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1. INTRODUCCION

Los Angiomas, Hemangiomas, o mejor denominados proliferaciones

vasculares, constituyen los tumores más frecuentemente observados en la

infancia 34.49,

En los niños las neoformaciones vasculares pueden ser benignas hasta en

un99.7%, o malignas con sólo el 0.3%, siendo excesivamente raras en ellos
43,52.

El presente estudio se realizó con el propósito de dilucidar el problema de

la clasificación de anormalidades vasculares superficiales y profundas,

proporcionar una revisión bibliográfica reciente y revisar la frecuencia de casos

de Neoformaciones Vasculares Congénitas Cutáneas Benignas; realizando una

investigación de tipo observacional descriptivo en un período de 5 años,

comprendido del 1 de enero de 1991 al 31 de diciembre de 1995, en la Consulta

Externa do la Unidad de Dermatología, Departamento de Pediatría del Hospital

General de Enfermedad Común, Instituto Guatemalteco de Seguridad Social;

esto permite contar con referencias propias de este hospita! y orientamos al

diagnóstico, tratamiento y plan educacional oportuno.

En !31período estudiado se encontraron 120 casos, siendo el sexo femenino

el más afectado con el 70%, y el grupo etáreo el comprendido entre los 0-6 meses

con un 44.2%. El diagnóstico se realizó mediante Clinica en el 92.5%, en el

restante 7.5% se efectuó con la ayuda diagnóstica de laboratorio (hematología y

recuento plaquetario) en 3 casos, técnicas radiológicas en 3 casos, biopsia

cutánea en 2 casos y USG abdominal més laboratorio en 1 caso.

Se dio tratamiento médico en un minimo porcentaje (7.5%); en la mayoría

consistió en observación de la lesión. Los hemangiomas se encontraron con

mayor frecuencia con el 89.2%, mientras que de las malformaciones vasculares

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



11.DEFINICION DEL PROBLEMA

La piel es el órgano más extenso de la superiície corporal en la que puede

presentarse enfermedades propias y sistámicas". Dentro de la amplia gama de

padecimientos en ei grupo pediátrico tenemos las anomalías vasculares del

desenrollo, que en algunos textos se engloban bajo la denominación 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

histológico y otras en sentido clínico con una diferencia de significado. Debido

a la pobre correlación clínico patológica que existe, la clasificación de éstas es
confusa ".

En el pasado, estas clasificaciones eran tan numeroses que actualmente

es casi imposible apreciar io que se ha publicado cuando los artículos más

antiguos carecen de grabados clínicos, histológicos o angiográficos ".

Los intentos por aclarar la situación fueron realizados inicialmente por

Malan en Italia, y más tarde por Mulliken y Glowacki en 1975 en íos Estados

Unidos de Norteamérica, con un estudio prospectivo en el que co'Telacionaban

los haliazgos celulares con ios datos del examen clinico y la historia natural de la

lesión. Estableciendo así lo que se conoce como clasificación biológica,
clasificando estas lesiones en dos grandes grupos: a) Hemangiomas Y
b)Malformaciones ".

Estudios de esta clasificación son reportados en la literatura espaflola:

Lesiones Cutáneas Benignas Vasculares, Revisión y consideraciones acerca de

su clasificación. Dermatología Madrid. Azafla, J., Femández, R. y Boixeda, P.'.

En México el Dr. Ruiz Maldonado ha hecho publicaciones de Angiomas en

Dermatología Pediátrica 1992".
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En el Instituto Guatemalteco de Seguridad Social no se ha realizado ningún

estudio sobre Neoformacíones Vasculares Congénitas Cutáneas Benignas,

respecto a su clasificación, revisión bibliográfica y frecuencia; por lo cual se

decidió realizar un estudio de tipo observacional descriptivo por un período de 5

años para determinar la frecuencia de dicha patología en nuestro medio, contar

con datos propios de este hospital para referencia y además efectuar la revisión

bibliográfica de dichas patologías y su clasificación.

Es importante mencionar que en el presente trabajo se utilizó la

clasificación de Mulliken por ser simple, útil en la p;áctica diaria, permitir ia

identificación apropiada y el diagnóstico clínico de la afección del paciente en

aproximadamente 90% de ios casos, ahorrar tiempo y dinero, realizar las

investigaciones necesarias, proteger al paciente contra la exposición innecesaria

a la radiación y llegar a un pronóstico y selección terapéutica adecuada ".



111. JUSTIFICACION

Los tumores vasculares benignos del desarrollo denominados angiomas o

hemangiomas, en nuestro medio, adquieren una frecuencia inusitada

constituyendo los tumores más observados durante la infancia.

Se han clasificado atendiendo a distintos criterios; dado que una misma

entidad es nombrada de diversas formas según la clasificación adoptada,

conduce a cierta confusión e, indirectamente a un incorrecto manejo y

tratamiento.

En base a ello se considera que es de sumo interés para el personal

médico tratante conocer estas patologías, su frecuencia, clasificación apropiada,

tomando en cuenta que debe relacionarse cllnica y patologia, y comprobarse

medianteel analisis de los resultados de los casas manejados. A pesar de esto

no existe un E'studio que revise directamente los casos de Neoformaciones

Vasculares Congénitas Cutáneas Benignas y sus resultados, ni revisión

bibliográfica en nuestro medio, tanto en el Instituto Guatemaiteco de Seguridad

Social como en la Facultad de Ciencias Médicas.

Es ahí donde radica la importancia de realizar un estudio que permita dotar

de conocimientos respecto a estas patologias, para darie el manejo adecuado, no

olvidando que las mismas pueden orientarnos por sus manifestaciones cllnicas a

enfermedades de tipo sistémico y que un mal diagnóstico trae como consecuencia

dar un tratamiento innecesario o bien no darlo oportunamente.

Es importante que el médico general, el pediatra, el neonatólogo y el

obstetra sean auxiliados por el dermatólogo pediatra en el diagnóstico de estas

patologias.



IV. OBJETIVOS

1. Establecer una base de conocimientos teóricos actuaJIzados sobre

Neoformaciones Vasculares Congénitas Cutáneas Benignas y su

clasificación.

2. Cuantificar la frecuencia de Neoformaciones Vasculares Congénitas

Cutáneas Benignas atendidos en la Consulta Externa de la Unidad

de Dermatología, Departamento de Pediatria del Instituto

Guatemalteco de Seguridad Social en el período de estudio.

3. Identificar el sexo y grupo etéreo más afectados por esta patología

4. Describir el método utilizado en el diagnóstico de las diferentes neo-

formaciones.

5. Identificar la localización anatómica de las neoformaciones.

6. Enumerar el orden de frecuencia con que se presenta cada

neoformación vascular de acuerdo a su clasificación.



V. REVISION BIBLlOGRAFICA

GENERALIDADES

Los angiomas o hemangiomas, o mejor denominación aún, las

proliferaciones vasculares, constituyen los tumores frecuentemente observados

en la infancia
34

El término angiomaserefierea un tumor formado de vasos sanguíneos
43,

De acuerdo con Enzinger y Weiss, la distribución de las proliferaciones

vasculares es muchomás común en piel y mucosas, seguido del hígado, sistema

nervioso central, corazón, hueso, tracto gastrointestinal, riñón, mesenterio
y

músculo 12.

Las lesiones vasculares pueden presentarse como defectos aislados o

formando parte de un síndrome. Las Neoformaciones Vasculares más frecuentes

son los hemangiomas y con raras excepciones aparecen esporádicamente sin

base genética 5.

De presentación habitual en la edad pediátrica y más frecuentemente en

los primeros años de la vida; las proliferaciones vasculares constituyen un

extenso capítulo cuya clasificación es muy variada, seguramente debido a la poca

correlación clinico patológica por un lado, y por otro lado a la poca precisión de

muchos de los términos utilizados en este tema
31,

Esencialmente, la mayorla de las clasificaciones eran descriptivas.

Mulliken en 1.975 en los Estados Unidos de Norteamérica, realizó un estudio

prospectivo, estableciendo un nuevo sistema de clasificación biológica basado en

ia fisiopatologia al reiacionar los hallazgos clinicos, los aspectos histológicos, las

diferencias celulares, angiográficas, hemodinámicas y hemáticas con la historia

de la lesión. Clasificando así las lesiones de acuerdo con la cinética endotelial

6

.

I . 1) Heman giomas: en el caso que exista hiperplasia
en dos grandes grupos. .

endoteha! o incremento en el recambio de mastocitos, son tumores ~asCUI~res

benignos verdaderos, de crecimiento
rápido, proliferan du.ra~te la infancia ,Y

f
. I ción en la niñez

2) Malformaciones: si el Indlce de recambio
su ren Invau' . 4,18,49 Ver

. d t t da ia vida Y pueden detenorar .

endotelia\ es normal, persIsten uran e o

tabla 1.

TABLA 1

CLASIFICACION BIOLOGICA DE LAS

LESIONES VASCULARES CUTANEAS

1) Hemangiomas

Fase de crecimiento

Fase de regresión

Malformaciones Vasculares

Capilares

Unfáticas

2)

Venosas

Meriales

Combinadas Venosa - ¡infática

Capilar - linfática

Capilar - venosa

Combinadas Complejas

Modificado por J.B. Mulliken. '
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Existen características diferenciales entre las malformaciones Y los

hemangiomas las cuales se exponen en la tabla 11.

' '-"'-"."'-
.

TABLA 11

CARACTERISTICAS DIFERENCIALESENTREHEMANGIOMAS
y MALFORMACIONES

CARACTERISTICA
DIFERENCIAL HEMANGIOMAS

Presentes al nacimiento. 30%
Crecimiento rápido.
Mujer/Hombre: 3:1

MALFORMACIONES

Presentes al nacimiento
100%
Crecimiento lento
Mujer/Hombre: 1:1
Endotelio aplanado
Sin hiperplasia endotelial
Membrana basal capilar
normal
Mastocitos normales
Pobre crecimiento
endoteJial
in vitro
Lesión difusa.

CLlNICA

HISTOLOGIA

Endotelio prominente
Hiperplasia endotelial
Membrana basal capilar
multilaminada
Mastocítas aumentados
Formación capilares in vitra

ANGIOGRAFIA Lesión circunscrita.
Patrón labular
Infrecuente efecto en masa
Rara hipertrofia

Distorsión
Hipertrofia
Hipoplasia

ALTERACIONES
ESQUELETICAS

Mcdificado por J.B. Mulliken'

1) HEMANGIOMAS

SINONIMIAS: Hemangioma Inmaduro o Juvenil, Angioma

Nevos Angiomatosos,

Nacimiento, Angioma

Cavernoso, Angioma Capilar, Angioma Cavernoso Capilar,

Hemangioendotelioma Benigno de la Infancia, Marca de

Inmaduro, Angioma en Fresa,
4,5,8,12,25,31.32,34.43,45.

DEFINICION: Tumores benignos de origen vesculer que se

presentan en la etapa temprana de la vida
43.49. aparecen durante los primeros

meses y presentan en su historia natural dos fases características: una fase

inicial proliferativa en los primeros 3 a 9 meses de la vida, seguida de otra

involutiva de duración variable, logrando la involución completa alrededor de los 2

a 9 años de edad 4.5.18.31.46.
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El término cavernoso en la literatura ha servido para desIgnar tanto a los

hemangiomas profundos como a las malformaciones venosas; las características

clínicas son similares pero no involucionan las segundas, por ello no resulta

conveniente ni practico el uso de dicho término
4.

CUADRO CLlNICO: Afecta el 10% de los neonatos. es

exclusivamente una enfermedad de la infancia. Su prevalencia es de 1- 3 % en

los primeros días de la vida, que aumenta hasta el 10% al final del primer año;

siendo más frecuentes en recién nacídos de bajo peso Y en el síndrome alcohol-

fetal 4, Su frecuencia se considera como de uno por cada 200 niños nacidos

vivos 12; se observa más en las niñas con una proporción de 3:1
4,24,43 y 2:1 49.

Pueden ser únicos (80%) o múltiples, atendiendo a la profundidad de la lesión:

superficiales (65%) con una superficie irregular, profundos (15%) con superficie

lisa, o mixtos (20%). ,.".27."'. Aparecen en cualquier área sobre todo en la cara

(61%), cabeza y cuello (60%), tronco (15%), extremidades (12%) Y en la región

perineal (7%) '.".
La explicación más lógica en relación a la topografía de la lesión, que es

predominantemente en la extremidad cefélica, se basa en el hecho demostrado

de que los cúmulos angiogénícos Y los ¡slotes sanguíneos en el desarrollo

embrionario, están situados a los lados del embrión pero rápidamente se

extiendeny se ubicanen direccióncefálica
45. En la fase inicial de

crecimiento rápido. generalmente alcanzan su morfologia característica: placa de

color rojo intenso, bordes netos, ovalada, superficie lisa o lobulada Tras ésta, el

tumor se desarrollará de acuerdo al crecimiento del niño y pronto aparecerán los

signos de involución, la coloración se hace tenue con áreas moteadas grisáceas

que se extenderánde forma centrífuga
4,18.43,49,

La regresión es casi completa en el 95%
4,5,

Y 80%
43 de los casos, sin

lesión residual en un 50% de ellos; en el resto puede producírse cicatrización si

se ha ulcerado o existen telangiectasias superficiales o un saco fibroadiposo

residual 4.16.43,49,

9



Los hemangiomas son lesiones frecuentes de la boca, predominan .en las

mujeres. Los labios y la lengua son las ubicaciones más frecuentes seguidos

por la mucosa. Su tamaño fluctúa entre 0.5 centímetros, al de una macroquelia

verdadera. Pueden ser planos y rosas o elevados y rojos, se ulceran por

trombosis, traumatismo o infección.

Por lo general los hemangiomas linguales se manifiestan como una forma

de macroglosia roja. Los tumores grandes pueden interferir en forma seria en la

masticaclón y el habla 43.

Con frecuencia ocurren secuelas: distorsión del contomo, menoscabo

funcional (el menoscabo de la visión es una consecuencia muy común de un

hemangioma del párpado) y piel con muchas cicatrices ".
HISTOPATOLOGIA: El sufijo griego "ama" implica una hiperplasia

o tumor. Durantesu fase proliferanteinicial los hemangiomas se caracterizan por

una infiltración dérmica y del tejido adiposo de células endoteliales, perlcitos y

células con músculos lisos con lúmenescapilares minúsculos
18.36.46.49.

