomas 0seos
efias lesiones por 10 general, son
nemangiomas 6seos

n mayor frecuencia se




r . . g - .

varios ti I n m
tipos. Es generalmente u Hateral, afecta co as frecuencia |
¢ as

extremidades superiores **,

Complicaciones: El proceso es Penigno, pero progresive

aque a i
yaq caba en una destruccién completa de uno o més huesos y con at
muscular secundaria * -

Diagnéstico: El diagnéstico es clinico, y se hace uso de

ayudas diagnésticas como; im
; agen de resonancia magnética
computarizada * ’ Y

2.3.2.3 Sindrome de Mafucci:

Sinonimias: Enfermedad de Ollier ¢
Definicién:

Es la coexistenci i
ia de hemangiomas
cavernosos i i i i
-  flebectasias, linfangiomas y linfangiectasias junto con encondromas
B — oo
ares en metafisis o diafisis de huesos largos °. El modo de herencia e
inciert d
0, en la mayor parte de los casos Qque se conocen se han pre
g presentado en

Cuadro Clinico:

ke Clinicamente el Sindrame de Mafucci se
cal riza it mangi m m
a por miltiples hemangiomas que ocurren mas frecuentemente en la
= i 2
SImis y grasa subcutdanea, de tipos variables gue
|

: incluye i
flebectasias; yen capilarss,

coexis i i .

- ten con discendropiasia prograsiva, que se manifiesta por
S G ;

uros sobre las extremidades en especial sobre los dedos de la mano y

- el pie, en i
el.p la metéfisis de los huesos largos, deformaciones 6sea gruesas y

fractur: i
as patolbgicas. Pueden presentar degeneracion maligna 0

ianos A - ., .

Tratamiento:

iitigico, ® lgunos pacientes requieren tratamiento

HISTOPATOLOGIA: En el estudio histopatologico se observan

capilares venosos grandes, ectasicos e iregulares en una red compieja. Se

observa trombosis y flebolitos **

DIAGNOSTICO: Ademas de la clinica, se hace necesario el uso de

arteriografia, flebografia, ultrasonido Doppler, TAC e IRM ™.
TRATAMIENTO: Se utiliza vendaje eléstico a presion en las
extremidades afectadas, ademas de la extirpacion quirdrgica, — gue seré

mayormente reseccion parcial .

2.4 MALFORMACIONES ARTERIALES

DEFINICION: Son anomalias vasculares de alto flujo, rara vez son
4

evidentes al nacer, siendo por lo general detectadas durante la infancia
CUADRO CLINICO: Se dividen en tres grandes grupos:

- Malformaciones Arteriales Puras, que comprenden :

Aneurismas: bolsa formada por la dilatacién o ruptura de las
paredes de una arteria o vena, y llena de sangre circutante 4 de
regresion espontanea con la edad. Puede complicarse con
tromboembolismo, obstruccion valvuiar o arritmias, repertandose en
un 16% las supraventriculares 7 E| aneurisma del septum atrial
es una malformacién rara gue ocurre con asociacion a varios
defectos cardiacos, con incidencia de 49% en ninos.

Ectasias: dilatacion, extension o expansion de una parte o toda la
arteria.

Coartaciones: estado de estrechez 0 contraccion arterial.

. Fistulas Arterio-venosas: son derivaciones hemodinamicamente
activas, localizadas, originadas de arterias truncales. Las fistulas
arteriovenosas congénitas se observan con mayor frecuencia en las
extremidades, y por lo general, la extremidad afectada es
hipertrofica, tiene una temperatura superior y en algunos casos,

muestra alteraciones cuténeas como engrosamiento de la piel,
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hipercromia, hipertricosis y ulceracion, algunas veces es evidenta
un frémito. En cada caso debe hécerse una evaluacion vascula
completa antes del tratamiento quirtirgico . r
- Malformaciones arterio-venosas (ver tabla VI); constituidos por fistulas arterio
venosas de tamafo microscopico, localizadas o  difusas, en mucha |
ocasiones diagnosticadas de manera errdénea como angiomas planos s
hemangiomas. Con el tiempo se desarrollan los signos tipicos de hipenermi:
pulsaciones, frémito, y las venas de drenaje se van haciendo més potentes :
tortuosas. Factores de tipo hormonal (pubertad y embarazo) o traumatismo:
pueden acelerar su evolucion. En cuanto a su localizacion, la més caracteristica
es la intracraneal, asociandose a multiples malformaciones, (ver tabla Vi,
aunque también se ha descrito la afeccion visceral y la exclusivamente cuténee;

4,43 48
-

e TABLA VI

MALFORMACIONES MULTIPLES ASO
. CIADAS
CON MALFORMACIONES ARTERIO-VENOSAS CEREBRALES

SINDROME CUADRO PROMINENTE CAUSA

7 MAV en sistema i
By ) nervioso
Malformacion Neurocutanea central, puede localizarse en

Vascular Hereditaria Autosémico

medula espinal, con i
asociacion de lesioﬁ: Rk
vasculares cutaneas en el

mismo lado del dermatoma

adyacente.

_NIL’uItiples telangiectasias que
;n;r_alucran lengua, mucosa y
y ) abios, cara, conjunti
I-'-Il'z:‘:glgtel_:ta.su_a Hemorragica orejas, punta de los jdggzg'
itaria ($mdrome Osler- ufias y membrana mucosé Autosémi
Rendl-Weber) nasal; ocasionalmente en Dt;;sinz:tco
trac.to gastrointestinal, ¥
vggma, Gtero, pulmones,
rygado y/o cerebro; posible
-fistula -AV de pulmones y
MAVSs cerebrales

Linfedema y anomalias ~ MA
V en cerebro, linfed i
ce - FON TS 24 ! ema
rebrales arterio-venosas ic!iopatlco de pies y piernas, %Lgr?‘:g;nr:fo
hipertensién pulmonar. i

Stevenson, R.E. et al. ®
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HISTOPATOLOGIA: En el estudio histopatolégico se encuentran
canales artariales con paredes gruesas 1®
Qj_ag_ug_slﬁgi Se hace uso de ayudas diagnasticas comao:
arteriografia, TAC e IRM =
TRATAMIENTO: Interferén alfa y cirugia han sido utilizados “**.
2.5 MALFORMACIONES COMBINADAS COMPLEJAS
DEFINICION: El desarrollo embriol6gico del sistema vascular se
n la morfogénesis de 108 tejidos restantes, no
adros malformativos en los que aste
e les llama malformaciones

produce en estrecha relacion co
resulta sorprendente que se originen cu
afectado mas de un tipop de vaso {a estos S
s0 otros componentes tisulares (en cuyo ca
complejas), que se descriven a continuacién *

combinadas); e inclu so se habla de

malformaciones combinadas
2541 MALFORMACIONES REGIONALES:
GENERALIDADES: Estas malformaciones afectan primariamente
pecha una influencia genética directa en estos casos. La

las piernas. Se sCS
ecimiento unilateral de los tejidos blandos y dseos

hemihipertrofia es el sobrecr

de las extremidades, éste no esta
culares; sin embargo cuando se presenta lo hace como parie de otros

asociado a malformaciones cutaneas y

vas
sindromas: *¥* (Ver tatla Viil)

TABLA VIl
3
SINDROMES ASOCIADOS CON HEMIHIPERTROFIA

CAUSA

CUADRO PROMINENTE
Neoformaciones  vasculares {heman-
giomas cutaneos), flstulas arteriovenosas

Kllppai—Trenaunay—Weber agenesia U obstruccién de ve nas incierto
profundas, anomalias linféticas, Esporadico

sindactilia, oligodactilia, macrocefa-  lia,
glaucoma, cataratas.
Encondromas, neoformaciones  vas-
; culares (varios tipos especiaimante
Maflioet fiebectasias), fracturas, condrosarcoma

SINDROME

Inclerto
Esporadico

(15%).

Lipomas, hemangiomas, macrocefalia,
escoliosis, macrodactilia, hipertrofia de
tejidos blandos, cambios girifermes de
plantas de los pies, engrosamiento  de

palmas Y plantas.

incierto
Proteus Esporadico

Stevenson, R.E. et al, &
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2.5.1.1 Sindrome Kiippel-Treunaunay-Weber {KTW):

as?c?iacién con hipertrofia del miembro afectado en longitud y/o didmetro 4
Oil-lglnalmante se describi6 como la triada de angioma plano, afectando l
m:arfﬂbro en toda su longitud, varicosidades en el misma extremidad Y exceso del
crecimiento de los tejidos, sobre todo del hueso “**. Parkes-Weber describié le
ptesencia de una anastomosis arterio-venosa en la extremidad afectada por a'
Sindrome de Klippel-Treunaunay. Ambos cuadros se consideran en la actualida:
cc'»mo Qades de un amplio espectro de malformaciones vasculares de log
miembros que conducen al agrandamiento de éstos, conociéndose bajo Ias
denominacion de Klippel-Treunaunay-Weber ***  En general esta maiformacién.

congenita compleja no estd genéticamente determinada, pero se presenta con

mayor fracuencia en nifios .

Cuadro Clinico: Se caracteriza por el crecimiento des-

proporcionado, excesivo, lento y progresivo de una extremidad o un segment
corporal “#,* (las extremidades inferiores suelen estar més afectadas) d:bido :
un exceso de flujo sanguineo v la presencia de vasos malformados (‘capilares
fer?as. arterias o linfticos) “.. Los aumentos de longitud del miembro afectadt;
md-ncan hipertrofia 6sea, y en diametro, sobrecrecimiento de partes biandas * La
lesidn cutdnea mas comin es una malformacisn capilar macular, variable en
extension y color, puede no estar presente: frecuentements asociada; a ot@s tip;s
de malformaciones vasculares (angicquératomé, flebectasia y linfangiomas). El
corr.ipc‘:nente cutaneo de ia malformacion vésdular esta presente de'sd'e el
nacimiento, pero puede volverse evidente durante la nifiez como un Naevus
F.Iammeus pequefio o extenso ®, no siempre es proporcional al grado de
hipertrofia preexistente. Algunas veces la hiperhidrosis y varicosidades se
p-resent_aKn en el area afectada. Pueden asociarse defectos congénitos como:
sindactilia, oligodactilia, macrodactilia * y polidactilia ***.  El sindrome KTW
puede presentar megalencefalia, cuando las lesiones hemangiomatosas

invol i i 7
ucran extremidades, piel y 6rganos internos; con hipertrofia de las partes

48

Definicién: Malformacion capilar linfatica-venosa en

corporales afectadas al azar °*. La inteligencia &s normal en estos individuos *

Esta patologia no musstra impacto social ni psicolégico en los nifios; sin embargo,

lo presentan en la edad adulta y puede ser controlado mediante una buena

relacion médico paciente *°.

Complicaciones:
sindrome KTW sobre sus complicaciones
trombéticos en el 11% y tromboflebitis en el 53%. Cuando &
como Kasabach-Merrit, se presentaron complicaciones hemorragicas

Samuel, M. et al. realizaron un estudio del
en 47 nifios, encontrando episadios
ste se asocio a otros
y failo

cardiaco de gasto alto **.

Diagnostico:

propiciar el mejor control de
2 | examen fisico colabora en el diagnéstico junto a la

Un diagnostico correcto precoz puede

la enfermedad asi como prevenir decisiones

quirdrgicas inadecuadas
Todo paciente con sindrome de KTW debe someterse a un

historia clinica.
nea con fotografia

examen 6seo por rayos X, mapeo de temperatura cuta
infrarroja, arteriografia, linfografia y flebografia, para delinear en forma exacta la
axtensién de la afeccion y determinar las posibilidades de tratamiento *,*.

Tratamiento: En infantes con sindrome de KTW el mansjo

inicial consiste en el uso de vendaje compresivo sobre a! segmento afectado. ia

decision de tratamiento quirdrgico debe h

cirujano vascular y padres, ya que el padecimiento t
No estan indicados la radiacion, embalizacion,

ico con

acerse en conjunto con el pediatra,
iende a ser progresivo, debe

implantarse de inmediato.
esados y corticosteroides. Se recomienda el uso de zapato ortopéd

eny
bros inferiores, para evitar defectos en la columna vertebral. La

asimetria de miem

cirugia correctiva del hueso es una posibilidad en cuanto deja de crecer el hueso

4 Un namera de pacientes con sobrecrecimiento de una extremidad secundaria

a una fistula arterio-venosa requiere fijacion de la epifisis de la rodilla *.
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2.5.1.3 Sindrome de Mafucci:
Definicién:

Coexistencia de una malformacion vascy|

discondroplasia col .
mo se describid :
4,5,24,43,49 en malformacicne:

' ar y,l
S venosas espongiformeg

25.1.4 Sindrome Proteus:
Definicion:

e Malformacién vascular combinada compleja
rizada ; i ; :
. por el desarrollo excesivo y anémalo de venas, arterias, linfatj

capilares en el mismo individuo *. T

c S -
uadro Clinico: Las principales manifestaciones de esta

H

a.

pero tiene estatura aumentada y macrocefalia
moderado en un 50% de los casos

Complicaciones: Obstruccion del riego sanguinec con

Puede existir retardo mental

- ' Diagnésiico: El diagnéstico se hace a fraves de
arteriografia, flebografia o linfografia *.

Tratamiento:

— . El procedimiento mas comun es la excisién o
venas varicosas, excisién de las masas, vesiculas y fistulas d
' istulas de

" I - . «

2.?.1.5 Sindrome de Displasia Muiltiple:
i D .. 4 .
efinicidn: Asocia defectos del desarrollo meso-

ectodérmico, habiéndose descrito una gran variedad:

50

2.5.1.5.1 Sindrome del Nevo Epidérmico:

Definicion: Sindrome que presenta nevus

epidérmicos acompanados de alteraciones en otros érgancs.

Cuadro_Clinico: Se manifiesta clinicamente por
nevus epidérmicos y anomalias asociadas como: hipertrofia localizada en tejidos
blandos, hemangiomas, alteraciones de la pigmentacion malformaciones
esqueléticas de diverso tipo, transtornos oculares y alteraciones neurolégicas
como retraso del desarrollo, convulsiones, déficit motores y malformaciones
cerebrovasculares.

Complicaciones: Se describen mayor frecuencia de

procesos malignos como tumor de Wilms y Astrocitoma .

2.5.1.5.2 Sindrome de Riley-Smith:

Sinonimia: Angiomatosis de Riley-Smith .

Definicién: Sindrome neurocutaneo central raro,

constituido por macrocefalia, pseudopapiledema Y hemangiomas multiples

probablemente constituye un transtorno autosémice dominante.
Cuadro _Clinico: Se caracteriza por mdltiples

hemangiomas nodulares subcutaneos de 0.5 - 2 cm de diametro, tienen un color
caracteristico café violaceo, presentes al nacer o que se desarrollan durante los
primeros afios de la vida, macrocefalia no producida por hidrocefalia, aparente
disminucion de la estatura y movimiento después del movimiento,

pseudopapiledema, megalencefalia, hamartomas. Presentan un curso benigno

43,49

2.5.1.5.3 Sindrome de Bannayan-Zonnana:

Definicién: Es un defecto del desarrolio meso-
ectodérmico * Constituye un rasgo autosémico dominante con predominio en el

hombre.
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Cuadro Ciinico: Se caracteriza por engrosamiento del
hueso frontal, anteversion de los parpados, retraso en el desarrollo motor d
habla, hamartoma mesodermal difuso (lipomas y hemangiomas), el cual pued:,- 1
agresivo; se asocia a megalencefalia formando pane‘ del iy
Megalencefalia-Hamartomas .

Sindrome

2.5.1.5.4 Sindrome Proteus:

Definicidn: Junto con los tres sindromes anteriores

son ejemplo de una variada y ampli i
iae ipi i i
j y amp xpresion fenotipica descrito anteriormente

2516 Sindromes Neurocutineos Vasculares:
Definicién: Comprenden la asociacién de lesionss

vas i 3gi '
asculares con alteraciones neurologicas, estableciéndose dos grupos
patogénicos: * 3

2.5.1.6.1 Sindrome de Sturge-Weber (SSW):

Sincnimias: Angi i
: giomatosis Encéfalo-tri i
Enfermedad de Sturge-Weber *5182443 .

. Definicién: Es un sindrome neuro-oculocutaneo
Plejo con deformacion vascular: la afeccidn evidente asocia una mancha de

vino faci i
acial con sintomas cerebrales y oculares del mismo lado %4 |4

enfermedad es esporadica i
, no :
R hay una evidencia clara de factores genéticos

Cuadro clinico: Clinicamente el SSW combina una

mancha de vino facial (la caracteristica mas notable presente al nacer), que
afecta la piel de la cara, con distribucion trigeminal, region cervical, memb;anas
mucosas y paladar del mismo lado; con anomalia coroides.vasculares del ojo
afectado y una afeccién vascular de la piamadre cerebral del mismo lado

'

da lugar a una lesion anéxica en la corteza cerebral subyacente, manifestandose
clinicamente el dafio cortical con convulsiones recurrentes (80%), que causan
hemiplejia, hemiparesia o hemianopsia del lado opuesto (30%). Ocurre un grado
variable de retardo del desarrollo de las habilidades motrices y cognitivas (60%)
518244349 | 3 patologia ocular en nifios con SSW casi siempre se limita a la
presencia de telangiectasias 4  con los afios, la neoformacion vascular de la
coroides puede dar lugar a buftalmos en el lactante, y glaucoma en el nifio mayor
549 desprendimiento de la retina, megalocorea e hidrooftalmos, los cuales tienen
evolucién progresiva 4 En el SSW la cara pronostica al cerebro, es decir la
anormalidad cerebral puede preverse en base a la mancha de vino facial. La
distribucién de la misma sobre la cara, se relaciona estrechamente con las tres
areas trigeminas. Presenta un 6rden metamérico de acuerdo con las areas:
oftalmica (V1), maxilar (V2) ¥ mandibular (V3) 8 Dentro de las caracteristicas
del SSW tenemos: la afeccion de la primera rama del trigémino (V1), ya que
solamente los lactantes con Naevus Flammeus en esta area corren riesgo de
anormalidad leptomeningea ' .

Histopatologia: E! examen histoldgico muestra o8
hallazgos de un Naevus Flammeus constituidos por numMerosos capilares
dilatados, con endotelio prominente a nivel de la dermis superior.

Fisiopatogenia: El sistema vascular es de origen
mesodérmico; la frente, parpado superior, el coroide ocular y la leptomeninge
(sitios implicados en |as manchas de vino facial), y las células mesenguimaticas
pertenecen a la cresta neural cefdlica, forman una parte del meso-actodermo. La
cresta neural inicialmente es un anlagen (area embrionaria en donde aparecen
los primeros indicios de un érgano) pluripotencial de células con diferentes
destinos en el desarrclio, después de la emigracion, paro y diferenciacion, estas
células exhiben un ndmero ilimitado de fenotipos. Uno debe entender el cuadro
clinico en cuanto & un error morfogénico que implica capas de células originadas
a partir de un precursor comun. Couly y Le Douarin han demostrado que el meso-

ectodermo del bulbo naso-frontal (frente y parpado superior) y el de la piamadre,



tiene los mismos progenitores en e primordio neural anterior. V2 y V3 dérmicog
también son colonizados durante la émbrioge’nesis por  células
ectomesenquimaticas, pero sus progenitores encuentran el primordio neural ael
metencéfalo. Las meninges del metencéfalo y de la cuerda dorsal se forman a
partir del mesodermo. Los datos embriogenéticos por lo tanto, confirma que sé
necesitan hallazgos clinicos y evaluacién cerebral repetida solamente para
lactantes en el grupo a riesgo de Ia piamadre con anormalidad. Algunos casos
raros muestan sélo una anormalidad leptomeningea del tipo SSW sin una mancha
de vino facial. Este hallazgo es paralelo a la ocurrencia frecuente de una mancha
de vino puramente cutanea sin anormalidad de Ia piamadre, los cuales se han
denominado SSW incompletos. Se puede pensar que el SSW es una mutacién
somética que ocurre al principio del desarrollo del embrién en el primordio neural
antenor Si fa mutacién ocurriese en un precursor antes de la individualizacién de
las ramrnas de las células de cresta neural que forman las leptomeninges, la piel
frontopalpebral y la coroide ocular, ocurre un SSW completo; si la m’utacién
ocurriese mas tarde en el proceso morfogénico, el paciente puede presentar
1s:)lamema una mancha de vino facial o una anormalidad vascuiar ieptorneningea

un 80% de los casos

Las convulsiones se presentan en
: Los accidentes vasculares con hemiplejia u otras
complicaciones son imprevisibles. Los Naevus Flammeus cutdneos en SSW no
mejoran espotaneamente y a veces presentan una grave desfiguracion *.  El
glaucoma y demés patologias oculares son complicaciones frecuentes en este
sindrome  *©