. El estudio ultraestructuralrevela la presencia de una membrana basal

multilaminada, Progresivamente la lesión se organiza en lóbulos separados por

septas fi~rosos, con vasos revestidos de células endoteliales aplanadas,

menores en número, pero de mayor diámetro y con un incremento de tejido

fibroadiposo intra e interlobular, 4.", y colágeno laxo en la dermis 43.

FISIOPATOGENIA: Desde tiempo atrás se creía que los

hemangiomas eran restos de islas hemangioblásticas embriónicas, con

crecimiento después del nacimiento, seguido de involución subsiguiente

desaparición o reversión de la diferenciación, y con un residuo fibrograso.

Actualmente se entiende en términos de "hemangiogénesis": factores de

crecimiento angiogénicos actúan sobre la piel y, algunos casos raros, sobre las

células endoteHales de las vísceras para fomentar su proliferación.

Posteriormente, durante la 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, o c) la influencia de un

!O
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mensaje inhibidor proveniente de los tejidos conectivos circundantes. Las células

musculares lisas y los pericitos sostienen a las células endoteliales e interactúan

con ellas para mantener la homeostasis vascular. Los factores de crecimiento

fibroblástico (FCF) parecen ser un mediador importante de la nemangíogénesis.

El FCF básico estimula normalmente la prol~eración celular endotelial y la

migración, también fomenta la producción de varias proteinasas conocidas por su

capacidad de degradar la matriz extracelular, un acontecimiento que puede ser

esencial en la hemangiogénesis. La membrana basal multilaminada también

de~.~mpeña un papel en el crecimiento del hemangioma. Los factores derivados

de estromas se. cree que desempeñan un papel importante tanto en el desarrollo

de la lesión como en su involución espontánea secundaria. Como los

mecanismos subyacentes a la emergencia de células endoteliales normales

durante el desarrollo embriónico y durante el crecimiento de los vasos sanguíneos

hasta la edad adulta siguen sin conocerse, el problema de la hemangiogénesis

en el recién nacido está 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

probablemente la proliferación de! endotelio
18.31.36

COMPLICACIONES: La mayorla de hemangiomas son

asintomáticos, no pcr eso están exentos de complicaciones. Las más frecuentes

son las hemorragias ante mínimos traumatismos Y el desarrollo de ulc.eraciones

4,5. Los hemangiomasque afectan órganos Internoscomocolón, recto e intestino

delgado, pueden sangrar y la severidad de la hemorragia digestiva pone en peligro

la vida del pacíente, requiriendo tratamiento inmediato.
~ La ulceración

espon~án.ea y las costras de color negro profundo a menudo coinciden con un

aumento en el recuento de plaquetas y estos cambios son seguidos de regresión,

pero dejan una piel llena de cicatrices. Ocurre hemorragia y dolor ocasionales
lB.

Los hemangiomas subglóticos son tumores benignos de la niñez, sin

embargo, cuando el volumen del tumor interfiere con ia ventilación peligra la vida

Il



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

orificios naturales como la boca, el ano o el tracto respiratorio '. La ulcareción

del labio puede afectar el reflejo de chuper y la deglución
B Cuando los

hemangiomas localizados en el cordón umbilical son voluminosos, pueden causar

muerte fetal por hipoxia, desprendimiento prematuro de placenta y parto prematuro
.. Los ojos pueden estar ocluidos evitando la estimulación luminosa de la retina y

a la larga lIevándolos a su atrofia. El hemangioma periocular invariablemente

amenaza la vista. Hasta un hemangioma pequeño del párpado con un pasaje

visual sin obstrucciones puede afectar la córnea en desarrollo y dar lugar a

Astigmatismo unilateral. Un hemangioma extenso del párpado con extensión

orbital, puede causar obstrucción del eje visual, deformación de la cómea,

infiltración de los músculos oculares y es probable que cree una ambllopía,

estrabismo, exoftalmos y errores de la refracción
",,18,

Algunos hemangiomas cutáneos o viscerales grandes pueden originar

una fístula~ lo que resulta en insuficiencia cardiaca
43, Los hemangiomas

nasales que afectan la porción distal de la nariz tienden a destruir el tabique "'.

Por su importancia cabe destacar la afectación sistémica, sobre todo

asociada a la presencia de lesiones múltiples; los cuales incluyen:

HEMANGIOMATOSIS NEONATAL DIFUSA: Sinonimias:

Hemangiomatosis Neonatal Eruptíva, Hemangiomaíosis Diseminada 5.3~.

Definición" Entidad grave en la que exi5t~n múltiples hemangiomas,

ampliamente distribuidosen piel y órganos internos
5,31. Cuadro clínico: Las

manifestaciones cutáneas ~uelen ser numerosos hemangiomas papulosos,

pequeños, de color rojo o púrpura, en raras ocasiones su número es escaso o

están ausentes, Los hemangiomas internos afectan cualquier órgano, las

localizaciones más frecuentes son hígado 5,22,31.43. traeto gastrointestinal3.5.

0)'0 4.18.31 I 531' t
., pu mones " SISema nervioso central (encéfalo), páncreas,

riñones, glándulas suprarrenal y salivales, meninges y corazón", La

hemangiomatosis puede involucrar únicamente piel, sin afección visceral, y

tener una evolución favorable debido a la autoinvolución de las lesiones ',"

Complicaciones: El proceso suele ser fatal debido a una

12
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insuficiencia cardiaca de alto gasto, obstrucción del tracto respiretorio, yl o

compresión de tejido nervioso central', TratamientQ: El tratamiento con

corticoesteroidessistém;cossolos o junto con cirugía y/o radiaci6n parece haber

tenido buenos resultados 5.

- SINDROME DE KASABACH MERRIT: Sinonimias: Hemangioma

Hemorrágico', Definición: Reconocido por primera vez en 1,940 ", Este

síndrome combina una trombocitopenia profunda y coagulopatia consuntiva con

un hemangioma grande, generalmente congénito
5,18,22.24,43. Cuadro Cllnico:

Las manifestaciones clínicas suelen presentarse .en laetentes menores de 3

meses de edad y en los primeras años de la infancia, pero en ocasiones el

comienzo es más tardío, Los hemangiomas suelen estar presentes en el

momento del nacimiento y característicamente son únicos y de gran tamaño

(más de diez centímetros). Las lesiones vasculares generalmente son cutáneas

y, sólo en raras ocasiones, se localizan en vísceras. La alteración plaquetaria

puede dar lugar a una hemorragia con equimosis, (que se Ipcalizan en el

hemangioma, alrededor de él o aparecen en otras partes del cuerpo), petequias

y rápido aumento del tamaño del hemangioma
5,24, hacia tejidos internos "',

.Fisiopatoaenia: El hemangioma generalmente es, congénito'" La

trombocitopenia se atribuye al secuestro o aumento de la destruoci6n de

plaquetasen el interiordel hemangioma5, Y puede haberconsumo d9 otros

factores de la coagulación
24, Histooatoloaja: Los dat~s acumulados sugieren

la heterogeneidad de este síndrome. Se han hecho pocas biopsias debido al

riesgo de hemorragia, pero los mismos muestran patrones histopatológicos

diferentes', Complicaciones: Se produce una anemia severa por secuestro

de eritrocitos y hemólisis ""', La mortalidad es rara, alrededor del 20 a 30%
1,22, Aproximadamente la cuarta parte de los casos reportados han muerto por

hemorragias Y coagulopatia intravascular diseminada, distress respiratorio,

infecciones o transformaciones malignas ", Si el paciente sobrevive el

episodio de trombocitopenia Y coagulopatia que dura unas cuantas semanas,

el hemangioma seguirá su regresión espontánea "'. Diaanóstico: La
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trombocitopenia puede ser detectada precozmente por lo que hay que buscarla

en lactantes que tengan hemangiomas grandes de crecimiento rápido,

especialmentesi se acompañade equimosis 24., El recuento plaquetario está

disminuido, pero la médula ósea contiene un número elevado de megacariocitos

normales o inmaduros 5 Recuentos de plaquetas siempre son bajos, hay

fibrinopenia severa Y los niveles de factores de coaguiación se observan

disminuidos
5.18,24 Tratamiento: Durante el período crítico, cuando la

coaguJopatía esta presente, los procedimientos traumáticos (punciones) deben

reducirse a los estrictamente necesarios
43, El tratamientoserá la remociónde

hemagiómas y corrección de la coegulopatía consuntiva 22. Es fundamental la

administración de sangre fresca, concentrados de plaquetas, fibrinógeno, plasma

fresco o crioprecipitados
1.24 Se han usado varios tratamientos, algunos

laetentas se curan con esteroides sistémicos 4, Los corticoesteroides por vía

parenteral aceleran la involljción natural del hemangioma y corrigen ta

plaquetopenia 24, La dexametasona o prednisona debe administrarseen forma

intravenosay oral en una dosis de 2 a 8 mg/kg. de peso corporal <3. Algunas

veces la heparina es indicada de acuerdo a la cor.dición clínica y hematológica

d,,1 paciente '.<3. Los agentes antiegregantes plaquetarios como aspirina y

dipiridamoJ, se usan aunque son de poco beneficio en i3sta enfermedad 18.'*3. Se

tia usado también pentoxifi¡i1l8o interferón alfa 4. Si fracasan los esteroides,

puede ¡ntentarsela radioterapia4.:<<4.43. la cirugía con fre~uenciaes poco práctica

y puede llevar a un resultado desastroso <3.

- INSUFICIENCIA CARDIACA DE ALTO GASTO: en el caso de lesiones

muy numerosas o de gran tamaño.

Solo el 1 % puede presentar complicaciones con riesgo vital 4. Conviene

señalar que en estos síndromes el tipo de hemangiomas no se ha estudiado en

fonmaconsistente en su aspectohistológico, y según los autores referidos 26.<3.

las neofonmaciones son predominantemente hemangiomas ( capilar y

cavernosos como se les conoce también). Resulta entonces de mayor
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importancia tenerlos en consideración, siempre q~e se nos presente un paciente

con algún hemangioma 31.

DIAGNOSTICO: Es innecesario hacer una evaluación

diagnóstica extensa en la mayoría de los pacientes con hemangioma superficial.

El diagnóstico se basa en el examen físico 18.31. Raras veces se necesita hacer

una biopsia, a menos que se sospeche un sarcoma o una miofibromatosis infantil

lB. En algunospacientes con masasubcutáneaprofunda,o con posible afección

visceral, el diagnóstico puede ser dificil; la arteriografía ha sido útil en tales casos

5.43,51: el arteriograma muestra un rubor persistente típico, una masa bien

circunscrita sin carga venosa precoz. El patrón es característico 18. la

angiografia es útil en el diagnóstico de hemangiomas maxilofaciales; sin embargo,

actualmente la arteriografía raras veces se emprende para propósitos

diagnósticos ya que pueden usarse otras técnicas de obtención de imágenes

diagnósticas no invasivas, incluso ultrasonograma e imagen dopler de color,

imagen de resonancia magnética, ecografía y exploraciones por tomografía

computarizada 5.8.18,37.43.47.50.

Las lesiones vascu1Eir6s pueden ser fesponsables de un fápido crecimiento

de tumores oculares, el diagnóstico puede ser difícil y debe hacerse en orden

para eVitar cirugías agresivas 8. La endoscopía fibroóptica alta y baja útil en el

diagnóstico de neoformaciones vasculares del tracto digestivo, puede permitir la

identificación de las mismas en todos los casos en que la lesión vascular es

abordable por el instrumento, al mismo tiempo permite hacer el seguimiento de

éstas y tiene un papel importante en ia decisión terapéutica 5'.

Ante un niño con alguna proliferación vascular es importante descartar que

se trate de un síndrome, en donde el hemangioma sea el signo clave: pues

estará en posibilidades de orientar y tratar al paciente en forma adecuada 31.

Una minoría de hemangiomas de todos los tipos están asociados con

malformaciones múltiples, y en algunos casos el diagnóstico prenatal es posible

49. Ver tabla 111.
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TABLA 111

DIAGNOSTICO PRENATAL DE CONDICIONES
ASOCIADAS CON HEMANGIOMAS

CONDICION TECNICA DIAGNOSTICA
Labio leporino y paladar hendido Ultrasonido

Amioplasia Ultrasonido

Inestabilidad cromosómica tipo Wegner Amniocentesis

Inestabilidad cromosómica tipo Maraschio Amniocentesis

Aberraciones cromosómicas Amniocentesis de VelJosidades Canónicas

Craneosinostosis de Herman Pallister Opitz

Craneosinostosis, aptasia radial

Malformación.hemangioma facial

Ultrasonido

Ultrasonido

Dandy Ultrasonido - Amniocentesis

Walker

Displasia Diastrófica

Artrogrifosis Hermann Opitz

Sinostosis Húmero~radjo-cubital

Ultrasonido

Ultrasonido

Ultrasonido

UltrasonidoJarcho-Levin

KHppel-Trenaunay-Weber

Meckel Grüber

Ultrasonido

U!trascnido

Mucolipidosis 11.

Pena Shokeir

Roberts

Amniocentesis de Vellosidades Coriónicas

Ultrasonido

Ultrasonido

Malformaciones Humanas y Anomalías Relacionadas. Stevenson, R.E. et al. <W

TRATAMIENTO: La mayoría de los hemangiomas no requieren

tratamiento y pueden permitirse que cicatricen espontáneamente 18, la revisión
periódica con observación del curso de las lesiones y su medición es la conducta

terapéutica más adecuada 31. En el paciente sin complicacionesgraves o gran
crecimiento que produzca destrucción tisular y alteraciones estéticas Importantes,

la conducta debe ser expectante'. La involución espontánea lleva a mejores

resultados cosméticos finales, tasa inferior de complicaciones y menos

inconveniencias médicas y económicas para la familia, que cualquiera de los
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métodos terapéuticos disponibles 5. Normalmente no se considera la cirugía

hasta la fase involucional, cuando varias secuelas estéticas pueden necesitar

corrección 5.16. La cirugía radioterapia, radiación Grenz, criocirugia, sustancias

esclerosantes y la aplicación de cortico-esteroides tópicos o intralesionales debe

evitarse en hemangiomas no complicados, antes de que el niño llegue a la edad

de 8 años 43. La extirpación de un área de piel poiquilodermatosa cicatrizada.

una bolsa colgante de piel, o un residuo fibroso, está indicada. La reconstrucción

quirúrgica es necesaria si la ulceración ha deformado una estructura (labio, oreja)

durante el primer año y se aconseja recurrir a cirugía estética de reconstrucción

cuando un hemangioma grande ha causado distorsión de los contornos faciales

durante la fase de crecimiento 5.18, La excisión radical o total se realiza en

hemangiomas cavernosos cerebrales accesibles, evitando así convulsiones,

hemorragias y/o efecto de masa (con resolución de estos del 65% 49
Y 72% 20);

si por el contrario las lesiones vasculares no son accesibles quirúrgicamente se

usará radioterapia o tratamiento anticonvulsivante 20,49
Los hemangiomas

localizados en el tracto gastrointestinal sufren sangrados severos por lo que

requieisn transfusionessanguíneasy tratamientoquirúrgico 51.