Diagnéstico: Todos los pacientes con un Naevus

Flammeus del trigémino, en ausencia de otros sintomas, deben someterse a un
examen completo clinico neurolégico, radlografra del cerebro y EEG. La
presencia de algin hallazgo anormal que sugiera el SSW precisa un estudto
angiogréfico y tomografico computarizado . Sin embargo, la asociacidn de

Naev ipleji
us Flammeus con hemiplejia y convulisiones, establece el diagndstico =
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Los EEG muestran depresion unilateral de la ac_tividad cortical, pudiendo tener
descargas en agujas. Las radiografias del craneo revelan calcificaciones
intracraneales en las capas corticales lesionadas. Frecuentemente son
curvilineas y con doble contorno (imagen de via ferrea), siendo patognomaonico
Puede ser detectados en lactantes, y

volviéndose

en nifios con una mancha de vino facial.
casi siempre en la infancia ( primero y segundo afios de vida),

52443 | a tomografia axial computarizada es

extensos hacia la segunda década
mas sensible aunque las radiografias comunes en la primera etapa de la

enfermedad. La TAC desples de realzamiento de contraste revela atrofia

cerebral, y las calcificaciones giroférmicas densas oscurecen la mayor parte de la

anormalidad vascular de la piamadre. En el SSW precoz la TAC realzada con

contraste muestra perfusién anormal localizada o un plexo coroide

asimétricamente agrandado, o bien sin realce de contraste muestra atréfia

cerebral focal. La IRM demuestra atréfia cerebral y la deformacién vascular de

la piamadre, las calcificaciones no son visibles, puede verse plexo coroide o
venas profundas agrandadas. Las secuencias T1 sopesadas de IRM con realce

con Gadolinio demuestran ademas de lo anterior, los surcos corticaies

prominentes y el liquido cefalorraguideo penetrando profundamente en los surcos
}a.

Tratamiento: Los cuidados de un nific con SSW
estdn en relacidén con sus manifestaciones clinicas; farmacos anticonvulsivantes
para los ataques, fisioterapia para las piemas paraliticas y revisiones periddicas
oculares ( se recomienda evaluacion oftaimica repetida dos veces al afio durante
los primeros afios de la vida, y una vez al afio posteriormente) para la deteccion

81824 | tratamiento quirtrgico de la lesién cerebral es

precoz del glaucoma
ocasionalmente exitoso. Debe iniciarse tan pronto como se haga el diagnéstico,

si es posible, antes del inicio de las convulsiones; o bien ya establecidos los

sintomas y las convulsiones son muy intensas, y no responden al tratamiento

médico; o por compromiso ocular ****.  Se puede utilizar cremas de maquillaje

con fines estéticos en la cara °. Medidas paleativas para el control de la
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hipertrofia gingival i = oy
pertrofia gingival incluyen excisién quirdrgica del tejido redundante inyeccis
sustancia esclerosante o criocirugia * ' ion de

2.5.1.6.2 Sindrome de Cobb:

Sinonimia: Angiomatosis Cuténeo~Meningo-Espinal &4
Definicidn: .

Sindrome ne
urocutaneo  perifér
vascular r. i i b
aro, que no se determina genéticamente: es la malformacion vascy|
en regi i i 1
gién lumbar asociada a otra meningoespinal a ese nivel metamérico **'
Cuadro clinico: Este sindrome es |Ia asociacién de

eo i
neoformaciones vasculares cutaneas de diversos tipos: angioli
| ‘ : iolipoma
a
ngiloqueratoma, hemangiomas, Naevus Flammeus, con otro hema :
médula espinal que corresponde a un segmento o dos del de

31 : T
- El primer indicio consiste en dolor
]

ngioma en |a
rmatoma involucrado
mas tarde, predomina i

; n los sintomas
medulares en forma de paralisis flaccida o espastica *

Diagnéstico: Se establecen medi
; q lante isi
e historia clinica .-

Tratamiento: El tratamiento Quirdrgico es benéfico en

algunos casos
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Vi. METODOLOGIA

TIPO DE ESTUDIO: Estudio observacional descriptivo

SUJETO DE ESTUDIO: Pacientes gue presentan Neoformacxones
Vasculares Congénitas Cuténeas Benignas atendidos en la Consulta
Externa de la Unidad de Dermatologia, Departamento de Pediatria,
Hospital General de Enfermedad Comdn del Instituto Guatemalteco de
Seguridad Social, durante el periodo del 1 de enero de 1991 al 31 de

Diciembre de 1995.

TAMARNO DE LA MUESTRA: La totalidad de pacientes menores de 5 afios
con diagnéstico de Neoformaciones Vasculares Congénitas Cuténeas
Benignas que asisten a la Consulta Externa de Dermatologia Pediatrica

del Hospital General de Enfermedad Comun del IGSS en el periodo de

estudio, con un nimero aproximado de 95 casos por afo.

CRITERIOS DE iNCLUSION: Se incluyeron a todos los pacientes menores
de 5 afios atendidos en la Consulta Externa de la Unidad de Dermatologia,
Departamento de Pediatria, del Instituto Guatemaltece de Seguridad
Social, con diagnostico de Neoformaciones Vasculares Congénitas

Cutaneas Benignas, con expediente médico completo en el periodo de

estudio.

CRITERIOS DE EXCLUSION:
- Niflos mayores de 5 afios
- No atendidos en la Consulta Externa de |la Unidad de

Dermatologia, Departamento de Pediatria, del Instituto
Guatemalteco de Seguridad Social.
- No comprendidos en el periodo de estudio

- Expediente médico incompleto.
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VARIABLES
VARIABLE DEFINICION '
ESCALA DE
CONCEPTUAL MEDICION I'NDlCADOR
SE! clasifican en:
- - Hemangiomas
Ne\o/formamones Anomalias Vascu- - Malformacionies Vascularesil
as“fula_i‘es lares intrinsecas Nominal M aifortaciones Capllare
C(?Lr:t%imtas del desarrollo m::;ﬁﬂggﬁgﬁzz \C_anf‘;sas ‘
infatj i
Benig:::: Malformaciones Arteri;:cézs !
g‘lalformaciones Combina- |
as i
Malformaciones Combina- .
Tiempo das Complejas.
Edad trasncurrido desde ari 9 iy
e Numéri =
el nacimiento - 61<12 aros
hasta el momento 2_ <52 wlics
de la evaluacidn i
Caracteristica Nomi
( in i
Sexo innata del ser # II\:nascul!no
) nata d emenino
étodo Medios que se istori
Diagnéstico utilizan para ilegar ;?sliségrlfagggtc:}" -
. . B : =
al diagndstico ‘Nominal biopsia cutanea '
grteriorafr'a; venografia,
linfografia, USG
- . - D
A_oqqhz‘acnén Determinacién en E;)t?:le% . TAC
Iga;pafg[ca fie la superficie cuei!cﬂlroi(::g efﬂ;@::
i L _ , pering,
gia gl:éaa?ffa yé: i Nominal extremidades spuperiores.
S ouki e inferiores
patoldgico.

RECURSOS MATERIALES:

- Expedientes clinicos con
neas Benignas, en el Instituto Guatemalteco de

Congénitas Cuta

Seguridad Social en el periodo de estudio.

patologia Neoformaciones Vasculares

- Departamento de archivo de registros clinicos del IGSS.
_ Biblioteca de la Facultad de Ciencias Médicas de la USAC.

- Bibliografia relacionada con el tema.

- Materiales de escritorio y equipo de oficina.

- Boleta de recoleccién de datos.

RECURSOS HUMANOS

_ Personal Administrativo

- Personai del Departamento de Archivo de

1 Este estudio es de beneficio para el Departamento de D

IGSS por los datos estadisticos que sé obtendran en e

2 Este estudio ayudara a todos los médicos res

reforzar los conocimientos sobre el tema y as

esta patologia.

ASPECTOS ETICOS DE LA INVESTIGACION
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Registros Clinicos del IGSS.

ermatciogia del

| mismo.

identes del IGSS para
i conocer la frecuencia de



EJECUCION DE LA INVESTIGACION

FASE RETROSPECTIVA
Recoleccién de Datos 1
2
Luego i
N g de la aprobacion del proyecto de investigacidn Y previ 5
orizacion del Instituto Guatemalteco de Seguridad Socia| | , f
realizacion del trabajo de i .
campo, el investigador revisg i
los libro P
consulta externa y expedient i a
es meédicos de todos (o i g
diagnostico de Neoformaci et |
aciones Vi SN
o asculares Congénitas Cutaneas Benigna i
na . s
- A ) en la Unidad de Dermatologia, 3
1atria del Insti
ey .strtuto Guatemalteco de Seguridad Social 4
© que comprendio el estudio. R i i |
T d - - Recopilé  la informacién )
Ichas respectivas, anoténdola en | §
de datos procesando los mismos o e 1
R e y ordenéndolos en cuadros, los cuales se -
siones y recomendacio i
Presentacién de Resultados: e "
‘ 14
Por el tipo de estudi
dio los datos se presentaron porcentualmente &
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GRAFICA DE GANTT

XXX
XX
DORXXOXXHKAX
MOOOXKK
PO 0.0.0.¢.9.¢
HXXXX
KXX
PO E0 00000008
KAX
XXX
HKXX
XXX
XX
KHXX
KAX

123455789101112131415
1. Seleccién del tema del proyecto de investigacion

2. Elecci6n del asesor y revisor

a. Recopilacién material bibliogréfico

4. Elaboracion del proyecto con asesor y revisor

5. Aprobacion del proyecto por comité de investigacion del Hospital General del IGSS
6. Aprobacion del proyecto por la coordinacion de Tesis

7. Disefio de los instrumentos que se utilizarén para recopilacién de datos

8. Ejecucion del trabajo de campo

9. Procesamiento de ios datos, elaboracion de cuadros y gréficas

10. Analisis y discusion de resultados

11. Elaboraci6n de conclusiones, recomendaciones y resumen
12. Presentacién del informe final para correcciones

13. Aprobacién del informe final

14. \mpresion de informe final y tramites administrativos

15. Examen piblico de defensa de la tesis
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CUADRO No. 1
REA DE PAGIENTES CON DIAGNOSTICO DE
LARES CONGENITAS GUTANEAS BENIGNAS

DISTRIBUCION ETA
LOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS

NEOFORMACIONES VASCU
EN LA UNIDAD DE DERMATO

1 ENERO AL 31 DE DICIEMBRE DE 1985.

Fuente: Boletade recoleccion de datos.

GRAFICA No. 1
ETAREA DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE
NEOFORMACIONES VASCULARES CONGENITAS CUTANEAS BENIGNAS
EN LA UNIDAD DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS
1 ENERO AL 31 DE DICIEMBRE DE 1995.

DISTRIBUCION
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CUADRO No. 2
DISTRIBUCION POR SEXO DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE
NEOFORMACIONES VASCULARES CONGENITAS CUTANEAS BENIGNAS
EN LA UNIDAD DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS
1 ENERO DE 1991 AL 31 DE DICIEMBRE DE 1995."

SEXO No. %
MASCULINO 6 e —
FEMENING a4 =

TOTAL 120 .

Fuente: Boleta de Recoleccién de datos.

GRAFICA No. 2
DISTRIBUCION POR SEXO DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE
NEOFORMACIONES VASCULARES CONGENITAS CUTANEAS BENIGNAS
EN LA UNIDAD DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS
1 ENERO DE 1991 AL 31 DE DICIEMBRE DE 1995."

O MASCULINO
B FEMENINO

Fuente: Boleta de recoleccién de datos.
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CUADRO No. 3
ACIENTES CON
DO DIAGNOSTICO UTILIZADO EN P
NEOFOI%&I&ONES VASCULARES CONGENITAS CUTQE%‘%%ETSSSNAS
EN LA UNIDAD DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA D ;
1 ENERO DE 1881 - 31 DICIEMBRE 1995

WETODO DIAGNOSTICO No_ | %
CLINICA 11| 82
CLINICA MAS AYUDAS
DIAGNOSTICAS g | 15
TOTAL 20 | 100

Fuente: Boletade recoleccion de datos.

GRAFICA No. 3
PACIENTES CON
ODO DIAGNOSTICO UTILIZADO EN
NEOFOPRASiCIONES VASCULARES CONGENITAS CUTQEE{%SE(B;EF‘G@SAS
EN LA UNIDAD DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA D s
1 ENERO DE 1891 - 31 DICIEMBRE 1895

7.5%

=

Ciclinica -

W ayudas Dx 1

92.6%
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CUADRO No. 4
AYUDAS DIAGNOSTICAS UTILIZAD,
" ZADAS EN PACIENT
EOFOL?[\]J\:'DA;IDOSES VASCULARES CONGENITAS CUTANEE\SSCB%J:IGNA
1E DERMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, I1GSS S
ENERO DE 1991 - 31 DICIEMBRE 1995 ,

AYUDAS DIAGNOSTICAS No | %
BIOPSIA 2 222
TECNICA RADIOLOGICA 3 1333
LABORATORIO 3 [333
UsG 1 1 11.2

TOTAL 9 | 100

Fuente: Boleta de recoleccion de datos.

GRAFICA No. 4
AYUDAS DIAGNOSTICAS UTI y
\eor LIZADAS EN PACIENT,
ouwggéoggs VASCULARES CONGENITAS GUTANEE\SS%%:IGN
; DERMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, 1GSS he
ENERO DE 1991 - 31 DICIEMBRE 1995

38 33 “—a:rah'

30
26

16 11.2

10 S =i

No,

CUADRO No. 5 -
CLASIFICACION DE NEOFORMACIONES VASCULARES
CONGENITAS CUTANEAS BENIGNAS, POR SEXO EN PACIENTES
DE LA UNIDAD DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS
1 ENERO DE 1991 - 31 DICIEMBRE 1985

PATOLOGIA M F TOTAL
”_ No. ] % | No. | % | No. | %
HEMANGIOMA 30 | B33 | 77 | 916 | 107 | 89.2
NAEVUS FLAMEUS 3 |-83 | 1 12 | 4 | 34
“CUTIS MARMORATA
TELANGIECTASICA 0 0 3 | 38| 3 | 286
CONGENITA
SINDROME STURGE-WEBER 1 | 28 0 1 | 08
KLIPPEL-TRENAUNAY-WEBER 1 4 -28 1 ) R
OSLER-WEBER-RENDU 0 0 1 1 [ ]
NAEVUS FLAMEUS
NEONATORUM - HEMANGIOMA | 0 0 1 12 1 gnaon
CUTIS MARMORATA TELAN
GIECTASICA CONGENITA - 1 | 28 0 0 1 0.8
HEMANGIOMA
TOTAL 36 | 100 | 84 | 100 | 120 [ 100

Fuente: Boleta de recoleccion de datos.

GRAFICA No. 5
CLASIFICACION DE NEOFORMACIONES VASCULARES
CONGENITAS CUTANEAS BENIGNAS, FOR SEXO EN PACIENTES
DE LA UNIDAD DE DERMATGLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, I1GSS
1 ENERO DE 1991 - 31 DICIEMBRE 1885

HEMANGIOMAS

MALFOMACIONES VABCULARES
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CUADRO No. 7 NEOFORMACIONES

s
CUADRO No. & | LOGALIZAGION ANATOMlCANDEiSL%ENlGNAS EN PAC&ENTSESS DE
CLASIFICACION DE NEOFORMACIONES VASCULARES CULARES CONGENITAS CUTA|A PEDIATRICA DEL HGEC. IGSS.
CONGENITAS CUTANEAS BENIGNAS POR EDAD, EN PACIENTES VAS._A UNIDAD DE DERMATOLOGIA PERC. e 1005

1 ENERO DE 1991 -3

DE LA UNIDAD DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS
1 ENERO DE 1991 - 31 DICIEMERE 1995

PATOLOGIA 0-6 m B-<12m 1-<2a | 25a

No. % No. % No. % | No. %

HEMANGIOMA 46 | 868 | 34 | 943 | 21 | 914 & 75

NAEVUS FLAMEUS 1 2 2 5.7 1 43 0 0

CUTIS MARMORATA

TELANGIECTASICA CONGENITA | 2 | a2 0 0 1 4.3 0 0

SINDROME STURGE-WEBER 0 0 ] 0 0 0 1 [ 125 . Boleta recoleccion de datos

KLIPPEL-TRENAUNAY-WEBER 1 2 0 0 0 0 1 | 195 Fuente:

OSLER-WEBER-RENDU 1 2 0 0 0 0 o

NAEVUS FLAMEUS

NEONATORUM - HEMANGIOMA 1 2 0 0 0 0 0 0 GRAFICA No. 7 OFORMACIONES

NE:
CUTIS MARMORATA ATOMICA DE LAS EN PACIENTES
TELANGIECTASICACONGENITA | 1 | 2 | o | o | o | o | o | o Lﬂti‘;'égé%ﬂgéﬁ ITAS CUTA':%SD?E%%IAASEL HGEC, IGSS
VASCU ATOLOGI

D kA DHIEAS oRERC N 991 - 31 DICIEMBRE 1895

HEMANGIOMA
TOTAL 53 | 100 | 38 100 | 23 100 8 [ 100

Fuente: Boleta recoleccién de datos.

GRAFICA No. 6
CLASIFICACION DE NEOFORMACIONES VASCULARES
CONGENMITAS CUTANEAS BENIGNAS POR EDAD, EN PACIENTES
DE LA UNIDAD DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS
1 ENERO DE 1991 - 31 DICIEMBRE 1995

OTOTAL

INADAS
L] MALFORMACIONES O CcOoMB

30- EHEMANGIOMAS

28 21

L3

01111 2000000 1700000 60 11000

LE 1

0-8m 8<12m 1<2a 2-6a
Il Hemangioma M Naevus flameus 0 CMTC O STW B KTW DOWR ENFN+H O CMTCH-TI
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CUADRO No .8

TRATAMIENTO DE LAS NEOFORMACIONES VASCULARES
NIGNAS EN PACIENTES

2}
0
Q
9] CONGENITAS CUTANEAS BE
@ X DE LA UNIDAD DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS.
o= Blslselrlelols| of of of of - - 1 ENERO DE 1991 - 31 DICIEMBRE 1995
B A I N e
O« £
Z0O + 0
il o 2o B TRATAMIENTO
o ZE ) OBSERVACION
2 - k7 CRIOTERAPIA
z 4 COADYUVANTE
S g 3 Anticonvulsivante
39 + 8 Antihistaminico
) Z g Antianémico
=0 ZE = = Antibictico Astringente
EE £
z<w T TOTAL
=3
[CY
Zhuy &
Sag = Fuente: Boleta recoleccion de datos
Py [m] = (o} - =
oy
o g 5]
£320 k&
QD o5 1) o
2357 | -
2sz3 GRAFICA No.8
8 o2 |, TRATAMIENTO DE LAS NEOFORMACIONES VASCULARES
% @ w E CONGENITAS CUTANEAS BENIGNAS EN PACIENTES
OE a" 1% i e DE LA UNIDAD DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS
<§! &9 2 1 ENERO DE 1691 - 31 DICIEMBRE 1985
o '
EIG 3]
22~ £ ™ 17%  58%
3 =
:
%)
s
5 | . ) mObservacion
w i = . i B Crioterapia
?E um.l 'g [ Coadyuvante
i ® o
55 | g
0] D |~|o|o|—
op E o e e B = = T 1N £ 92.5%
O 5 L (=} 8
= g I o
(]
ﬁ - =
o :E © £
= g - 88 B (¢ |8 |g |¢ 2
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VII. ANALISIS Y DISCUSION DE RESULTADOS