En algunos casos sin embargo, puede ser necesario la extirpación

quirúrgica precoz (antes de la involución completa), por ejemplo, en el caso de un

hemangioma subcutáneo del párpado que afecta la visión, un hemangioma

Cyrano desagradable ( hemangioma de la nariz) o un hemangioma extenso del

labio. La extirpación precoz radical no debe intentarse ya que puede causar

una corrección excesiva con anormalidad posterior y desfiguración,

Para los hemangiomas alarmantes (los que muestran un curso cutáneo

extenso y rápido con desfiguración estética, una localización que amenaza una

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
tratamiento es obligatorio. Están indicados los esteroides sistémicos:

prednisona o prednisolona a 2 ó 3 miligramos por kilogramo de peso corporal al
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dia. El tratamiento debe continuarse durante poi lo menos un mes y luego

reducirse de forma lenta y gradual los dos meses siguientes. En cuanto la

complicación se controla el esteroide debe suspenderse y dejar que el

hemangiomainvolucioneen forma espontánea 5.8,18,43. La inyecciónintralesional
de corticosteroides con el paciente anestesiado también puede inducir rápida

involución de un hemangioma especialmente útil en pacientes con hemangiomas

en párpados, que tienen alta incidencia de complicaciones '. El interferón alfa

2a se ha usado como fármaco de segunda línea para los hemangiomas

alarmantes (1-3 millones de unidades/m'/dia, por via subcutánea, durante 9-14

meses) En los estudios clínicos iniciales la toxicidad pareció ser baja. Se obtuvo

una buena respuesta en casos de hemangioma supeTiicialenorme, hemangioma

visceral y síndrome de Kasabach-Merrit. Sin embargo, la mejora pareció ser lenta

en comparación con la buena respuesta observada con los esteroides. 18

Para los pacientes que no responden a la corticoterapía puede

considerarse la embolia arterial que da lugar a una mejora inmediata después

de la oclusión de las arterias abastecedoras. Lamentablemente se observa

recurrencia; sin embargo, éste puede ser un tratamiento útil para hemangjomas

aiarmantes, se usa también en hemangiomas subglóticos que no responden a

esteroides, y se asocian con dificultadrespiratoria. La embolia arteria ta~bién es

útil cuando hay aumento del rendimiento cardiaco (este último ocurre sea con

hemangiomas hepáticos multinodulares o con lesiones superficiales cutáneas

abultadas); en cuyo caso mejora el estado hemodinámico. Finalmente la

embolia de hemangiomas es innecesaria antes de la cirugía. Esta situació~ es

bastante diferente a la cirugla de una malformación de flujo elevado (la embolia

arterial es obligatoria antes de la extirpación quirúrgica de una malformación

arteriovenosa) 18,

El tratamiento con láser ( láser de Argón, YAG, fotocoagulación con láser

de vapor de cobre, y láser' de tinción pulsada) puede usarse para extraer

telangiectasias residuales, resección endoscÓpica de hemangiomas subglóticos, y

hemangíomas pequeños y superficiales que afectan los párpados, nariz, labios,

18
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labios, vulva o ano 2.15,18,25,42,43,54. El haz de láser con tinción pulsada penetra

de 0,7 a I milímetro dentro de la piel y, debido a ello, no ha demostrado ser útil

en controlar hemangiomas de más de 3 milímetros de grosor ".

Ruíz Maldonado, R, et al. han tratado hemangiomas orales con

criocirugía con nitrógeno líquido con frente de coagulación tipo macrohisopo de
.

d I 3144algodón y gasa, con resulta os exce entes' .

La radioterapia desempeña poco o ningún papel en el tratamiento de los

hemangiomasdebido a su riesgo carclnógenoa largo plazo 16. Ludell realizó

un estudio donde estimó las dosís absorbidas en los diferentes órganos

(cerebro, ojos, glándulas parótidas y tiroides, estómago, intestino, ovarios;

testículos, pulmón y médula ósea) de 10,000 pacientes pediátricos con

hemangiomas cutáneos tratados con radioterapia durante 30 años. Fueron

sometidos a dosis de 0.06 a 0.48 Gy. con un promedio de dosis absorbidas por

todos los órganos del 32%, a razón que 25% disminuyó el tiempo de

tratamiento y cambió la distríbuclón de los sitios radiados 30.

Tampoco se r~co.mienda usar crioterapia (técnicas de congelamientocon

dióxldo de carbono o nitrógeno líquido) que ha gozado de popularidad desde

hace tiempo. La crloterapía sol~mente reduce levemente la fase ínvolucional,

es dolorosa e induce necrosis y formación de cicatrices. E! tratamiento

esclerosante también es peligroso y deja cicatricesdesagradables ".

MALFORMACIONES VASCULARES

GENERALIDADES: Son anomalías intrínsecas del desarrollo,

consecuencias de errores en la mOrfogénesis, con un índice de recambio

endotelial normal en su historia natural '.

2.

Son transtornos congénitos, presentes en la mayoria de los pacíentes al

nacer, pero algunas veces pueden ser casi Invisibles y desarrollarse en la

infancia, adolescencia o incluso en la edad adulta 4,18, Ni presentan involución

ni exhiben proliferación celular de las células endoteliales y mesenquimales no

19



diferenciadas. Parece haber una anormalidad ael vaso sanguineo más bien que

una anormalidad de la célula endotelial ". De acuerdo con el tipo de vaso

predominante, estas malformaciones se subdividen en: capilares, linfétícas,

venosas, arteriales y combinadas. Resulta Útil, clasificar/as de acuerdo con las

caractarísticas radiológicas de los vasos qua las componen en: da bajo flujo

(venosas y linfáticas) y alto flujo (arteriales y arteriovenosas). En la mayorfa de

casos constituyen anomalías esporádicas, habiéndose descrito ejemplos

ocasionales de transmisión hereditaria, sobre todo de malformaciones venosas
4.

2.1 MALFORMACIONES CAPILARES

En ellas se incluyan las lesiones conocidas como Naevus

Flammeus, Mancha Salmón, las telangiectasias y, constituyendo realmenta
formas mixtas capilares-linfáticas, los Angioqueratomas; se dascriban a

continuación 4.

2.1.1 NAEVUS FLAMMEUS

SINONIMIAS: Angioma Plano, Naevus Maternus, Mácula Materna,

Stigma Metrocelis, Maacula Matricis, Mancha en Vino de Oporto, Malformación

Capilar 4.5,18,24,43.49.

DEFINICION: Es una malformación vascular, constituida por

capilares maduro3,están presentes al nacer 4.24.

CUADRO CLlNICO: Prasentan una incidencia del 0.1-2% de los

nacidos vivos, con una distribución similar entre ambos sexos. Son manchas de

tamaño variable, desde pocos milimetros a centímetros de diámatro, planas,

bordes irregulares y da limites netos, qua crecen en concordencia con el

desarrollo general del niño. El color varía desda rosa pálido a aritematovioláceo

y, generalmente, los de localización facial se tornan más oscuros con la edad, al

tiampo que su superficia se hace nodular, expresión clínica del incremento de la

ectasia vascular ..24.43.49. Hay dos tipos: los localizados medialmente, vistos

comúnmente en la ragión occipital, en el cantro de la cara y los párpados; los

cuales desarrollan con la edad y ia mayoría de los localizados an la cabeza y
el

20

-

t,
cuello, muestran una distribución unilateral, metamérica, en el 85% de los casos
4,49; y los localizados lateralmente, usualmente unilaterales, aunque también

pueden ser bilaterales; se encuentran comúnmente en cara y extremidades, no

regresan con la edad 49. Los de iocalización facial lo hacen preferentemente en

el área de inervación sensitiva de la segunda rama del trigémino, tanto de forma

aislada como asociada a la afectación de otras áreas. pudiando observar con

frecuencia lesiones mUCQsas en continuidad con la lesión cutánea. En

ocasiones se desarrollan gianulomas piogénicos sobre estas lesiones. Es de

destecar que en paciantes con malformaciones capilares faciales podemos

encontrar diversas anomalías de la vascularización ocular, como dilatación de

los vasos conjuntivales, angiomas de coroides y glaucoma 4. El Naevus

Flammeus ocurre en menos del 1% de los infantes. La mitad de las lesiones

invelucionan completamente a la edad de 5 años. Se asocia con

malformaciones de otros vasos sanguíneos, existiendo condiciones asociadas

con Naevus Flammeus, ver tabla IV.

TABLA IV .
- - - . - .. .

CONDICIONES ASOCIADAS CON NAEVUS FLAMMEUS

SINDROME CUADRO PROMINENTE CAUSA

Klippel. Trenaunay-Weber
Hemangiomas cutáneos, venas
varicosas, hemangiomas y fTstulss
artelio-venosas de órganos internos,
hIpertrofia de partes no involucrooas.

Hemangiomas cavernosos subcutáneos
múltiples, hemangiomas
gastrointestinal, flebectasla y
encondromas asociados con
sobrecrecimiento de una extremidad.

MalfOlmaciones vasculares en piel y

sistema nervioso central, convulsiones.

Microcefalia, lipomas cutáneos,
hemangiomas, 40% tienen
hemangiomas intracerebrales.
Talla larga al nacer, macrog!osia,
exoftalrnos, hemihípertrofia,
hipoglicemia neonatal.

Variable
Autosómlco
Dominante

Esporádico

Maffucci Esporádico

Angiomatosis Neurocutlinea Autosómico
Dominante

Autosómico
DominanteBannayan~Zonana

Beckwith.Wiedermann
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Sturge-Weber
Malformación vascular de la piel sigue
la distribución de la rama oftálmica del
nervio trigémino, hemangioma
menlnaco, convulsiones glaucoma.
Hemangioblastoma carabelar,
hemangioma de la retina, ocasional
hemangioma en la cara, pulmón o
hígado
Sobrecrecimlento parcial asimétrico con
hamartomas, tumor en tejidos blandos,
v nevo pigmenti.
Reducción de las cuatro extremidades
microcefalia, retardo mental, labio y
paladar hendido.
Afecdón piel y membranas mucosas,
afección variable órganos internos,
frecuentemente presentan epistaxis.

Autosómico
Dominante

Esporádico

Van Hippel-Lindau
Aulosómico
Dominante

Proteu5 Esporádico

Roberts
Aulosómico

Recesivo

Osler-Hemcrrágica-
Telangiectasia

Stevenson, R:E et al. '"
HISTOPATOLOGIA: En el momento del nacimiento no se

observan alteraciones histopatoiógicas, o son mínimas. Progresivamente se

desarrollan vasos ectásicos en la dermis papitar y reticular, con paredes finas,

endotelio bien diferenciado, plano y sin hiperplasia, sin que posiblemente se

produzca un aumento en el número total de vasos. Mediante técnicas

inmunohistoquímicas se observa una disminución o ausencia de fibras

nerviosas perivasculares en dichos vasos, con una menor capacidad de

~onstricc¡ón, lo que podría conducir a la ectasia de éstos 4,24,43,49,

PATOGENIA: Secundaria a un error en la mOlfogénesis

vascular durante la cuarta a décima semanas de vida intrauterin84,

COMPLICACIONES: Los angiomas coroideos, detectables

por el aspecto que presentan en la exploración del fondo de ojo al ser difusos

(fundus "tomato ketchup"), pueden originar como complicaciones el

desprendimiento seroso de la retina y anomalías en la refracción ocular (hiper-

metropía) que en el caso de no reconocerse precozmente pueden conducir a

ambliopia. La anormalidad ocular más significativa es el glaucoma, casi

siempre unilateral, con mayor frecuencia en los pacientes con lesiones cutáneas

bilaterales pudiendo presentarse en ambos ojos y en aquellos que además

tienen afectación extrafacial. El glaucoma puede aparecer desde el nacimiento,
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manifestándose como buftalmos, o desarrol.larse durante la infancia y

adolescencia. Entre un 30 y 45% de los casos de Naevus Flammeus faciales

asociados a angiomatosis leptomeníngea presentan glaucoma; su desarrollo

parece relacionarse con un aumento de la presión epiescleral, aunque otras

hipótesis incluyen anomalías del desarrollo del ángulo de filtración y

degeneración del trabéculo de la cámara anterior '. La trombocitopenia, el

sobrecrecimiento de tejidos adyacentes y la hemorragia son complicaciones

reconocidas 49.

DIAGNOSTICO: El diagnóstico precoz es fundamental para evitar

el daño ocular irreversible. Aquellos enfermos con malformación capilar

localizadas en V1 serían candidatos de exploración oftalmológica regular que, de

acuerdo con Mulliken, debería realizarse cada 6 meses en menores de 3 años y

posteriormente con periodicidad anuai, considerando que del 15-30% de los

pacientes desarrollan alleraciones visuales graves. Aunque la mayoría de estas

malformaciones se presentan como lesiones aisladas, en algunas ocasiones

constituyen una señal de cuadros más compiejos, por ejemplo: un Naevus

Flammeus en región iumbosacra puede asocíarse a disrafismo espinal y

lipomielomeningoceie '. El examen físico" y la Imagen de Resonancia Magnética

son efectivos para el diagnóstico de esta patologia 5'. La combinación de dos

ayudas diagnósticas como ecografía, y la imagen doppler de color, confirman le

presencia de una neoformación vascular como el Naevus Flammeus, en el área

maxilo facial en ni/'ios, evalúa volumen, diseminación y síntomas, específicamente

la morfología variante de estas estructuras "'.

TRATAMIENTO: En estos pacientes el control del glaucoma

mediante el tratamiento médico es, a menudo, ineficaz, requiriendo

frecuentemente tratamiento quirúrgico El tratamiento activo puede ser

necesario cuando las estructuras vitales se ven amenazadas "'. Los Naevus

Flammeus, en ia mayoría de los casos se presentan como lesiones aisladas. La

pulsoterapia con rayos láser ha revolucionado el tratamiento de neoformaciones

vasculares benignas de la piel, siendo efectivo en niflos de todas las edades
42,<43,
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Lo.s problemas psicológicos que provoca la apariencia antiéstétlca de! Naevus

Flammeus o por la hipertrofia de la mucosa oral afectada, son indicaciones para

el tratamiento, El que se elige en la mayor parte de los casos de hipertrofia del

labio es la cirugía plástica, la crio~irugía es una altenativa 4:1 Se han utilizado

los injertos y tatuajes 5 Otros métodos de tratamiento como criocirugía,

electrocoagulación, radioterapia, tratamiento de Torium X y corticosteroidss no

son satisfactoriosy pueden ser dañinos en niños 43,

2.1.2 NAEVUS FLAMMEUS NEONATORUM

SINONIMIAS: Conocido como Mancha Salmón, Beso de Angel,

Picotazo de la Cigüeña, Nevo de Unna, Nava Telangiectásico o Erithema Nuchae
4,5,43,49

DEFINlcrON: Malformación extremadamente frecuente, que se

detecta entre el 25-40% 4,49
ó 40-70% de los neonatos 43,

CUADRO CLlNICO: Se manifiesta clinicamente como una mancha

o máculas agrupadas, de color rosado o rojo pálido, localizados de forma típica en

la nuca (81%), párpados y la glabela 4,43,49, se blanqueancon la digitopresién,

"intensificándose cuando el niño llora. Las localizaciones en la cara tienden a

desaparece~ durante el primer año mientras que las localizadas en la nuca s~elen

ser más persistentes e incluso permanecen inalteradas en la vida adulta en un

50% de los casos 4. En la mayoría de los casos llegan a ser más notables con la

edad 49,

HISTOPATOLOGIA: Están formados por capilares dilatados que se

localizan en la dermis superficial que pueden tener alteraciones funcionales 43,

PATOGENIA: Para muchos autores supone más un fenómeno

fisiológico que una lesión dermopatológica, especulándose conque representan la

persistencia del modelo de círculación fetal en la piel. Existen evidencias de una

clara influencia genética, con un patrón hereditario autosómico dominante 4.

COMPLICACIONES: Se ha descrito su presencia en una gran

variedad de síndromes malformativos, pero dada su alta incidencia en la

población general, no parece existir ninguna relación patogénica <l.
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El examen fisico tiene un papel importante en elDIAGNOSTICO:
, 24

diagnóstiCo.

TRATAMIENTO:

I '
43 49

manchas S8 mon , .

No se requiere tratamiento activo de las

3 ANGIOQUERATOMAS:2.1. .
' Neviforme, Naevus

SINONIMIAS: Angioqueratoma Clrcunscnto o
4,35

,

óf Hemangioma VerrugosoFlammeus H.pertr ICO,
'vasculares hiperqueratósicas,

DEFINICION: Lesiones ,

asocian la presencia de la lesión vascular conmalformaciones verdaderas que .
I H Iwig realizaron un estudio. 'te4 Impena Y e

hiperqueratosls promlnen .'
s ara diferenciarlas en dos tipos de lesiones:histopatológicominUCIOSO de esta, p

,
d dera malformación capilar-ERRUGOSO' Congémto, ver a

- HEMANGIOMA V '
xl' nde hasta el tejido celular.. el ue la ectasia vascular se e lelinfátlca, en q

,

'
o máculas rojizas quedesde el nacimiento com

'subcutáneo. Presentes

h'perqueratósicas, con limites netos Y
progresivamente se hacen más oscuras e

"de forma característica localizadosen las pI,e.rnas. . ue la ectasia vascuiar
QUERA TOMAS: Lesiones adquiridas en lOS q

,

- ANGIO
." d vasos ectásicos superficiales, da paredesse ¡¡",,¡taa la dermis papllar, grupo e

.' ',13,35 Se presentan como
delgadas cubiertas por epidermis hlpequeratoslca .

de tamaño que
lesiones cutáneas de color variable entre rOJooscuro Y

negro,

d" tro 'oscila entre 1-10 mm de lame,
d er evidente clínicamenteDebido a que una iesión vascular pue e no s ,

dnsidera en la actualidad a to as
hasta la adolescencia o la edad adulta se co

4

estas lesiones como malformaciones
verdaderas,
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CUADRO CLINICO: Se distinguen las slguienles variedades:

2.1.3.1. Anaioaueratoma de Mlbelli

Definición: Enfermedad algunas veces familiar por lo

general se inicia durante la infancia. El modo de herencia permaneceincierto

", probablemente transmitidos según un patrón autosómico dominante '.
Cuadro cHnico: Se caracteriza por pépulas y nódulos

verrugosos de 1--8 mm, rojos o púrpuricos 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 sabañones
43.

ComDlicaciones: Pueden presentarse ulceración en la

punta de los dedos" Los nódulos sangran abundantemente con los

traumatlsmos, después de lo cual pueden involucionar '.

Tratamiento: La electrodisecac;ón o crioterapia puedsn

utilizarse en el tratamiento de pequeñas lesiones '.".

2.1.3.2 Anaioaueratoma de Fordvce

Sinrmimian: Angioqueratoma de! Escroto
4..13.

Definición: Malformación vascular hiperqueratósice, que

se observa principalmente en al escroto
4.43,

Cuadro CHnico: Por lo general se presenta en pacientes

mayores 30 años de edad, puede verse en adolescentes como múltiples

tumores vascuiares pequeños, rojo brillante, con frecuencia queratósicos

locelizados en el escroto. También se presentan sobre la vulva ".
Diaanóstico: Se basa en el examen flsico. El diagnóstico

diferencial incluye: Angioqueratomas de Fabry, por aparecer primero sobre

escroto (véase discusión posterior) ".
Tratamiento: El tratamiento con electrodisecación puede

hacerse con propósitos cosméticos"
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2.1.3.3 Anaioaueratoma CarDOnaDlffusum

Sinonimias: Enfermedad de Fabry ',".

Definición: Es una alteración congénita del metabolismo

de los glicolipidos que se hereda de forma recesive ligado a X, con mayor

predominio en varones y variable en las mujeres portadoras 43

Cuadro clfnico: En general las manifestacionas clinicas

iniciales aparecen durante la niñez como frecuentes episodios febrilas sin

explicación, con ataque intenso al estado general. Las lesionas cuténeas

comienzan antes de la pubertad y aparecen profusamente sobre genitales,

caderas, glúteos y muslos; después 56 desarrolla sobre las regiones umbilical e

inguinal, codos, dedos y mucosa oral. Consiste en pépulas de 0.1-3

milímetros, de color rojo oscura a negro azulado con superficie

hiperqueratósica. En mucosas y conjuntivas pueden existir telangiectasias con

frecuencia se observan tortuosídades de los vasos conjuntívales y retinianos,

edema reti~iano, catarata capsular posterior e inflamación de párpados, estan

presentes opacidades comeales características, detectables mediante lémpara

de hendidura. También puede haber aiteraciones vasomotoras, episodios de

sensación grave de quemaduras y parestesias de las manos y pies,

hipogonadismo, hipohidrasis, limitación de la movilidad de articulaciones, signos

neurológicos e hipertensi6n, episodios recidivant8s de ~ebre y dolDr intenso en

extremidades inferiores, cianosIs y entema acra! 543, El síndrome completo

sólo se presenta en niños ".

Histooatoioaia: En el microscopio óptico estos

agioqueratomas aparecen como espacios vasculares dilatados, tapizados por

endotelio y llenos de sangre. Con tinción de Sudan y PASo se observan

depósitos de lípidos granulares en macrófagos dérmicos, fibracitos y células

endoteliales '.

Fisiooatoaenia: La alteración bioquímica es una

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

Ceramide Trienxósido en tejidos '.". especialmente pequeños vasos" y

eliminación masiva por orina 5.
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ComDlicaciones: En general la muerte se presenta hacia

los 40 años de edad, debido a Insuficiencia Renal o Cardiaca "',

Diaanóstico: El diagnóstico se confirma en el sedimento

urinario y el aspirado de médula ósea, por la presencia de células birrefringentes

que contienen lípidos. Los signos oculares y los cambios que se encuentran en

la piel yen los especimenes de biopsia renal también son característicos "',
Tratamiento: No hay un tratamiento eficaz, El alivio

sintomático del dolor puede obtenerse con analgésicos o con fenítoína '"

2.1.3.4. Anaioaueratoma Circunscrito

Sinonimlas: Angioqueratoma papuloso solitario "
Definición: Lesión vascular hiperqueratósica, localizada de

manera típica en extremidades inferiores 4.

Cuadro clfnico: Esta malformación en general se presenta

desde el nacimiento >,35,"', pero puede aparecer durante la lactancia y los

primeros años de la infancia, y aumentar de tamaño en la adolescencia 5,13.35.

Con mayor frecuencia se observa sobre las extremidades inferiores, Inicialmente

sólo se ve el componente vaseular, formando una ó multiples placas que miden

menos de uno a dos centímetros, o más de diámetro, Las placas estan formadas

por t.umores "tipo caviar" irregulares, pequeñas, rojo OSCUiOa azul-negro;

superticie se torna queratósica y gruesa en forma progresiva 43.

HlstoDatoloaía: En al estudio histopatológico se observa

amplia proliferación vaseular dermohlpodérmiea variable, algunos dilatados

revestidos por endotelio normotípico, En las zona más superficiales hay trombos

fibrinohemáticos que distienden la dermis papilar, siendo rodeados por

prolongaciones de epidermis acantósicas e hiperqueratósicas, Se agregan

sectores erosivas con costras hemáticas 13.35.

ComDllcaciones: Presentan sólo ocasionalmente sangrados

ante traumatismos mínimos 13.35.43, y con frecuencia se infectan en forma

secundaria, Pueden relacionarse con malformaciones vasculares preexistentes
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que incluyen el Sindrome de Klippei Trenaunay Weber, No hay tendencia hacia

la involución espontánea 43.

Diaanóstlco: La arteriografía es una ayuda diagnóstica

que muestra malformación angiomatosa sin fí~tula arteriovenosa con techo

trombosado; también se utiliza la biopsia 35.

Tratamiento: El tratamiento indicado es la extirpación para

lesiones pequeñas 5.43. La criocirugía, aunque no es curativa, puede reducir

los componentes vasculares y queratósicos de las lesiones grandes "',
HISTOPATOLOGIA: En el estudio histopatológico se observa

ectasia de las vénulas posteapilares de las pepilas dérmlcas, con

hiperqueratosis epidérmica suprayacente 4.

DIAGNOSTICO: El examen flsico, la biopsia y la arteriografia

son útiles, Revisión de las variedades en el Cuadro clínico por individual "
TRATAMIENTO: Revisar las variedades descritas en el

Cuadro clínico individualmente.

2.1.4 CUTiS MARMORATA TELANGIECTASICOCONGENITO:

SINONIMIAS~ Flebectasia Congénita Generalizada, Flebectasia

Congénita, Uvedo Reticularis Congénita, Navo Vascular Reticulado o Slndrome

de Van Lohuizen
4.5.49.

DEFINICION: Término descriptivo que significa "piel marmórea"

"', Es una afección vascular benigna " congénita rara, caracterizada por la

presencia de una erltrocianosis reticulada, problemas vasomotores y a veces

anomalias viscerales y vasculares profundas ", No es en sí un diagnóstico

específico, sino un fenómeno vascular que se presenta como descoloración

cianótica que rodea áreas de palidez central ",

CUADRO CLINICO: Se caracteriza por presentarse con una

distribución localizada, segmentaria o generalizada en ocasiones asociados a

ulceraciones, manchas rojo violáceas lineales, deprimidas, o un patrón de piel

29



reticulado que se encuentra principalmente sobre tronco y
extremidades ...!I,38.0&9.

El patrón reticulado da la impresión de red de pescador, y las IInaas se separan
uno a cuatro centrmetros. Estas dimensiones indican que los vasos afectados

son más grandes y más profundosque los plexos venosos subpapilares .c8.

Las manifestaciones cutáneas de la cutis marmorata pueden presentarse

en tres grupos: a) Variedad fisiológica ó Cutis Marmorata: este patrón

fisiológico de piel es frecuentemente observado en niños, jóvenes y
mujeres como

una respuesta normal al frio. Es un fenómeno transitorio que consiste en una

cianosisreticular de un patrón mixto azul-rosado que' aparece con la exposiciónal

frío, y desaparece con el calentamiento. El componente cianótico es debido a la

sangre venosa y el rosado a la disociación incompleta del oxígeno debido al

enfriamiento. En la piel del recién nacido astructuralmente madura protegido por

una capa lipida ( Vemix caseosa), que se desprende en las primeras horas,

dejando un erítema y luego un patrón parecido al Cutis marmorata, esto es

fisiológicamente normal y refleja la innestabilidad vasomotora por inmadurez del

recién nacido. Es extremadamente pronunciado en niños con Síndrome de

Down, Trisomia 18,ó hipotiroidismo.

b) Livedo Reticularis: a diferencia de la Cutis marmorata ésta no

desaparece con los cambios de temperarura. Pradomfnan en mUjeresentre los 25

y 45 años de edad y se acompaña de ulceraciones. Puede ser una

manifestacióntemprana de periarteritisnodosa o de otros desordenes vasculares.

c) Asociado a otras enfermedades: La livedo sa desarrolla en parches, y

puede asociarse a Escleroderma, Trombocitopenia Idiopática, Artritis

Reumatoidea, Lupus Eritematoso y Púrpura Trombocitopénica Trombótica. Es

importante mencionar que la Cutis Marmorata puede asociarse a otras

condiciones. Ver tabla V.
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TABLA V
CONDICIONESASOCIADAS CONCUTISwíkMORATA

..

SINDROME CUADRO PROMINENTE CAUSA
Aprosencefalia Holoprosencefaliaalobar Autol6mico

Receslvo ?
Cromosomal

Down Trisomía 21

Christian-Jonhson-

Angenieta

Hipotiroidismo congénito

De Lange

Zinsser-Engman-Cole
(Disqueratosis congénita)

Facial- Torácica-Genital

Facies caracteristicas, pérdida de la piel
de la nuca, cutis marmórata, retardo
mental.
Bajo peso al nacer,
disgamaglobufinemia, microcefalia,
livedo reticularis, dermografismo.