1. La distribucic
e :ﬁg;izn por grupos‘t E_!téreos refleja que es durante el prj
R 2 que se solicita atencion médica, debido a c?u o
que Neoformacio ; e osla
Cutan 1 ciones Vasculares 7
s efaf Benignas se_hacen clinicamente evidentes C?”gé”’tas
ke %;Jpqdcomprendldo entre 0-6 meses tiene el 44 zséfndo asj
(36 caso guc; 0 del comprendido entre 6-<12 meses co > SO
s), de 1-<2 afios el 19.2% y de 2-5 af E n el 30%
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6 En cuanto a la localizacion anatomi

7 En el cuadro No. 8 se presenta

numero de casos en este grupo etareo, hay
la frecuencia en relacion & los gQrupos
arse debido a que después de los 2
as entran en la fase de resolucion o

pesar de ser el mayor
una disminucion en
anteriores, esto puede explic
afios de edad los hemangiom

involucion.
ca de las Neoformaciones

que el 85.8% de las mismas son de
localizacion unica, siendo los mas frecuentes los Hemangiomas
(95 casos) Y el 14.2% se encontraban en dos 0O mas regiones
anatomicas. S6lo 2 casos presentaron Neoformaciones

Vasculares Combinadas (ver cuadro y gréfica 7).
ja topografia de las

do un predominio por la

\asculares, encontramos

Neoformaciones Vasculares, observan
extremidad cefalica con 48 casos para un 44.9%, siendo la
mayoria de ellos Hemangiomas, Y dentro de fa extremidad
cefalica, la cara es la region mas afectada en el 77% de los
casos. Del total de casos que presentaron Naevus Flammeus s&
localizaron en el cuello posterior, tal como lo indica la literatura
revisada. De los casos con Neoformaciones Vasculares
Combinadas, un casc Sé presentd con Cutis Marmorata
Telangiectésica Congénita y Hemangioma localizado en miembros

n Naevus Flammeus Neonatorum Y

inferiores y el otro co
Hemangioma localizado en extremidades y cara. El Unico caso

con afeccién de toda el area corporal fue el Sindrome de Osler-
Weber-Rendl, vale la pena aclarar que no hubo compromiso

sistémico.

g En la mayor parte de los casos de! presente estudio no se ofrecio

ningdn tratamiento especifico, stlo se indicé plan educacional &n
relacion a la benignidad de las lesiones y Su tendencia a la
involucion. La revision periodica con observacion del curso de las
lesiones y Su medicion fue la conducta terapéutica en 111
pacientes (92.5%). En el restants grupo de casos, las
intervenciones realizadas fueron: crioterapia en 2 casos, &n uno
de ellos la indicacién fue compromiso ocular Yy el otro por
sangrado profuso. Hubo 7 casos en los que ademés de
observacion se les administré un tratamiento coadyuvante, a un
caso se le indicd Epamin por sindrome convulsivo quien
presentaba el sindrome de Klippel Trenaunay Weber, otro caso
se dio tratamiento por anemia severa, los ofros 5 restantes
recibieron tratamiento antibiético y astringentes por sobreinfeccion

de lesiones. (ver cuadro 9).
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IX. CONCLUSIONES

1.~ El sexo mas afectado fue ei femenino (70%) de acuerdo a |o descrito en la
literatura, donde la relacion es de 3:1 siendo el grupo etareo con mayor
frecuencia de lesiones entre los 0 y 6 meses de edad.

2. El método diagnéstico mas importante en la deteccion de las Neoformaciones
Vasculares Congénitas Cutaneas Benignas es la clinica, solo en un 7.5% de
los casos se recurrié a otras ayudas diagnosticas.

3. La revisién periédica con observacion del curso de las lesiones y su medicién
fue la conducta terapéutica en 111 pacientes (92.5%).

4. La localizacion anatémica en donde se asientan mas frecuentemente las
Neoformaciones Vasculares Congénitas Cutaneas Benignas fue la extremidad
cefdlica con el 44.9% de los casos, siendo la cara la regién mas afectada

(77%).

5. Para el presente estudio ios Hemangiomas son las lesiones mas frecuente-
mente observadas seguidas por el Naevus Flammeus, lo que concuerda segin

lo reportado en la literatura.
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X. RECOMENDACIONES

1. Que el presente estudio sea divuigado en nuestro medio como una fuente
ostadistica actualizada en el analisis de la frecuencia de las Neoformaciones
Vasculares Congénitas Cuténeas Benignas de la poblacion estudiada.

2. Realizar un estudio prospectivo de tipo comparativo sobre las Neoformaciones

Vasculares Congénitas Cutdneas, para relacionar los resultados de ambos y
confrontar la necesidad de ampliar los datos informativos (Historia, Examen
Fisico, resultados de ayudas diagnésticas) en las fichas médicas.

3. Al clasificar adecuadamente el archivo segun numero de registro médico, es

indispensable que éste sea escrito completo y con la mayor claridad en los
libros de consulta externa de dermatologia, y asi, facilitar la obtencion de los
expedientes que proporcionan la informacién necesaria para la realizacion de
estudios de investigacion.
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XI. RESUMEN

El presente estudio tuvo como objetivo primordial establecer una base de
conocimientos  tedricos  actualizados sobre  Neoformaciones Vasculares
Congénitas Cutaneas Benignas y su clasificacion, asi como ser una fuente
estadistica de la frecuencia de dicha patologia en nuestro medio.

Se efectud un estudio tipo observacional descriptivo donde se analizaron
los expedientes de un total de 120 pacientes que cumplieron con |os criterios de
inclusion, a quienes se les diagnosticoé Neoformaciones Vasculares Congénitas
Cutaneas Benignas atendidos en la Consulta Externa del Departamento de
Dermatologia Pedidtrica del Hospital General de Enfermedad Comun, Instituto
Guatemaiteco de Seguridad Social, entre el 1 de enero de 1991 al 31 de
diciembre de 1995, Se determind la frecuencia, grupo etdreo y sexo mas
afectado, método diagnostico empleado, localizacion anatémica y tratamiento
utilizado.

Se enconiré que los Hemangiomas son ios mas frecuentes, con un 89.2%
(107 casos) seguido de Naevus Flammeus con 3.4% (4 casos). De los pacientes
afectados el 70% son del sexo femenino. La mayoria de los pacientes consultaron
durante el primer afic de vida (74.2%).  Involucré predominantemente la
extremidad cefélica en el 40.8% de los casos, localizandose en la cara el 31.6%
de todos los casos, seguido de tronco en el 17.5% y extremidades superiores el
10.8%.

El diagnostico se efectud por clinica en 111 pacientes (92.5%), siendo
necesaric utilizar ayudas diagndsticas en 9 casos (7.5%) como biopsia cutanea,
laboratorios, radiografias y ultrasonido.  La conducta expectante fue la mas
recomendada, observando 111 pacientes, excepto en los casos con compromiso
ocular y hemorragia severa en los que se utilizo crioterapia y tratamiento
coadyuvante en casos de anemia, convulsiones y sobreinfeccién de lesiones.

Se recomienda que el presente estudio sea divulgado en nuestro medio
como una fuente estadistica actualizada en el analisis de la frecuencia de las
Neoformaciones Vasculares Congénitas Cutdneas Benignas y ademas, realizar
un estudio prospectivo de tipo comparativo sobre las mismas, para relacionar los
resultados de ambos y confrontar la necesidad de ampliar los datos informativos.

76



3

EaaEc

<8
14

R

Xil. BIBLIOGRAFIA

1. About, |; et al. Unresectable giant hepatic hamangioma and Kasabach-Merrit
syndrome. Rev. Med. Int. 1994;15(12):846-50.
2. Apfelberg, DB: Argon and YAG laser photocoagulation and excition of ha-

mangiomas and vascular malformations of the nose. West J Med.
1995. Aug; 163 (2):122-7
3. Armas Meza, Ramdn de. et al. Enfermedad de Rendu-Osler y fistula arterio-

venosa pulmonar: informe de un nuevo caso. Rev. Med. Cuba lius
1988. jul. 27(7):106-11.

4. Azafia, JM: et al. Lesiones Vasculares Cutaneas Benignas.
Ediciones DOYMA S.A. Madrid 1995; 10(6):20-35.

5. Behrman, RE; Vaughan VC. Tratado de Pediatria de Nelson. Editorial In-
teramericana McGraw-Hill. 14 Edicion. México D.F. 1992: 275,
1060,1160,1199,1413-16,1480,1503-5.

6. Berlanga, L; et al. Fistula Arterio-venosa puimonar en la Enfermedad de Os-
ler Weber.Rendl. Med.Priv llus. 1989;5(1):3-7.

7. Calderén Colmenero, J; et al. Interatrial aneurysm as a cause of supraveniri-
cular arhytmia in a newkorm infant. Arch. inst Cardiol Mex 1995,
Mar-April;65(2):143-7.

&. Cotton, JB; et al. Exophthalmos in children caused by vascular orbital neo-
formation. Arch Pediatr. 1994. Dec;1(12):1111-4.

9. Cristaldii A: et al. Hemimegalencephaly, Hemihypertophy and vascular le-
sions. Eur. J Pediatr. 1995. Feb;154(2):134-7

10. Chireshkin, DG; et al. Vascular neoplasms of the [arynx, mouth cavity and

pharynx in _children. Vestn Otorrinolaringol. 1994. Jul-Aug;(4):29-
32.

11. Elliot M; et al. Clinical features and natural history of Beckwith Wiederman
Syndrome. Clin Genet. 1994. Aug;46(2):168-74

12. Enzinger, FM; Weiss SW. Soft tissue tumors. Louis: C.V. Mosby Compa-
ny. 1983:379-421.

77




13. Fitzpatrick, Th.B, et al. Dermatologia en Medicina General. 3a edicién. (2
1214-15. ' @
14. Forte, Wilma Carvalho Neves; et at. Sindrome de Sturge Weber: a resent
y 5 a—
cdo de um caso com hemangioma extenso. J. Pediatr. Rio de 7
Janeiro llust. 1985, Jun;58(6):385-7.