Letargia, dificultad en la alimentación,
constipación, llanto ronco, lengua
grande, apariencia tosca.
Retardo mental severo, microcefalia,
conjunción de cejas, aletas nasales
antevertidas, labios delgados
antevertidos, defectos de las
extremidades y cardíacos.
Hipoplasia de piel y mucosas,
hiperpigmentaci6n de la piel,
hiperhidrosis/hiperqueratosis de palmas..
y plantas, pancrtopenia progresiva y
muerte en la vida adulta secundaria a
esta última o neoplasias.
Facies inusual, pectus excavatum,
anomalías genitales, uñas hipoplásicas.

Rec~sivo
Ugado a X

Golab;-!to-H.II

Klippel- Trenaunay-Weber

Rothmund-Thomson

Rett

Stevenson, RE. et al. 48

R~tardo mamal, rr.icro~fa1ja, sutL:/Q
metópica frontal, fi3ura superficial
párpados, dientes grandes,.. orejas
antevertidas, pelo desprendib!e, cutis
marrnorata.
Lesiones vasculares que involucran piel
y órganos intemos, sobrecrecimíento de

extremidades.
Poikiloderma, retardo mental y del
crecimiento, cataratas después de dos
años, desarrollo de cáncer en la piel y
sarcomas osteogénicos.

Afecta solamente mujeres, pérdida
gradual de la destreza y regresión
mental microcefalia, convulsiones,
desórd~nes del movimiento (ej: manos
retorcidas).

31

incierto
P~ser

Heteroo'neo

Heterogéneo

Desconocida

Heterogéneo

Autosómíco

Recesivo ?

Esporádico

Autosómico

Recesivo

Incierto



HISTOPA TOLOGIA: El est'Jdio histopatológico revela la

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

venosos en la hipodermis, de ahi que pueden incluirse dentro de las

malformaciones venosas 4.

FISIOPA TOLOGIA: Muchas de las condiciones asociadas 'con

Cutis marmorata son hereditarios. El mecanismo fisiopatológico no es

conocido. Puede deberse a un incremento de la viscosidad sangulnea, ó

cambios en los vasos sanguineos que retardan el fiujo de sangre a través de la

piel. A veces estan presentes complejos inmunes, pero no significa que sea

una enfermedad mediada por ellos 49.

COMPLICACIONES: Se ha descrito presencia de hipoplasia de

la extremidad afectada y, más rara, la asociación a defectos longitudinales de

los miembros, glaucoma y retardo mental '.

PRONOSTICO:

enfermedades asociadas
5,49

Depende o no de la presencia de otras

TRATAMIENTO: Control de la enfermedad suprayecente y evitar

la exposición al fdo ". Aunque tiende a presentarse una mejoria gradual,

sobre todo al wimer a~o, persisten un cierto grado de atrofia y 'esionas

vasculares en la edad adu]ta 4, Las ulceraciones se tratan conservadoramente,

algunos casos se ha propuesto e! uso de antic08¡;uJantes de bajo peso

molecuiar 49.

2.1.5. TELANGIECTASIAS:

GENERALIDADES: Se incluyen dentro de este grupo atendiendo

al tama~o de los vasos afectados. El término tetangieotasia hace alusión a la

presencia de vasos cutáneos superficiales visibles. Miden 0.1-1 mm. de

diámetro y pueden ser de origen capilar, venular o arteriolar. De acuerdo con

su apariencia clínica se dividen en simples o lineales, arborescentes, en ara~a y

papulosas. Los principales cuadros telangiectáslcos malformativos son: '.
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2.1.5.1. Sindrome de Rendu-Osler-Weber

Sinonimias: Telangiectasia Hemorrágica Hereditaria,

Enfermedad de Rendu-Osler-Weber
'.5.".43,,,.

Definición: Enfermedad familiar rara, se presenta como un

rasgo autosómicodominante
4,5,24,43,49 Prácticamentepuede afectar cualquier

órgano interno 43

Cuadro clinico: Presenta dos periodos: a) Hemorrágico:

que comienza en la infancia y lo más destacado son las epistaxis. b)

Telangiectásico: que se observa en la edad adulta, y se destacan telangiectasias

y peque~os hemangiomas en le mucosa de los labios y de la lengua ".

Caracterizada por malformaciones vasculares en diferentes tejidos:

- Telangiectasia cutáneo-mucosas: (alrededor de las uñas, lengua, labios, velo

del paladar, mucosa yugal, membranas mucosas del sistema respiratorio,
. 4562-449 d .' . 2<1

genitourinario y gastrolntestmales
.., . .) responsables e glnglvorraglas ,y

cerca del 98% de los pacientes que la padecen presenten episodios recurrentes

de epistaxis 6, las hemorragias nasales y bucales suelen ser los signos ¡'niciales

43.

-Fístulas arteriovenosas pulmonares, aproximadamente el 15% de los afectados

la ddsarrollan en el transcurso de sus vidas y estan propensos a varias

complicaciones principalmente por sangrados: hemoptisis Y
hemotórax

espontáneo a, se observa además disnea, cianosis e hipocratismo digital
24.

- Talagiectasias digestivas y malformaciones arteriovenosas. favoreciendo la

apariencia de esclerosis hepatoesplénlca, hematemesis Y melena" Las

lesiones anglomatosas múltiples en el tubo digestivo ocasionan hemorragias

mínimas y severas", en un 12%de pacientes con este problema
49.

Histopatoloaia: El cuadro histopatológico muestra vasos

sanguíneos grandes de pared delgada, en la dermis
43.

Complicaciones: La complicación más importante es ta

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

puede originar en nariz, boca, tubo digestivo y pulmones
5. Las fístulas
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arteriovenosas pulmonares se complican con hemoptisis en el 25% de los

casos, o menos frecuentemente hemotórax espontán eo ' la h ., . emorragla
digestiva en el nir'\o puede poner en peligro su vida y el diagnóstico adecuado

es fundamental para su tratamiento ".
Diaanóstico: El diagnóstico es sencillo por sus caracteres

y la concomitancia de otros familiares afectados 16,24.
La cardioangiograffa puede

ser útil 3.

Tratamiento: los pacientes con sintomas leves no

requieren tratamiento. Por razones estáticas pueden destruirse les

telangiectasias cutánet;is. Los pacientes con anemia secundaria al sangrado

nasal deben recibir tratamiento de reposición de hierro. El tratamiento

preventivo de ia epistaxis debe valorarlo el otorrinolaringólogo. la

escleroterepia de telangiectasias con las ventajas del empleo de catéteres

aseguran canalización perfecta de la vena, evita extravasación y permit~

abordar el vaso con la aguja moviéndose libremente en cualquier dirección con

el sistema "air-block" ". En la Telangiectasia Hemorrágica Hereditaria, la

presencia de una fistuia arteriovenosa pulmonar única, es indicación de

tratamiento quirúrgico, debido a la tendencia que tienen al crecimiento, con

empeoramiento de Ics sfntornas y '3: riesgo e!evado de presentar

compi:caciones', ai igual que lesiones iocalizadas 8n el tracto digestivo 5.

2.1.5.2. Ataxia Telanaiectasia:

5inonimias: Enfermedad de Louis Bar 4,43,49

Definición: Enfermedad neurocutánea genética, transtomo

multisistémico heredodegenerativo que se transmite como un rasgo autosómico

recesivo '.43.49. Cuadro que asocia la presencia de telangiectasias de aparición

en la primera infancia. con ataxia cerebelosa progresiva e infecciones

respiratorias recurrentes secundarias a defectos en los mecanismos de

vigilancia inmunológica '.
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Cuadro Clinico: En este transtomo complejo se asocia

una alteración inmunológica específica con degeneración cerebelosa

progresiva, telangiectasias en la conjuntiva bulbar, y en la piel, y alta

incidencia de neoplasias ( sobre todo linfomas, usualmente del tipo B); tumores

cerebrales 17, bronquiectas;as 43, pueden ocurrir leucemias rl, Los nir"los

afectados tienen déficits inmunológicos, que incluyen un dafecto de la

hipersensibilidad retardada, lo que sugiere una dlsfunción del timo. Las

manifestaciones neurológicas suelen aparecer en el lactante. Lo! niflos

afectados empiezan a andar más tarde, y siempre con una marcha atéxica.

En estad íos posteriores aparecen disartria, nistagmo, temblor intencional, y

coreoatetosis. los reflejos tendinosos estan disminuidos o ausentes. Es muy

típica una anomalía de los movimientos oculares: los ojos no pueden moverse

voluntariamente, pero conservan los movimientos ¡nvoluntarios (apraxia

oculomotora). Las aiteraciones cutáneas son normalmente evidentes a los 5

ar'\os de edad; consisten en telangiectaslas en la conjuntiva bulbar, así como en

los pliegues nasolabiales, el pabellón auricular y las fosas cubital y poplitea.

las manifestaciones clínicas del déficit inmunológico son muy variables:

algunos nir'\os tienen infecciones pulmonares, óticas y sinusales recurrentes

desde ia infancia, otros no muestran susceptibilidad alguna a las infecciones.

El tejido amigdalar esta disminufdo o ausente, norn;.almente no se palpan

ganglios iinfát!cos. Los déficits neurológicos dan lugar frecuentemente a

escoliosis en la segunda infancia, cuando los nirlos ilegan a la adole~cencía, la

marcha sin ayuda se hace imposible. En los estadios finales da la enfenmedad

se .puede observar una demencia leve 5. Otras manifestaciones consisten en

encanecimiento dífuso del cabello, hiperpigmentación e hipopigmentación, con

atrofia cutánea y telangiectasias similares a la poiquilodenmia, albinismo parcial,

vitiligo y manchas café con leche aisladas ".
ComDlicaciones: A menudo la muerte se debe a

enfermedad pulmonar, insuficiencia respiratoria, una infección o una neoplasia

(tumores malignos linforreticulares) 5."
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Diaanósticc: Se basa en el examen fisico, Los hallazgos

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

disminución de las IgA e IgE en plasma, descenso en el número de linfocitos

pequeños circulantes, disminución o ausencia de reacciones de

hipersensibilidad retardada a inyección intradermica de antígenos de candida o

de parotiditis, Nivel sérico de Alfa-feto-proteína suele estar elevedo, Realmente

estas pruebas sirven para diferenciar este cuadro de la Ataxia de Friedreich '.

El fracaso en el diagnósticode Ataxia Telangiectasia en infantes con !infoma o

Jeucemia puede resultar en radioterapia con dosis convencionales, el cual está

contraindicado en pacientes con este síndrome 17,

Tratamiento: El tratamiento se reduce a un control rápido

de las infecciones asociadas, con antibióticos profilácticos en infecciones pul-

monares 43, La inmunoterapia con IgAe IgE séricos y con factor de transferen-

cia puede ser útil 5.

2.1.5.3. Anaioma Seminainoso:

Sinonimias: Hemangioma Serpinginoso 43,

Definición: Descrito por Hutchinson a finaíes del siglo

pasado 4. Probablemente este transtorno vascuiar raro se hereda como un

rasgo dominante ligado a X, í90%) 4.43,

Cuadro Clinico: Clínicamente las lesiones comienzan en

la infancia con localización preferencial en extremidades inferiores y glúteos,

La lesión característica consiste en pápulas rojo o púrpura de 1 mm de

diámetro, puntiformes, que se agrupan formando piacas, aSintomáticas, que no

blanquean completamentea la presión 4,43, Durante un período de meses o
años, algunas afecciones retroceden mientras se desarrollan nuevas lesiones 43,

Histoaatoloaia: Histológicamente los capilares dérmicos

superficiales están dilatados 43.

Diaanóstico: Para estabiecer el diagnóstico se utiliza la

historia natural de la enfermedad y al examen físico 43,
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Tratamiento: El tratamiento con láser graduable de
é' ".

'
con n"trógeno líquido puede realizarse por razones est tices.8n1n1naso

'

2.1.5.4. Telanaiectasia Generalizada Esencial:

Definición: Entidad que se incluyen en el grupo de

telangiectasias, se presenta con más frecuencia en mujeres, comenzando en la
. 4

infanciatardía o adolescencia, , .

Cuadro Cllnico: Ciinicamente consiste en telanglectaslas
b ' f 'res5.43 De

á menos extensas en m;em ros In ano .lineales agrupadas, m s o

acuerdo a su presentación clínica y etiología se subdividen dos grupos:
De aparición unilateral:

2.1.5.4.1. Sindrome de la Telanaiectasia Nevoide Unilateral:

Definición: Afecta a les niños con mayor frecuencia.

Se han informado casos congénitos y prepuberales, Los transtcrnos en los
t d amo la gestación, enfermedade los títulos de estrégenos estan aumen a os, e

~~Pática y tratamiento hormonal de estrógenos se relacionan con este

síndrome
5,43,

. CII' nl'camente la telangiectasiaCuadro clínico:
. . runa placa'-línear extensiva de
nevoide uni!aters! $8 caractenza

po.
.

teI2r'!giectasias, en general uni¡aterai, que se presenta sobre ~i dorso, su~enor,

cara cuello y extremidades superiores. El padecimiento es aSlntomátlco .,

Fisiooatoaenia~~ Parece ser un defecto del

desarrollo dermatomal en el cual hay incremento de los receptores cutáneos de

t . 5,43
estrógenos Yproges agenos .

Diaanóstico: Este se confirma al encontrar un

mayor número de receptores de estrógenos Y progesterana en la piel afectada

43

Tratamiento: El maquillaje cosmético es el manejo

de elección 43.
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Además de formas hereditarias

2.1.5.4.2. Telanaiectasla Hereditaria 8enlana:

Definición: Malformación vascular hereditaria, de

carácter autosómico dominante.

Cuadro cHnico: Se caracteriza por la presencia de

telagiectasias iineares y punteadas que se localizan sobre el dorso de las manos,

rodillas, pecho superior, cuello y cara.

Diaonóstico: Clínico con ayuda de la historia de la

enfermedad y familiar.

Tratamiento: Se hace por razones estéticas, consiste

en electrocoagulaci6n
43,

2.2 MALFORMACIONES LINFATICAS:

SINON!MIAS: Higromas Quísticos y Linfangiomas
'.5,,,.