15. Franck, Ailema Lory Luvison; Koppe, Gelson Luis. Angiomatose do cordéo
umbilical. HEC/FEMPAR. Rev Med llus. 1987. Jan-Jun;2(2):48-51

16.Garcia Ménaco, R; et al. Pial arteriovenous fistula in children as presenting

manifestation_of Renngsler—Weber disease. Neuroradiology;

1995, Jan;37(1):60-4.
17.Gatti, RA. Ataxia Telangiectasia. Dermatol. Clin. 1995 Jan;13(1):1-6
18.Gelmetti, Cario. Dermatologia Pedistrica. Debates y conceptos actuales.

D.D. Medical Publishing. Qyster Bay. New York 1994, Schering-

Plough- International. pp 167-82.

19.Giuffre, R. The pathogenesis of cronic subdural hematomas and higromas in
children. Zh. Neuropatol. Psikhiatr. Im S$.S. Korsakova. 1994, |
94(3):28-31.

20.Guilioni, M; et al. Results of surgery in children with cerebral cavernous an-
gicmas causing epilepsy. Br J Neurosurg 1995. Apr 9(2): 135-41.

21.Gonzélez Rescigno, Gilberto. Escleroterapia con catéteres. Arc. Argent.
Dermatologia; 1993. Sept-Oct llus 43(5):345-50.

22.Haahr, V; et al. Kasabach Merritt Syndrome. Ugeskr Laeger. 1994. Oct 10;
156(41):6011-14.

23.Halpert, E. et al. Tumores de la Piel. Rev. Mex. Dermatologia. 1988: 74-78.

24 Hernandez Perz, E. Clinica Dermatolégica. U.C.A. Editores. 3ra Edicién
San Salvador 1987:581-90.

25.Hohrnann, D. et al. Therapeutic concep in hemangioma-photocoagulation

with the copper vapor laser. Laryngorhinootologie. 1995. Apr;
74(4):238.41.

26.Hurwitz, 8. Clinical pediatric dermatology. 2nd. Edicion. Philadelphia:
WB Saunders Co. 1993; 242-52,

27.Kransdorf, MJ. Benig Soft tissue tumor in a large referral population:

bution of specific diagnoses by age. sex and location. AJR AmJ

78

Roentgenol. 1995. Feb; 164(2):395-402.
28, Levine, VJ; Geronemus, RG. Adverse effects associated with the 577 and
585 nanometer pulsed dye laser in the treatment of cutaneos
vascular lesions: a study of 500 patients. J Am Acad Dermatology
1995, Apr; 32(4):613-7.
29.Lima, FR; et al. Macrodactyly and Klippel Trenaunay syndrome. Rev Bras
Reumatol; 1991. Mar-Apr. llus. 31(2):71-4.
30.Lundell, M. Estimates of absorbed dose in different organs in children trea-
ted with radium for skin hemangiomas. Radiat Res 1994 Dec;
140(3):327-33.
31.Magafia GM. etal. Hemangioendotelioma de la_infancia. Estudio de 45
casos. 51(12) Bol Med Hos Infant Mex 1994: 1-11.
32 Magafna GM.; Vasquez, R. Lesiones cutaneas transitorias en neonatos.
Estudio de 100 casos. Rev Med Hosp Gral Mex 1993: 56: 149-56.
33 Martelli, H. et al. Congenital soft tissue dysplasias, a morphological and bio-
chermical study. Pediatr Pathol 1994 Sep-Oct; 14(5):873-94.
34 .Martin LW: MacCollum, DW. Hemangiomas in infantes an children.
Am J Surg. 1961; 101:571-80.
35 Mc Bumey, El. et al. Angiokeratomas connective tissue nervus hemangioma.
J Am Acad Derm 1979; 1(3):240-243.
36.Meininger CJ. et al increased stem cell factor release by hemangioma deri-
ved endothelial cells. Lab Inves 1995. Feb; 72(2):166-73.
37.Nadtochil, AG. et al. Traditional echography and dopplerography in the
diaanosis of vascular neoplasms of the maxillofacial area in
children, Stomatologiia Mosk 1994 Jul-Sep; 73(3):73-7.
38.0llague Lozyza, W. et al. Cutis Marmorata Telangiectasica Congénita: primer
caso en el Ecuador. Arch Argent Dermatol 1990. Ene-Feb;
40(-1, pt 2):149-53.
30.Park, YW. Evaluation of neck masses in chiidren. Am Fam Physician. 1985.
Jum;51(8):1904.12.
40.Pasyk, KA. Crystalloid inclusions in endothelial cells of cellular and capillary

hemangiomas, Arch Dermatol 1983:119:134.
41.Romero Arredondo, E., et al. Angiodisplasia del tubo digestivo. Rev

T




Gastroenterol Mex Oct-Dic llus. 1985;50(4):263-8

42.Rothman, KF. Pulsed dye |aser therapy for infants and children. Semin Der-
matol. 1995 Mar;14(1):75-81.

43.Ruiz Maldonado, R. et al. Tratado de Dermatologia Pediatrica Editorial

Interamericana. Mc Graw-Hill. México 1992:334-37 365-66.784-
801,818-21,849.
44 Ruiz Maldonado, R. et al. Tratamiento de hemangiomas orales maduros (ca-

vernosos), con el macrohisopo para criocirugia. Dermatol Rey Mex
1992, Mar-Abr llus; 36(2):98-100.

45.Sadler, TW. Embriologia Médica de Langman. 6a de. Editorial Médica Pa-
namericana. México 1993:189.

46.8Sanchez, JL.; Ackerman, AB. Vascular proliferations of skin and subcuta-
neuos fat. En Fitzpatrick T-B- Eisen AZ, Wolff K. Freedberg M,
Austen Kf, Editores. Dermatology in General Medicine.
McGraw-Hill, New York. 1993:242-52.

47.Smith, JK. et al. MR characteristics of low-flow facial vascular malforma-
tions in children and young adults. Clin Imagin 1995. Apr-
Jun;19(2)109-17.

-48.8pitz, L.; Samuel, M. Klippel, Trenaunay syndrome: clinical features. compli-

tions and management in children. Br J Surg. 1995 Jun;82(8):757-
61.

49. Stevenson, RE. et al. Human Malformations and Related Anomalies.
Oxford, Monographs on Medical Genetics. New York. 1983, Vol I
21-23.85,263-270,492,781-84,935,988-97,1037-41.

50.Stover, B. et al. Haemangiomatosis in children: value of MR| durin therapy.
Pedriatr Radiol. 1995,25(2):123-6.

51.Torres Alvarez, Pedro; et al. Malformaciones vasculares del tracto gastroin-
festinal del nifio. GEN; Abr-Jun 1987:41(2):48-52.

S ——

52.Upton, J. Coombs, C. Vascular tumors in children. Hand-Clin 1995.
May;11(2):307-37.

53.Van-der-Ploeg, HM. et al. Psichological aspects of the Klippei, Trenaunay
syndrome. J. Pshicosom Res 1995 Feb;39(2):183-91.

0 Il

54 Velazquez Uribe, Jorge A. et al. Reseccion de hemangioma subgiético con

rayo laser. informe preliminar. Rev Med IMSS llus; May-Jun
199523(3):215-9. -
55 Vinee, P. etal. CT and MRI of Gorham syndrome. J Comput Assist Tomog

1994. Nov-Dec;18(6):985-9.

81




NEOFORMACIONES VASCULARES CONGENITAS CUTANEAS BENIGNAS
ON DE DATOS

BOLETA DE RECOLECCI
No. de Caso No. de Registro

Nombre:
Sexo: MO F O Edad:

Fecha de Nacimiento: / /)

Historia Clinica:

—
T
—

Examen Fisico Especificar

Extremidad Cefalica _
Extremidades Superiores

Extremidades Inferiores _

S N

Otras ayudas diagnosticas

Metodo Diagnéstico
Examen Fisico %

Biopsia Cutanea: usG:
Técnicas Radiologicas |.RM.:
Rayos X.: TAC:
Arteriografia: TAC. :
Venograffa: Lab.: I
Linfografia:
Diagndstico establecido: S —
Tratamiento establecido:
Observaciones:
- ——
23




	page 1
	Images
	Image 1
	Image 2

	Titles
	- 
	CUTANE~S BENIGNA$~?N PA.CIENTES~'!t°RES Di 
	/{~/ "( ,5) \~ r. ~. 
	'" de la 
	Unidad de " 
	,D 
	1J 
	rm 
	"' 
	Olog},a 
	.d 
	"" 
	ekQ!!PI.." 
	rta 
	'.'1e 
	J1t 
	, :~"./ /1 \J, -< ¡\ fii7lJ.~~~Q 
	~ "" 
	J"''' ""-\'" ... / 
	MEDICO y CIRUJANO 


	page 2
	Titles
	INDICE 
	I INTRODUCCION 
	1I DEFINICION DEL PROBLEMA 
	111 JUSTIFICACION 
	1. HEMANGIOMAS 
	VI!i. ANAUSIS y DISCUSION DE RESULTADOS 
	IX. CONCLUSIONES 
	XII. BIBlIOGRAFIA 
	XIII. ANEXOS 
	47 
	57 
	62 
	72 
	74 
	75 
	76 
	77 
	82 


	page 3
	Titles
	1. INTRODUCCION 


	page 4
	Titles
	11. DEFINICION DEL PROBLEMA 
	confusa ". 
	b)Malformaciones ". 


	page 5
	page 6
	Titles
	111. JUSTIFICACION 
	tratamiento. 


	page 7
	Titles
	IV. OBJETIVOS 
	1. 
	2. 
	3. 
	Identificar el sexo y grupo etéreo más afectados por esta patología 
	4. 
	5. 
	Identificar la localización anatómica de las neoformaciones. 
	6. 


	page 8
	Titles
	V. REVISION BIBLlOGRAFICA 
	GENERALIDADES 
	. 1 
	Heman 
	. I ción en la niñez 2) Malformaciones: si el Indlce de recambio 
	da ia vida 
	1) 
	Hemangiomas 
	2) 
	Venosas 
	Modificado por J.B. Mulliken. ' 


	page 9
	Titles
	' '-"'-"."'- . 
	CLlNICA 
	HISTOLOGIA 
	ANGIOGRAFIA 
	Lesión circunscrita. 
	Mcdificado por J.B. Mulliken' 
	1) 
	Hemangioma Inmaduro o Juvenil, Angioma 
	I 
	I 
	CUADRO CLlNICO: Afecta el 10% de los neonatos. es 
	perineal (7%) '. ". 
	residual 4.16.43,49, 


	page 10
	Titles
	!O 
	I 
	I 
	con ellas para mantener la homeostasis vascular. 
	Los factores de crecimiento 
	COMPLICACIONES: La mayorla de hemangiomas son 
	Il 


	page 11
	Titles
	'0 4.18.31 
	531' 
	. 
	riñones, glándulas suprarrenal y salivales, meninges y corazón", La 
	12 
	I 
	¡ 
	- SINDROME DE KASABACH MERRIT: Sinonimias: Hemangioma 
	13 


	page 12
	Titles
	- INSUFICIENCIA CARDIACA DE ALTO GASTO: 
	en el caso de lesiones 
	muy numerosas o de gran tamaño. 
	14 
	15 


	page 13
	Titles
	TABLA 111 
	ASOCIADAS CON HEMANGIOMAS 
	Dandy Ultrasonido - Amniocentesis 
	Walker 
	Jarcho-Levin 
	Ultrasonido 
	Malformaciones Humanas y Anomalías Relacionadas. Stevenson, R.E. et al. <W 
	16 
	función: 
	obstrucción de un orificio mecánico importante, los que producen 
	coagulopatía consuntiva con complicaciones 
	hemorrágicas o amenaza 
	descompensación cardiaca, o uno que afecte una víscera: como el 
	ojo) 
	el 
	17 


	page 14
	Titles
	arteriovenosa) 18, 
	18 
	~f 
	... 
	. 
	MALFORMACIONES VASCULARES 
	2. 
	19 


	page 15
	Titles
	2.1 
	MALFORMACIONES CAPILARES 
	continuación 4. 
	2.1.1 NAEVUS FLAMMEUS 
	Capilar 4.5,18,24,43.49. 
	20 
	frecuencia lesiones mUCQsas en continuidad con la lesión cutánea. 
	En 
	TABLA IV 
	CONDICIONES ASOCIADAS CON NAEVUS FLAMMEUS 
	SINDROME 
	CUADRO PROMINENTE 
	CAUSA 
	Klippel. Trenaunay-Weber 
	Esporádico 
	Maffucci 
	Esporádico 
	Angiomatosis Neurocutlinea 
	Autosómico 
	Bannayan~Zonana 
	Beckwith.Wiedermann 
	21 


	page 16
	Titles
	-- 
	-- - 
	Sturge-Weber 
	Esporádico 
	Van Hippel-Lindau 
	Proteu5 
	Esporádico 
	Roberts 
	Stevenson, R:E et al. '" 
	22 
	23 


	page 17
	Titles
	2.1.2 NAEVUS FLAMMEUS NEONATORUM 
	4,5,43,49 
	intensificándose cuando el niño llora. Las localizaciones en la cara tienden a 
	edad 49, 
	PATOGENIA: 
	Para muchos autores supone más un fenómeno 
	COMPLICACIONES: 
	Se ha descrito su presencia en una gran 
	24 
	--- 
	El 
	TRATAMIENTO: 
	No se requiere tratamiento activo de las 
	3 ANGIOQUERATOMAS: 
	4,35 
	asocian la presencia de la lesión vascular con 
	Iwi 
	realizaron un estudio 
	- HEMANGIOMA V ' xl' nde hasta el tejido celular 
	d" tro ' 
	25 


	page 18
	Titles
	CUADRO CLINICO: Se distinguen las slguienles variedades: 
	2.1.3.1. Anaioaueratoma de Mlbelli 
	utilizarse en el tratamiento de pequeñas lesiones '.". 
	2.1.3.2 Anaioaueratoma de Fordvce 
	26 
	2.1.3.3 Anaioaueratoma CarDOna Dlffusum 
	Fisiooatoaenia: 
	La 
	alteración 
	bioquímica es una 
	27 


	page 19
	Titles
	---- 
	2.1.3.4. Anaioaueratoma Circunscrito 
	28 
	la 
	TRATAMIENTO: 
	Revisar 
	las variedades descritas en el 
	Cuadro clínico individualmente. 
	2.1.4 CUTiS MARMORATA TELANGIECTASICOCONGENITO: 
	29 


	page 20
	Titles
	30 
	TABLA V 
	SINDROME CUADRO PROMINENTE CAUSA 
	Down Trisomía 21 
	De Lange 
	Facial- Torácica-Genital 
	Golab;-!to-H.II 
	Klippel- Trenaunay-Weber 
	Rothmund-Thomson 
	Rett 
	Stevenson, RE. et al. 48 
	31 
	Desconocida 
	Heterogéneo 
	Esporádico 
	Incierto 


	page 21
	Titles
	FISIOPA TOLOGIA: 
	Muchas de las condiciones asociadas 'con 
	Depende o no de la presencia de otras 
	2.1.5. TELANGIECTASIAS: 
	32 
	2.1.5.1. Sindrome de Rendu-Osler-Weber 
	. 4562-449 
	.' . 2<1 
	33 
	- - 
	- -- 


	page 22
	Titles
	.. 
	po 
	ntán 
	eo 
	la 
	. 
	2.1.5.2. Ataxia Telanaiectasia: 
	34 
	35 


	page 23
	Titles
	.. 
	2.1.5.3. Anaioma Seminainoso: 
	Diaanóstico: Para estabiecer el diagnóstico se utiliza la 
	36 
	Tratamiento: El tratamiento con láser graduable de 
	. ' 
	con 
	ró 
	eno lí 
	2.1.5.4. Telanaiectasia Generalizada Esencial: 
	Cuadro Cllnico: Ciinicamente consiste en telanglectaslas 
	'res5.43 De 
	menos extensas en m;em ros In ano . 
	acuerdo a su presentación clínica y etiología se subdividen dos grupos: 
	~~Pática y tratamiento hormonal de estrógenos se relacionan con este 
	CII 
	nl 
	ca 
	. . runa placa'-línear extensiva de 
	, Fisiooatoaenia~~ Parece ser un defecto del 
	Diaanóstico: Este se confirma al encontrar un 
	43 
	Tratamiento: 
	El maquillaje cosmético es el manejo 
	de elección 43. 
	37 


	page 24
	Titles
	Además de formas hereditarias 
	enfermedad y familiar. 
	Tratamiento: Se hace por razones estéticas, consiste 
	en electrocoagulaci6n 43, 
	2.2 MALFORMACIONES LINFATICAS: 
	38 
	HISTOPA TOLOGIA: En el estudio histológico se observan 
	COMPLICACIONES: Un traumatismo leve puede producir 
	2.3 
	MALFORMACIONES VENOSAS 
	SINONIMIAS: Flebangiomas '. 
	39 


	page 25
	Titles
	---- 
	-~ 
	innecesarios y decisiones terapéuticas incorrectas la 
	tabl 
	VI 
	< < a muestra I 
	. os 'pos de anomalías superfic. 
	Definición 
	Presencia al Nacimiento 
	Crecimiento subsiguiente 
	Hallazgos clínicos 
	Histopatorogia 
	Arteriografía 
	Callado 
	40 
	MALFORMACIONES AV 
	I 
	Flebografia 
	.. TABLA VI 
	Siempre (algunas veces como A 
	ran amlento lento hasta la - 
	durante toda la vida 
	Anglografía por punción directa 
	Ulirasonido Dopp!er 
	Huesos 
	CUfS() 
	Manejo y Tratam~ento 
	MALFORMACIONES A-V 
	No tiene valor. 
	las 
	41 


	page 26
	Titles
	po 
	CUADRO CLINICO: 
	Se describe a continuación las principales 
	malformaciones venosas. 
	2.3.1. FLEBECTASIA: 
	DEFINICION: 
	Lesiones circunscritas constituidas por venas 
	anómalas o espacios venosos, son malformaciones estables " 
	42 
	ncontrarse flebolitos Y frecuentemente se 
	fistula arteno-venosa, 
	tá 
	observa hiperhidrosIs en , o de tamal'io, simplemente como 
	uede originar smtomas por 
	A contlnUaCIOn 
	últi 
	les cutáneas que e 
	do 
	similares en el tracto gastrOlntes I br cados con un patrón hereditano 
	rag 
	ia di 
	estiva e intususcapción son 
	me 
	de Gomam: , 
	He 
	man 
	iomatosiS BraqUlal Osteol 
	If 
	rma 
	Definición: u, If rmaciones vasculares 
	que onglnan o, , 
	tá 
	eas 
	o de tejidos blandos, 
	med 
	ad una proliferación 
	Cuadro Cllmco. , ' 'céntrica multicéntrica o 
	" seo Los hemangiomaS óseos 
	unicéntricos son frecuen es, , mbio los hemanglomas s 
	do pero con mayor frecuencia se 
	43 


	page 27
	Titles
	computarizada 55. 
	Definición: Es la coexistencia de hemangiomas 
	niños 43 
	Cuadro Cllnico: 
	Clínica mente el Síndrome de Mafuccí se 
	Tratamiento: Algunos pacientes requíeren tratamiento 
	qUirúrgico 43. 
	.. 
	, 18 
	arteriografia, flebografia, ultrasonido Doppler, Te, ., 
	afectad 
	. . 
	1 
	2.4 MALFORMACIONES ARTERIA LES 
	evidentes al nacer, siendo por 10 general detectadas durante la infancia 4. 
	. 
	bols 
	a formada 
	na 
	arteria o vena y llena de sangre circulante 4, de 
	., . n la edad. Puede complicarse con 
	smo 
	es una malformación rara que ocurre con asociación a varios 
	arteria. 
	as 
	, 
	lzada 
	s ori 
	, . ' 
	, 
	ne 
	45 