DEFINICION: Consisten en canales linfáticos y quistes revestidos

de un endotelio linfático normal, de varios tama~os y formas, distribución

generalizada o localizada. La mayoría son evidentes en el momento del

nacimiento o lo hacen en los primeros años de la vida, adolescencia o aún

después
4,')

CUADRO CLINICO: Se diferencian dos lipos morfclógicos:

Malformaciones macroquísticas de implantación profunda (subcutáneos), en

forma de masas de gran tama~o y consistencia blanda, firmes, bien definidos; Y

malformaciones microquísticas superficiales a menudo manifestándose como

vesiculas translúcidas, pequeñas. Lo más frecuente es que aparezcan como

formas combinadas (de las cuales se habló previamente malformación capilar-

¡infática), localizándose preferentemente en región cervico-facial, cavidad oral

(95% aparecen en la lengua antes de los 10 años de edad), axila, tórax, periné
y

extremidades. De manera típica suelen aumentar de tamaño, coincidiendo con

procesos infecciosos 4,43,
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HISTOPATOLOGIA: En el estudio histológico se observan

espacios dilatados de pared delgada en la dermis papilar ", con cantidades

variables de estroma fibroso intermedio '.
FISIOPATOGENIA: Las malformaciones linfáticas resultan de la

finfestasis progresivay dilatación de vasos linféticos malformados '*3.

COMPLICACIONES: Un traumatismo leve puede producir

hemorragia dentro de las vesículas. Los episodios irrfiamatorios febriles e

infecciones son las complicaciones más frecuentes de los linfangiomas linguales

"'. La lengua se agranda y el hablar y el deglutir se torna difícil '."'. Si el tumor se

localiza en tórax, al crecer puede haber compresión traqueal y afección

respiratoria 5,

DIAGNOSTICO: La historia clínica y el examen físico es lo más

importante para establecer el diagnóstico "'. La transiluminación hace evidente

el contenido liquido de las lesiones. La punción con una aguja gruesa confirmará

el diagnóstico "'. Sin embargo es preciso conocer la extensión del proceso, las

radiografías y la tomografía axial computarizada demostrarán afección

intratorácica al menos en el 10% de los pacientes '. Cuando evaluamos tumores

en cuello, la biopsia puede ser necesaria para establecer el diagnóstico "'.
TRATAMIENTO: Los linfangiomas no desaparecen en ferma

espontánea. l.as maliormacionas microquísticas supelliciaies pueden tratarse

con electrocoagulación <43, Con frecuencia las macroquísticas requieren cirugía
5,43, radioterapia o corticosteroides, Apesar de la excisión' quirúrgica,

generalmente hay recurrencia debido al componente profundo restante. La

terapia del láser es eficaz en algunos casos ".

2.3 MALFORMACIONES VENOSAS

SINONIMIAS: Flebangiomas '.

GENERALIDADES: Las malformaciones venosas (de fiujo bajo) y

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

embargo, a menudo se confunden, lo que da lugar a procedimientos diagnósticos

I
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innecesarios y decisiones terapéuticas incorrectas latabl. VI

d<f <

< a muestra I

IerenCJas evidentes entre estos d f
as

.
os 'pos de anomalías superfic.

vasculares, y 105pnncipios generales del manejo y tratamiento 18,

lales

Definición

Presencia al Nacimiento

Crecimiento subsiguiente

Hallazgos clínicos

Estado Hemodinámico
Estado Hemático
Estado Cardfaco

Histopatorogia

Arteriografía

Coíor azul, lámina de
f1ebe~asia o masa fría azul
esponJoso, fácilmente aplanada
por presión, agrandamie!lto
cuando la !e-sión e~
~~pendiente.No hay soplos ni
.emblores, fjebolitospa!pables.

Callado
COagulopatfa consuntivB local
Normal

Capilares y canales venosos
grandes, irregulares, ectásicos,
en ~na red compleja. La
relacIón de células parietafes a
endoteliales no aumenta en
proporción al tamano del vaso
como en el tejido normal. S~
observan trombosis y tlebotitos
No tiene valor, necesita se~
s~pe~lect¡va para
vlsuallzarse; en la tase venosa
tarclfa se observa opaCificación
en fOlTlla de uvas. No hay
mancha parenQuimal.
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MALFORMACIONES AV

Indispensable, la arteriogratía
selectiva de detecta arterias
a~astecedoras agrandadas Y
nidos. Carga venosa precoz.
No hay manchas en el
parénQuima

~
I

I

I

~

Flebografia

MALFORMACIONES
VENOSAS
No es obligatoria, pero
visualiza 'i demuestra venas
superficiJ3lesdisplásticas Y el

estado del sistema ~noso
profundo.
La manera más simple de
investigar una anormalidad
venosa.
MliYúiu especialmente en los
ninos, (no duele). En la
mayoría de los casos
reemplaza a la flebografía.
Permite el estudio de venas
~ales y profun~as.
Demuestran la extensión de las
malfolTll8ciones profundas,
(músculos, huesos).

H!persef'lal con IRM T2.
Algunas veces implicados
(geódico). Sobrecrecimiento
de extremidad p;.¡ooe ocurrir

con el Sindrome de Klippel .
Trenaunay.

Lentamente progresivo. Distro-

fiente, desfigurante, pero no po
tencialmente fatal.

.. TABLAVI
COMPAAACION

D~':S
CARACTERISTICAS DEMALFORMACIÓNES.

OSAS Y ARTERIO- VENOSAS

MALFORMACIONES
VENOSAS

Canales venosos anómalos
son ectásicos y dispiásicos co~
afección de la pared capila;.

Deriva?ión arterio-veno'
comumcaciones anorma~~
soslayan el lecho capilar' se
desarrolia un nido que atrapa I
abastecimiento de .e

arterias.
vanas

Siempre (algunas veces como A
plélC8azul pálido)

,Ig.u~as veces, puede ser
r~vJslble y desarrollarse en la
mñez, Con frecuencia presenta
una etapa callada (pseudo-

Ag d
hemangioma)

ran amlento lento hasta la -
pubertad,

Curso progregjvo
agrandándose y extendiendo~
durante toda la vida

Pla.C8 o masa rojo-violácea
caliente con pulsaciones
soplos, temblaras. Vena~
crecie,ntas, tensas, tortuosas de
d~naje. Tumefacc.ión,
hIpertermia aumentan
progresivamente. Ulceras
ISQuémícas dista les, dolor,
hemorragia.
Activo
Normal
Aumento del rendimiento
cardíaco. Puede ocurrir ICC.
Canales venosas y arteriales.
con paredes gruesas pero el
espesor varía de un sitio a otro
en el mismo vaso. Fíbrosis de
la dermis circundante.

Anglografía por punción directa

Ulirasonido Dopp!er

TAC
IRM

Huesos

CUfS()

Manejo y Tratam~ento

Para las extremidades, v~ndaje
elástico a presión desde la
¡;if¡ez. pruebas de coagulac;ón,
Se usa Etnibloc. un agente
fibrosico para secar IJ ap'a"ar
las l~ion8s asponjosas

y para

preparar a ia extirpación
quirúrgica ( resección paíCia!

mayormente). Requiere manejo
durante toda la vida.

G
liS

elmetti, C.

MALFORMACIONES A-V

No tiene valor.

Puede ser útil, pero la
artenografía digital es más
común.
MüYútil.

las
invaso'ras

en vac{o con

Demuestran
malformaciones
profundas. Flujo
IRM
Algunas' veces afectadoS
(hemQrragia). Puede ocunir
crecimiento excesivo de

extremidades con el Síndrome
de Parkes-Weber.
Grave, amenaza para la

función Y potencialmente fatal,

Desfigurante, hemorrégico,

precipitada por factores
hormonales (pubertad, emba-

razo) y traumáticos

No hay ligamentoarterialsin
excisión parcial. Medidas
conservadoras 51 es posible
(etapa t:aiJa1a). Calcetines de
soporte elástico para las
extremidades. No dar
tratamiento con láser,
esclerosame o crioterapia.
Resección radical (Si es

posible) después de embolia
arterial selectiva (O embOlia

solamente)

DEFINICION: De acuerdo con Young, puede clasificarse en:

defectos en su curso, posición Y número; anomalias valvulares;
aplasia,

hipoplasia Y obstrucciones congénitas de venas profundas; venas ectásicas Y

anómalas, incluyendo venas varicosas congénitas, flebectasias Y
displasia

41



po

varicosa; y malformaciones venosas únicas o múltiples, incluyendo Slndrome
de

Gorham-Stout y el Síndrome del Nevo Azul en Tetina de Goma "

CUADRO CLINICO: Se describe a continuación las principales

malformaciones venosas.

2.3.1. FLEBECTASIA:

DEFINICION: Término que indica distención venosa congénita o

adquirida' Este tipo de malformación vascular hamartomosa congénita incluye

cuadros fiebectásicos difusos como el Cutis Marmorata Telangiectásico

Congénito, qua ya fué descrito, indicando que podía clasificarse dentro de las

malformaciones venosas ""', y la Fiebectasia Difusa Genuina ó Flebectasia

Difusa de Bockenheimer, cuadro raro donde se produca ectasia da todas las

venas de un área, generalmente una extremidad "
,

CUADRO CLINICO: Se debe a ectasias vanosas que pueden pre-

sentarse en cualquier sagmento del cuerpo, Algunas vecas se observa una

disposición segmentaria, Con frecuencia se presenta trombosis y
recanalización

de las venas ectáticas 43.

TRATAMiENTO: No hay tendencia hacia la involución

espontánea, La exc;sión quirúrgica as posible algunas veces "', Ei vendaje

elástico es útil en afecciones de las extremidades inferiores 16,

2.3.2 MALFORMACIONES VENOSAS ESPONJIFORMES

SINONIMIAS: Flebangiomas, Flebangiomatosis "
DEFINICION: Lesiones circunscritas constituidas por venas

anómalas o espacios venosos, son malformaciones estables
"

CUADRO CLlNICO: Presentan una seríe de características que los

definen: color púrpura o azulado, tumefacción cuando se obstruye el flujo

mediante el empleo de torniquetes, reducción de tama~o si se eleva la lesión por

encima del plano del corazón, y no presentan evidencia clínica o radiológica de
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1

ncontrarse flebolitos Y frecuentemente se
, pueden e

Sin serfistula arteno-venosa,
tá nea .uprayecante, ue e,

el área cu
observa hiperhidrosIs en

,

o de tamal'io, simplemente como
e el aumento

prograslv . efactoasintomáticas, aunqu
.' Puede originar smtomas porh modmámlcoS, ,

consecuencia de factores e.
adros de mayor relevancia con,

' " se dascnben los cuA contlnUaCIOnmasa. 4
as múltiples:

malformaciones venos

d I Nevo Azul en Tetina da Goma:2.3.2.1. ~indrome e

'an malformaciones venosas
E él se asoCIDefinición: n

.' son dolorosas, con lesiones
d forma caractenstiea

Imúltiples cutáneas que e
t do an intestino delgado, La mayor aI . rnal sobre o .

similares en el tracto
gastrOlntes I

br cados con un patrón hereditanoue hay casos pu I
son esporádicos, aunq

autosómico dominante,
rag ia digestiva e intususcapción son

" 'ones' Hemor ,ComDhcacl . .
d' stivo "en el intestino

localizadas a nivel del tubo Ige
frecuentes en lesiones,
delgado"

. d me de Gomam: ,2.3.2.2. Sin ro ,

G rh m-Stout, Displasla. '. Síndrome ae .:la a .Smonimlas,
Flabengiomatosis Litogémca,, rmedad del Hueso

Fantasma, -
Osteovasculsr, En.e,

itiea del Martorelll
,,<3,

,
Hemang iomatosiS BraqUlal Osteol

If rmaciones venosas, ¡ntraóseas
M"ltiples ma oDefinición: u,

If rmaciones vasculares,

'
asociadas a ma o, ,

steolisis con flbrosls,que onglnan o,
,

tá eas o de tejidos blandos,
f medad una proliferacióncu n . . En esta ener ,

Cuadro Cllmco. ,
' 'céntrica multicéntrica o

lada provoca lisls unl
,

marcadade capilares de pared de
g

" d O
"
seo Los hemangiomaS óseos,

'ó fibrosa del te)1 o '
difusa del hueso, con repoSICI n ,

d equeñas lesiones
por lo general, son

t pero sien o P ,
Ó 90Sunicéntricos son frecuen es, , mbio los hemanglomas s

"
d necropsia, en ea ,

,

hallazgos roetgenO¡óglcos o e ,

I do pero con mayor frecuencia ser un hallazgo als a ,multlcéntricos pueden se
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presentan con asociación con hemangiomas cutáneos o de tejidos blandos
de

varios tipos. Es generalmente unilateral, afecta con más frecuencia
las

extremidades superiores 4.43.

Complicaciones: El proceso es benigno, pero progresivo

ya que acaba en una destrucción completa de uno o más huesos y con atrofia

muscular secundaria 4

Diaonóstico: El diagnóstico es clínico, y se hace uso de

ayudas diagnósticas como: imagen de resonancia magnética y tomografTa

computarizada 55.

2.3.2.3 Slndrorne de Mafucci:

Sinonimias: Enfermedad de Ollier "
Definición: Es la coexistencia de hemangiomas

cavernosos, flebectasias, línfangiomas y linfangiectasias junto con encondromas

nodulares en metáfisis o díafisís de huesos largos " El modo de herencia es
incierto, en la mayor parte de los casos que se conocen se han presentado en

niños 43

Cuadro Cllnico: Clínicamente el Síndrome de Mafuccí se

::aracteriza por mú!tiples hemangiomas que ocurren más frecuentemente en la

dermis y grasa subcutá:1ea, ds tipos variables que inclt..;yen capilares,

ffebectasias; coexisten con discondroDiasia progresiva, que se manifiegta pOi

nódu!os duros sobre las extremidades en esp6cial sobre los dedos de !a mano y

el pie. en la metáfisis de los huesos largos, deformaciones ósea gruesas y

fracturas patológicas, Pueden presentar degeneración maligna o

condrosarcoma en un 15%, Se ha descrito además una variadad de tumores

malignos y benignos mesodérmicos asociados. Las deformaciones permanecen

sin cambios después que se detiene el crecimiento 4.5.43,49.

Tratamiento: Algunos pacientes requíeren tratamiento
qUirúrgico 43.

..

1

HISTOPATOLOGIA: En el estudio histopatológlco se observan
. ndes ectásicos e irregulares en una red compleja. Secapilares venosos gra ,

1
,

18

observa trombosis Y flebo ItOS
'

,

DIAGNOSTICO: Además de la cllnica, se hace necesano el uso de
,

AC IRM
18

arteriografia, flebografia, ultrasonido Doppler, Te, .,
TRATAMIENTO: Se utiliza vendaje elástico a preslon en las

' d d afectad as además de la extirpación quirúrgica, que seráextreml a es ,
. . 1 18

mayormente reseccion parcia.

I

I

I

1

2.4 MALFORMACIONES ARTERIA LES

DEFINICION: Son anomallas vasculares de alto flujo, rara vez son

evidentes al nacer, siendo por 10 general detectadas durante la infancia
4.

CUADRO CLlNICO: Se dividen en tres grandes grupos:

- Malformaciones Arteriales Puras, que comprenden:
. bolsa formada Por la dilatación o ruptura de lasAneunsmas:

d na arteria o vena y llena de sangre circulante 4, de
paredes e u ,

., . n la edad. Puede complicarse conregreSton espontanea ea .
b b I' smo Obstrucción va!vular o arritmia s, reportandose entrom Qem 01 , .

t ' lares 7 El aneurismadel septumatnalun 16% las supraven ncu .

es una malformación rara que ocurre con asociación a varios

defectos cardíacos, con incidencia de 49% en niños.

Ectasias: dilatación, extensión o expansión de una parte o toda la

arteria.

Coartaciones: estado de estrechez o contracción arteria!.
,

as ' son derivaciones hemodinámicamente- Fístulas Arteno-venos .
,

I l 'lzada s originadas de arterias truncales, Las IIstulasactIvas, oca ,
, .

' t s se observan con mayor frecuencia en lasarterrovenosas congenl a
,

lo general la extremidad afectada esextremidades, Y por ,

hipertrófica, tiene una temperatura superior y en algunos cas~s,

I ' nes cutáneas como engrosamiento de la piel,muestra a teraclo
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hipercromfa, hipertricosisy ulceración al gunas
'

, veces es eVidente
un frémito En c d '. a a caso debe hacerse una evaluación Vas I

I '

~.
compata antes del tratamiento qUirúrgico 43.

- Malformaciones arterio-venosas (ver tabla VI): constituidos por fistulas art '

venosas de t
~ .

eno-

.
amano mIcroscópico, localizadas o difusas en h

ocasIones diagnosticadas de
'

muc as

h
.

manera errónea como angiomas Planos

emanglomas Con el f
o

, lempo se desarrollan los signos típl'COS de h '

1
, . ,

Ipertermia

pu saclones, fremlto y las venas de d . ', ranaJa se van haciendo más otent

tortuosas. Factores de tipo hormonal (pubertad y embarazo) o tra:matises

y

pueden aceierar su evolución, En cuanto a su localización, la más caracteris~os

es la Intracraneal as .
d

lea

. . '
oClan ose a múltiples malformaciones, (ver tabla VII)

'

aunque tamblen se ha descrito la f 'ó . '

4.43,49.

a eccl n visceral y la exclusivamente cutánea

.
.n'n'"''

TABLA VII

CON
MA~~~ORMACIONES MULTIPLEs',i(SOCIADAS'--"---'

SINDROME
. MACIONES ARTERIO-VENOSAS CEREBRALES

CUADRO PROMINENTE

MA V en sistema nerv ,
'oso

CAUSA

Malformación Neurocutánea
Vascular Hereditaria

central, puede localizarse en
medula espinal, con una
asociación de lesiones
v~sculares cutáneas en el
mismo lado del dermatoma
adyacente.
~últiples telangiectasias que
mv?lucran lengua, mucosa y
labios, cara, conjuntiva
orejas, punta de los dedos'
uñas y membrana mucos~
nasal; ocasionalmente en
tracto gastrointestinal
vagina, útero, pulmones'
~ígado y/o. cerebro; POS¡bl~
flstula -AV de pulmones y
MAVs cerebrales

~ V ,~n cerebro, linfedema

1~lopatlco de pies y piernas
hlpertensiónpulmonar. '

Autos6rnico
Dominante

Telan~¡e~asja Hemorrágica
Heredltana (Síndrome Osler-

Rendú-Weber)
Autos6mico
Dominante

Unfedema y anomalías
cerebrales arterio-venosas

Stevenson. R.E. at al. "g

Autos6mlco
Dominante
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HISTOPA TOLOGIA: En eí estudio histopatológiCO sa encuentran

canalesarteriales con paredes gruesas
18.

DIAGNOSTICO: Se hace uso de ayudas diagnósticas como:

arleriografía, TAC e IRM
50

TRATAMIENTO: Interferón alfa y cirugía han sido utilizados
",50.

2.5 MALFORMACIONES COMBINADAS COMPLEJAS

DEFINICION: El desarrollo
embriológico del sistema vas~lar se

produce en estrecha relación con la morfogénesis da los tejidos restantes, no

resulta sorprendente que se originen cuadros malformativos en los que esté

afectado más de un tipo de vaso (a estos se les llama malformaciones

combinadas); e incluso otros componentes tisulares (en cuyo caso se habla de

malformaciones Gombinadas complejas), que se describen a continuación
4:

2.5.1 MALFORMACIONES REGIONALES:

GENERALIDADES: Estas malformaciones afectan primariamente

las piernas. Se sospecha una influencia genética directa en estos casos. La

hemihipertrofia es el sobrecrecimiento
unilateral da los tejidos blandos Y óseos

de las extremidades, éste no está asociado a malformaciones cutáneas y

vasculafes; sin embargo cuando se presenta lo hace como parte de otros

sí"dromes:
4,30 49 (Ver tacla VIII)

TABLA VIII

SINDROMES ASOCIADOS CON HEMIHIPERTROFIA

SINOROME CUADRO PROMINENTE

Klippel-Trenaunay-Weber

Mafucci

Proteus

Stevenson, R.E. et al.
4S

l

Neoformaciones vasculares (heman-

giomas cutáneos), ffstulas arteriovenosas
agenesia u obstrucción de ve nas
profundas, anomallas Itnfáticas,

sindactiha, oligodactma, macrocefa~ lía,
glaucoma, catarataS.
Encondromas, neoformeciones va$-

culares <varios tipos especialmente
flebectasias), fracturas, condrosarcoma
[!5%)
Upomas, hemangiomas, macrocefalia,

escoliosis, macrodact\lia, hipertrofiade
tejidos blandos, cambios giriformes de
plantas de los pies, engrosamiento de
palmas Y plantas
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CAUSA

Incierto
Esporádico

Incierto
Esporádico

Incierto
Esporádico

- -
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2.5.1.1 Sindrome Klippel- Treunaunav-Weber IKTWI:

Definición: Malformación capilar linfática-venosa en
asociación con hipertrofia del miembro afectado en longitud y/o diámetro

"
Originalmente se describió como la triada de angioma plano, afectando el

miembro en toda su longitud, varicosidades en el misma extremidad y exceso de
crecimientode los tejidos, sobre todo del hueso 48,,,,

Parkes-Weber describió la

presencia de una anastomosis arterio-venosa en la extremidad afectada por el

Slndrome de Klippel- Treunaunay. Ambos cuadros se consideran en la actualidad

como partes de un amplio espectro de malformaciones vasculares de los

miembrós que conducen al agrandamiento de éstos, conociéndose bajo la

denominación de Klippel-Treunaunay-Weber ,,33. En general esta malformación
congénita compleja no está genéticamente determinada, pero se presenta con

mayor frecuencIa en niños 43.

Cuadro Cllnico: Se caracteriza por el crecimiento des-

proporcionado, excesivo, lento y progresivo de una extremidad o un segmento

corporal ,,13,'" (las extremidades inferiores suelen estar más afectadas), debido a

un exceso de flujo sanguíneo y la presencia de vasos malformados (capilares,

vanas, arterías o linfáticos) ",". Los aumentos de longitud del miembro afectado

indican hipertrofia ósea, y en diámetro, sobrecrecimiento de partes blandas' La

lesión cutánea más comÜn es una malformación capilar macular, variable en

extensión y color, puede no estar presente; frecuentemente asociada a otros tipos

de malformaciones vasculares (angioqueratoma, flebectasia y linfangiomas), El

componente cutáneo de la malformación vascular está presente desde el

nacimiento, pero puede volverse evidente durante la niñez como un Naevus

Flammeus pequeño o extenso ", no siempre es proporcional al grado de

hipertrofia preexistente. Algunas veces la hiperhidrosis y varicosidades se
presentan en el érea afectada. Pueden asociarse defectos congénitos como:

sindactilia, oligodactilia, macrodactilia29 y pOlidactilia"".". El sindromeKTW
puede presentar megalencefalia, cuando las lesiones hemangiomatosas

involucran extremidades, piel y órganos internos; con hipertrofia de las partes

~
1

, "
d I r 9,49 La inteligencia es normal en estos IndiVIduos.corporales afecta as a aza .

.-
Esta patología no muestra impacto socIal ni psicológico en los mnos; Sin embargo,

I edad adulta Y Puede ser controlado mediante una buenalo presentan en a
. .

t "relación médIco pacten e .

CornDlicaciones: Samue\, M. et al. realizaron un estudto de!

. d me KTW sobre sus complicaciones en 47 niños, encontrando episodiossin ro -.
t mbóticos en el 11% Y tromboflebitis en el 53%. Cuando éste se asocIO a otros

:mo Kasabach-Merrit, se presentaron complicaciones hemorragicas Y fallo

"cardlaco de gasto alto.

Diaanóstico: Un diagnóstico correcto precoz puede
, . i meJ'or control de la enfermedad así como prevenir decisionespropicIar e . .

,.' .
d adas 29 El examen físico colabora en ei diagnóstico Junto a laqU1rurglcas ma scu

' . d d KTW debe someterse a unhistoria clínica, Todo paciente con Sin rome e ,
. X mapeo de temperatura cutánea con fotograflaexamen aseo por rayos,

, ,
I b f Para delinear en forma execta lainfrarroja, arteriografia, hnfografla Y fe °9ra la,

. 4349
extensión de la afección y determinar las posibilidades de tratamiento"

,

Tratamiento: En infantes con síndrome de KTW el manejo

inicial cons!ste en e~uso de vendaje compresivo sobre e! segmento afectada,' La
,

h e en conjunto con el pediatra,decisión de tratamiento quirúrgico debe acers ,

. . I adres Ya que el padecimiento tiende a ser progresIvo, debecirujano vascu ar y p , ,

'

d ' d ' to No están indicados la radiación, embollzacl6n,implantarse e Inme 18 ,

enyesados y corticosteroides. Se recomienda el uso de zapato ortopédico con

asimetría de miembros inferiores, para evitar defectos en la columna vertebral. La
. ,.

d t deJ'e de crecer el hueso.,
ect 'lva del hueso es una pOslblhda en cuan oclrugla corr .

" U .mero de Pacientes con sobrecrecimiento de una extremidad secundana. nnu , G

a una fístula arterío-venosa requiere fijación de la epifisis de la rodilla.



2.5.1.3 Síndrome de Mafucci:

Definición: Coexistencia d~ una malformac"

discondroplasiacomo se describió en m If . 00'
ron vascular y

4.5.24,43.49
a ormaclonesvenosasespong 'f

"

I armes

2.5.1.4 Síndrome Proteus:

Definicíón: Malf .
óarmacl n vascular cambin d

caracterizada por el desarrollo exce '.
a a Compleja

SIVO y anomalode venas art. . -.
capjjaresen el mismo individuo 49, '

anas, hnfátlcos o

Cuadro Clínico' La ..

condiciónson: hamartomassub t "
.
s pnnclpales manifestaciones de esta

cuansos Incluyendohema' .

y lipomas. Hay hipertrofia y macrodactilia. al fin I I
nglomas, Irnfangiomas

pero tiene estatura aumentada '.
a e peso del paciente es normal

y macrocefalla Puede e . r
moderado en un 50%de los casos 49.

. XIS Ir retardo mental

Comnlicaciones: Obstrucción del' .
necrosis b

nego sangulneo Con

mismo 43.

su secuente del miembro afectado, culminando con amputación del

Día¡¡nóstico: El d.lagnóstlco se hace a través de
arteriografia, flebografía o Ilnfografia

".

Tratamiento: El procedimiento' .

ligadura de las venas' . .
mas comun es la excisión o

vencasas, excIsr6n de las mas
'

origen linfático lo cu l.
as, veslculas y fístules de

a se realiza frecuentemente Al
amputación de los dedos o d I .

. gunas veces se requiere
e miembro afectado ".

2.5.1.5 Sí dn rome de D/so/asía Múltiole:
.

Definición' A
.

.
. socia defectos del

ectodérmlco,habiéndose descnto una gran variedad:
desarrollo meso-

50
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2.5.1.5.1 Sindrome del Nevo Eoidérmico:

Definición: Síndrome que presenta nevus

epidérmicos acompañados de alteraciones en otros órganos.

Cuadro CHnico: Se manifiesta clín;camente por

nevus epidérmicos y anomalías asociadas como: hipertrofia localizada en tejidos

blandos, hemangiomas, alteraciones de la pigmentación malformaciones

esqueléticas de diverso tipo, transtornos oculares y alteraciones neuro16gicas

como retraso del desarrollo, convulsiones, déficit motores y malformaciones

cerebrovasculares.

Complicaciones: Se describen mayor frecuencia de

procesos malignos como tumor de Wilms
y Astrocitoma 5.

2.5.1.5.2 Slndrome de Rilev-Smith:

Sinonimia: Angiomatosisde Rlley-Smith ".
Definición: Síndrome neurocutáneocentral raro,

constituido por macrocefalia, pseudopapiledema Y
hemangiomas múltiples

probablemente constituye un transtorno autosómico dominan!s.

Cuadro Clínico: Se caracteriza por múltiples

hemanglomas nodulares subcutáneos de 0.5 - 2 cm de diámetro, tienen un color

característico café violáceo, presentes al nacer o que se desarrollan durante los

primeros años de la vida, macrocefalia no producida por hidrocefalia, aparente

disminución de la estatura y movimiento después del movimiento,

pseudopapiledema, megalencefalia, hamartomas. Presentan un curso benigno

43,"

2.5.1.5.3 Sindrome de Bannavan-Zonnana:

Definición: Es un defecto del desarrollo meso-

ectodérmlco
4. Constituye un rasgo autosómlco dominante con predominio en el

hombre.