	page 28
	Images
	Image 1

	Titles
	--- 
	hipercromfa, hipertricosis y ulceración al 
	nas 
	as 
	I ' ~. 
	- Malformaciones arterio-venosas (ver tabla VI): constituidos por fistulas a 
	rt 
	' 
	. manera errónea como angiomas 
	lanos 
	, lempo se desarrollan los si 
	nos tí 
	pl 
	COS 
	de 
	, . , Ipertermia 
	, ranaJa se van haciendo más otent 
	es la Intracraneal as . d lea 
	4.43,49. a eccl n visceral y la exclusivamente cutánea 
	. .n'n'"'' TABLA VII 
	oso 
	CAUSA 
	Stevenson. R.E. at al. "g 
	46 
	HISTOPA TOLOGIA: En eí estudio histopatológiCO sa encuentran 
	DIAGNOSTICO: Se hace uso de ayudas diagnósticas como: 
	TRATAMIENTO: Interferón alfa y cirugía han sido utilizados ",50. 
	2.5.1 MALFORMACIONES REGIONALES: 
	sí"dromes: 4,30 49 (Ver tacla VIII) 
	TABLA VIII 
	Klippel- Trenaunay-Weber 
	Mafucci 
	Proteus 
	Stevenson, R.E. et al. 4S 
	47 
	CAUSA 
	- - 


	page 29
	Titles
	- - 
	- -- 
	2.5.1.1 
	Cuadro Cllnico: Se caracteriza por el crecimiento des- 
	, " 
	edad 
	adulta 
	. . 
	CornDlicaciones: Samue\, M. et al. realizaron un estudto de! 
	me 
	KTW 
	meJ 
	or 
	co 
	ntrol de la enfermedad así como prevenir decisiones 
	adas 
	29 El examen físico colabora en ei diagnóstico Junto a la 
	. d d KTW debe someterse a un 
	eo de temperatura cutánea con fotografla 
	extensión de la afección y determinar las posibilidades de tratamiento" , 
	, 
	. . 
	ad 
	res 
	to 
	t de 
	ect 
	lva 
	del 
	hueso es una pOslblhda en cuan o 
	ero de 
	a una fístula arterío-venosa requiere fijación de la epifisis de la rodilla. 

	Tables
	Table 1


	page 30
	Titles
	2.5.1.3 Síndrome de Mafucci: 
	discondroplasia como se describió en m If . 00' ron vascular y 
	ng 
	" I armes 
	armacl n vascular cambin d 
	SIVO y anomalo de venas art. . -. 
	condición son: hamartomas sub 
	" . s pnnclpales manifestaciones de esta 
	Comnlicaciones: Obstrucción del' . 
	Día¡¡nóstico: El d. 
	arteriografia, flebografía o Ilnfografia ". 
	amputación de los dedos o d 
	2.5.1.5 Sí d 
	. Definición' 
	. 
	ectodérmlco, habiéndose descnto una gran variedad: 
	desarrollo meso- 
	50 
	nevus 
	2.5.1.5.2 Slndrome de Rilev-Smith: 
	2.5.1.5.3 Sindrome de Bannavan-Zonnana: 
	Definición: 
	Es un defecto del desarrollo meso- 
	51 


	page 31
	Titles
	ados r t el 
	habla, hamartoma mesodermal difuso (Iipomas y heman 
	iomas 
	. ' e cua puede Ser 
	2.5.1.5.4 Síndrome Proteus: 
	son ejemplo de una variada y amplia expresión fenotí 
	,ca 
	2.5.1.6 Síndromes Neurocutáneos Vasculares: 
	on 
	It 
	' 
	patogénicos: ' 
	lesiones 
	grupos 
	' , 
	Enfermedad de Sturge-Weber 4.5.18.24.-43, ' 
	as 
	' 
	una e 
	Vl 
	dencl 
	5,18,43 clara de factores genéticos 
	Cuadro clínico: Clinicamente el SS 
	co 
	' 
	rese 
	nte 
	al 
	ión cerv' 
	,cal 
	a eccl n vascular de la piamadre cerebra 
	del 
	52 
	~ 
	I 
	solamente los lactantas con Naevus Flammeus en esta área corren riesgo de 
	53 


	page 32
	Titles
	.. 
	síndrome 18 
	54 
	.. 
	as radio 


	page 33
	Titles
	hipertrofia gingival incluyen excisión quirúrgica del te 
	.ido redu 
	nda 
	. 
	2.5.1.6.2 
	Síndrome de Cobb: 
	Sinonimia: Angiomatosis Cutáneo-Meningo-Espinal 31 
	vascular raro, que no se determina genéticamente" es la mal 
	form 
	. 
	Cuadro cHnico: Este síndrome es la asociación de 
	os' . . 
	angloqueratoma, hemangiomas, Naevus Flammeus con otr 
	he 
	. 
	médula espinal que corresponde a un segmento o dos del dermato 
	ma 
	31 . Invo ucrado 
	medulares en forma de parálisis fláccida o espástica "'. 
	e historia clínica 
	algunos casos 43 
	Tratamiento: El tratamiento Quirúrgico es benéfico en 
	56 
	""1 
	VI. METODOLOGIA 
	TIPO DE ESTUDIO: Estudio observacional descriptivo 
	CRITERIOS DE EXCLUSION 
	57 


	page 34
	Titles
	,.. 
	VARIABLES 
	58 
	~ 
	I 
	~- 
	RECURSOS MATERIALES: 
	RECURSOS HUMANOS 
	ASPECTOS ETICOS DE LA INVESTIGACION 
	59 
	-- - --- --- 

	Tables
	Table 1


	page 35
	Titles
	EJECUCION DE LA INVESTIGACION 
	FASE RETROSPECTIVA 
	POi el tipo de estudio los datos se presentaron porcentualmente 
	60 
	r 
	j 
	GRAFICA DE GANTT 
	15 
	10 
	11 
	12 
	13 
	14 
	5 Aprobación del proyecto por com rdinación de Tesis 
	8' Ejecución del trabajo de campo 'ón de cuadros y gráficas 
	fi 
	61 


	page 36
	Images
	Image 1

	Titles
	--' 
	Fuente: Boleta de recolección de datoS. 
	GRAFICA No. 1 
	0-6 m 
	6-<12m 
	1-<2a 
	,-6. 
	63 

	Tables
	Table 1


	page 37
	Images
	Image 1
	Image 2

	Titles
	Fuente: Boleta de Recolección de datos. 
	GRAFICA No. 2 
	Fuente: Boleta de recolección de datos. 
	64 
	CUADRO No. ~ EN PACIENTES CON 
	Fuente: Boleta de recolección de datos. 
	GRAFICA No. 3 EN PACIENTES CON 
	7.5% 
	92.6% 
	65 

	Tables
	Table 1
	Table 2


	page 38
	Images
	Image 1
	Image 2

	Titles
	CUADRO N 
	AYUDAS DIAG . 
	UNIDAD DE DERMATOLOGIACp';;~~:;~T~; CUTANEAS BENIGNAS 
	Fuente: Boleta de recolección de datos. 
	AYUDAS DIAGNOS GRAFICA No. 4 
	. BIOPSIA 
	66 
	..... 
	CUADRO No. 5 . 
	Fuente: Boleta de recolección de datos. 
	67 

	Tables
	Table 1
	Table 2
	Table 3


	page 39
	Images
	Image 1
	Image 2

	Titles
	Fuente: Boreta recolección de datos. 
	1100000 
	001100 o 
	68 
	Bol 
	GRAFICA No. ~ NEOFORMACIONES 
	DE LA UNIDAD DE DERM 
	,zo 
	L IIHEMANGtOMAS 
	. MALFORMACIONES 
	o COMBINADAS 
	OTOTAL I 
	6~ 
	- - 

	Tables
	Table 1
	Table 2


	page 40
	Images
	Image 1

	Titles
	zO 
	~~w 
	Zo 
	. 
	. 
	e 
	'¡; 
	o~wowu~~w 
	~ 
	'" 
	, ~ 
	ffi.8.c;;: (U UJ \Ij-I- ffi 
	Fuente: Boleta recolección de datos 
	1.1% 
	6.8% 
	92.6% 
	71 
	~~ 

	Tables
	Table 1
	Table 2


	page 41
	Titles
	VIII. ANALISIS y DISCUSION DE RESULTADOS 
	2. Según los datos que se muestran en el cuadro No 2 las 
	72 
	---- 
	años de edad los hemanglomas e 
	resentaron Neoformaciones 
	" la topografía de las 
	Neoformaciones Vasculares, o un 44 9% siendo ia 
	or con 48 casoS para., . 
	extremidad ee a lca . dentro de la extremlda 
	sistémico. del oresente estudio no se ofreció 
	odlc la conducta terapéutica en 111 
	su medlclon ue s las 
	ra 
	los otros 5 restantes 
	" r co 
	73 
	- - 


	page 42
	Titles
	-:1 
	--; 
	IX. CONCLUSIONES 
	74 


	page 43
	Titles
	---J 
	X. RECOMENDACIONES 
	75 


	page 44
	Titles
	-.... 
	XI. RESUMEN 
	76 


	page 45
	Titles
	-. 
	XII. BIBLlOGRAFIA 
	1995. Aug; 163 (2):122-7 
	Ediciones OOYMA S.A. Madrid 1995; 10(6):20-35. 
	formation. Arch Pediatr. 1994.0ec;1(12):1111-4. 
	77 


	page 46
	Titles
	-. 
	14. Forte, Wilma Carvalho Naves; et at. Síndrome de Sturae Weber: acrasanta. 
	3a edición.(2): 
	78 
	Roentgenol. 1995. Feb; 164(2):395-402. 
	140(3):327-33. 
	40(-1, pt2):149-53. 
	79 


	page 47
	Titles
	Gastroenlerol Mex Oct-Die Ilus. 1985;50(4)263-8 
	tions in children and vouna adults. 
	Cljn Imagin 1995. Apr- 
	Jun;19(2)109-17. 
	Pedriatr Radiol. 1995;25(2):123-6. 
	80 
	-.J. 
	el 
	al. 
	CT 
	and 
	1994. Nov-Dee;18(6):985-9. 
	81 


	page 48
	Titles
	V' 
	No. de Registro 
	No. de Caso 
	Edad: 
	Historia Clínica: 
	Especificar 
	Examen Físico 
	&3 

	Tables
	Table 1