I

j
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Cuadro Clínico: Se caracteriza por engrasamrento d

hueso frontal. anteversión de los párpados r t
el

, e raso en el desarrollo motor y del
habla, hamartoma mesodermal difuso (Iipomas y hemangiomas) I I

. '
e cua puede Ser

agresIvo; se asocia a megalencefalia formando parte del Síndrome

Megalencefalia-Hamartomas 49,

2.5.1.5.4 Síndrome Proteus:

.
Definición: Junto con los tres síndromes anteriores

son ejemplo de una variada y amplia expresión fenotí p
',ca d ' t '

4

asen o antenormente

2.5.1.6 Síndromes Neurocutáneos Vasculares:

Definición: Comprenden la asociación de

vasculares Con It 'a eraclones neurológicas, estableciéndose dos

patogénicos: '

lesiones

grupos

2.5.1.6.1 Sindrome de Sturae-Weber ISSW):

Sinonimias' Ang
' t '

,
. roma 0815 Encefalo-trigeminal

Enfermedad de Sturge-Weber 4.5.18.24.-43, '

Definición' Es ' d
.

. un Sin rome neuro-acuJocutáneo

complejo con deformación vascular: la afección evident e as '

.
OCI8 una mancha de

vino facial con síntomas cerebrales y oculares del mismo lado 5,18,24.43
La

enfermedad es esporádica, no ha y una eVl' dencl' a
5,18,43

clara de factores genéticos

Cuadro clínico: Clinicamente el SSW co b '

manc '

,
mlnauna

ha de VinO facial (la característica más notable Presente al )
f '

nacer, que
a ecta la prel de la cara, con distribución trigemjnal región cerv',cal b
mucosa "

mem ranas
s y paladar del mismo lado; con anomalía coroides.vasculares del O

J'o
afectado y una f 'óa eccl n vascular de la piamadre cerebra l del ' I
N

mIsmo ado
ormalmente es unilateral 5,18, pero el flujo enlentecido de los vasos malformado~
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da lugar a una lesión anóxica en la corteza cerebral subyacente, manifestándose

clínicamente el daño cortical con convulsiones recurrentes (80%), que causan

hemiplejia, hemiparesia o hemíanopsia del lado opuesto (30%). Ocurre un grado

variable de retardo del desarrollo de las habilidades matrices
y cognrtivas (60%)

5,16.24,43.49 La patología ocular en niños con SSW casi siempre se limita a la

presencia de telangiectasias 43. Con los años, la neoformación vascu!ar de la

coroides puede dar lugar a buftalmos en el lactante, y glaucoma en el niño mayor
5,49;desprendimiento de la retina, megalocórea e hidrooftalmos, los cuajes tienen

evolución progresiva
43. En el SSW la cara pronostica al cerebro, es decir la

anormalidad cerebral puede preverse en base a la mancha de vino facial La

distribución de la misma sobre la cara, se relaciona estrechamente con las tres

áreas trigeminas. Presenta un órden metamérico de acuerdo con las áreas:

oftálmica (V1). maxilar (V2) y mandibular (V3) ", Dentro de las caracteristicas

del SSW tenemos: le efección de la primera rama del trigémino (V1), ya que

solamente los lactantas con Naevus Flammeus en esta área corren riesgo de

anormalidad leptomeníngea
18,24,

Histopatoloaia: El examen histológico muestra los

hal!azgos de un Naevus Flammeus constituidos por numerosos capilares

dilatados, con endotelio prominente a nivel de la dermis superior.
Fisiooatoaenia: El sistema vascular es de origen

mesodérmico; la frente, párpado superior, el coroide ocular y la leptomeninge

(sitios implicados en las manchas de vino facial), Y las células mesenquimáticas

pertenecen a la cresta neural cefálica. forman una parte del meso-ectodermo, La

cresta neura] inicialmente es un anlagen (área embrionaría en donde aparecen

los primeros indicios de un órgano) pluripotencial de células con diferentes

destinos en el desarrollo, después de la emigración, paro Y
diferenciación, estas

células exhiben un número iiimitado de fenotipos, Uno debe entender el cuadro

clínico en cuanto a un error morfogénico que implica capas de células originadas

a partir de un precursor común, Couly y Le Douarin han demostrado que el meso-

ectodermo del bulbo naso-frontal (frente y párpado superior) y el de la piamadre,
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tiene los mismos progenitores en el primordio ne~ral anterior. V2 y V3 dérmicos

también son colonizados durante la embriogénesis por células

ectomesenquimáticas, pero sus progenitores encuentran el primordio neural del

metencéfalo. Las meninges del metencéfalo y de la cuerda dorsal se forman a

partir del mesodermo. los datos embriogenéticos por lo tanto, confirma que Se

necesitan hallazgos clinicos y evaluación cerebral repetida solamente para

lactantes en el grupo a riesgo de la piamadre con anormalidad. Algunos casos

raros muestan sólo una anormalidad leptomenfngea del tipo SSW sin una mancha

de vino facial. Este hallazgo es paralelo a la ocurrencia frecuente de una mancha

de vino puramente cutánea sin anormalidad de la piamadre, los cuales se han

denominado SSW incompletos. Se puede pensar que el SSW es una mutación

somática que ocurre al principio del desarrollo del embrión en el primordio neural

anterior. Si la mutación ocurriese en un precursorantes de la individualizaciónde

las láminas de las células de cresta neural que forman las leptomeninges, la piel

frontopalpebral y la coroide ocular, ocurre un SSW completo; si la mutación

ocurriese más tarde en el proceso morfogénico, el paciente puede presentar

solamente una mancha de vino fac!al o una anormalidad vascuiar leptomeníngea
..

ComDlicaciones: Las convulsiones se presentan en

un 80% de los casos 24. Los accidentes vasculares con hemiplejia u otras

complicaciones son imprevisibles. Los Naevus Flammeus cutáneos en SSW no

mejoran espotáneamente y a veces presentan una grave desfiguración 43.
El

glaucoma y demás patologías oculares son complicaciones frecuentes en este

síndrome 18

Diaanóstico: Todos los pacientes con un Naevus

Flammeus del trigémino, en ausencia de otros sínt°r'!1as, deben someterse a un

examen completo clínico neurológico, radiografía del cerebro y
EEG. la

presencia de algún hallazgo anormal que sugiera el SSW precisa un estudio

angiográfico y tomográfico computarizado 43. Sin embargo, la asociación de
Naevus Flammeuscon hemiplejia y convulsiones, establece el diagnóstico 4.24.
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los EEG muestran depresión unilateral de la actividad cortical, pudiendo tener
.

l as radiografías del cráneo revelan calcificacionesdescargas en aguJas.

intracraneales en las capas corticales lesionadas. Frecuentemente son

curviHneas y con doble contorno (imagen de vía ferrea), siendo patognomónico

en niños con una mancha de vino facial. Puede ser detectados en lactantas, y

casi siempre en la infancia ( primero y segundo años de vida), volviéndose

extensoshaciala segunda década 5.24.43. La tomografiaaxialcomputarizadaes

más sensible aunque las radiografías comunes en ia primera etapa de la

enfermedad. la TAC despúes de realzamiento de contraste revela atrofia

cerebral, y las calcificacionesgirofórmicasdensas oscurecen la mayor parte de la

anormalidad vascular de ía piamadre. En el SSW precoz la T AC realzada con

contraste muestra perfusión anormal localizada o un plexo coroide

aslmétricamente agrandado, o bien sin realce de contraste muestra atrófia

cerebral focal. la IRM demuestra atrófia cerebral y la deformación 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 además de lo anterior, los surcos corticales

prominentes y el líquido cefalorraquideo penetrando profundamente en los surcos
.

Tratamiento: los cuidados de un niño con SSW

están en relación con sus manifestaciones clínicas; fármacos anticonvulsivantes

para los ataques, fisioterapia para las piernas paralíticas y revisiones periódicas

oculares ( se recomienda evaluación oftálmica repetida dos veces al año durante

los primeros años de la vida, y una vez al año posteriormente) para la detección

precoz del glaucoma 5,...24. El tratamiento quirúrgico de la lesión cerebral es

ocasionalmente exítoso. Debe iniciarse tan pronto como se haga el diagnóstico,

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

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

médico;o por compromisoocular 5.24.43. Se puede utilizar cremasde maquillaje

con fines estéticos en la cara 5 Medidas paleativas para el control de la

"



hipertrofia gingival incluyen excisión quirúrgica del te
J.ido redu nda t .

. n e, InyecClon de
sustancia esclerosante o criocirugia 24

2.5.1.6.2 Síndrome de Cobb:

Sinonimia: Angiomatosis Cutáneo-Meningo-Espinal 31

Definición: Síndrome neurocutáneo
perifériC~

vascular raro, que no se determina genéticamente" es la mal
form .

. '
acron vascular

en regIón lumbar asociada a otra meningoespinal a ese nivel metamérico
4.31.

Cuadro cHnico: Este síndrome es la asociación de

neoformacionesvasculares cutáneas de diversos tipos' . .
. . anglolrpoma,

angloqueratoma, hemangiomas, Naevus Flammeus con otr
o he .

I mangloma en la
médula espinal que corresponde a un segmento o dos del dermato

ma
.

I31 . Invo ucrado
. El pnmer indicio consiste en doror, mas tarde, predominan los síntomas

medulares en forma de parálisis fláccida o espástica
"'.

Diaanóstico: Se establecen mediante examen físico

e historia clínica

algunos casos 43

Tratamiento: El tratamiento Quirúrgico es benéfico en
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VI. METODOLOGIA

TIPO DE ESTUDIO: Estudio observacional descriptivo

SUJETO DE ESTUDIO: Pacientes que presentan Neoformaclones

Vasculares Congénitas Cutáneas Benignas atendidos en la Consulta

Externa de la Unidad de Dermatología, Departamento de Pediatría,

Hospital General de Enfermedad Común del Instituto Guatemalteco de

Seguridad Social. durante el período del 1 de enero de 1991 al 31 de

Diciembre de 1995.

TAMAÑO DE LA MUESTRA: La totalidad de pacientes menores de 5 años

con diagnóstico de Neoformaciones VascuJares Congénitas Cutáneas

Benignas que asisten a la Consulta Externa de Dermatología Pediátrica

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

estudio, con un número aproximado de 95 casos por año.

CRITERIOS DE INCLUSiON: Se incluyeron a todos los pacientes menores

de 5 años atendidos en la Consulta Externa de la Unidad de Dermatología,

Departamento de Pediatrla, del Instituto Guatemalteco de Seguridad

Social, con diagnóstico de Neoformaciones Vasculares Congénitas

Cutáneas Benignas. con expediente médico completo en el período de

estudio.

CRITERIOS DE EXCLUSION

- Niños mayores de 5 años

- No atendidos en la Consulta Externa de la Unídad de

Dermatologla. Departamento de Pediatrla. del Instituto

Guatemalteco de Seguridad Social.

- No comprendidos en el periodo de estudio

- Expediente médico incompleto.
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VARIABLE DEFINICION ESCALA DE
CONCEPTUAL MEDICION

INDICADOR

Se clasifican en:

Neoformaciones Anomallas Vascu-
- Hemangiomas

w Malformaciones Vascular

Vasculares lares intrínsecas Nominal
Malformaciones caPilar::

Congénitas del desarrollo
Malformaciones Venosas

Cutáneas
Malformaciones Linfáticas

Benignas
MalformacionesArteriales
Malformaciones Combina-
das
Malformaciones Combina-

Tiempo
das Comoleias.

Edad trasncurrido desde Numérica
0-6 meses

el nacimiento
6-< 12 meses

hasta el momento
1-<2 años

de la evaluación
2-5 años

Sexo
Característica Nominal Masculino
innata del ser
humano

Femenino

Método Medios que se
Diagnóstico utilizan para llegar

Historia Clínica examen

al diagnóstico Nominal
físico, laborator'¡o,

I
biopsia cutánea

I arteriorafía; ven~grafía,
linfografía, USG

Localización Determinación en
Donñler, IRM, TAC

Anatómica de la superficie
Extremidad cefálica

la Pato logia cutánea y/u Nominal
cuello tronco, periné,

orgánica del
extremidades superiores

proceso
e inferiores

oatolónico.

,..

VARIABLES
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RECURSOS MATERIALES:

- Expedientes clínicos con patología Neoformaciones Vasculares

Congénitas Cutáneas Benignas, en el Instituto Guatemalteco de

Seguridad Social en el periodo de estudio.

- Departamento de archivo de registros clínicos deIIGSS.

- Biblioteca de la Facultad de Ciencias Médicas de la USAC.

- Bibliografía relacionada con el tema.

- Materiales de escritorio
y eqÜipo de oficina.

- Boleta de recoiección de datos.

RECURSOS HUMANOS

- Personal Administrativo

- Personal del Departamento de Archivo de Registros Clínicos deIIGSS.

ASPECTOS ETICOS DE LA INVESTIGACION

1.Este estudio es de beneficio para el Departamento de Dermatología del

IGSS por los datos estadísticos que se obtendrán en el mismo.

2.Este estudio ayudará a todos los médicos residentes dellGSS para

reforzar los conocimientos sobre el tema y así conocer la frecuencia de

esta patología.
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EJECUCION DE LA INVESTIGACION

FASE RETROSPECTIVA

Recolección de Datos

Luego de la aprobación del proyecto de investigación y
previa

autorización del Instituto Guatemalteco de Seguridad Social para la

realización del trabajo de campo, el investigador revisó los libros de

consulta externa y expedientes médicos de todos los paciente COn

diagnóstico de Neoformaciones Vasculares Congénitas Cutáneas Benignas

atendidos en la consulta externa en la Unidad de Dermatología,

Departamento de Pediatrla del Instituto Guatemalteco de Seguridad
Social

durante el período que comprendió el estudio. Recopiló la información

necesaria de las fichas respectivas, anotándala en la boleta de recolección

de datos procesando los mismos y
ordenándolos en cuadros, 105 cuales se

analizaron dando las conclusiones y recomendaciones pertinentes.
Presentación de Resultados:

POi el tipo de estudio los datos se presentaron
porcentualmente
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EDAD No. %

0-6 m
53 44.2

6m-<12m
36 30

1a-<2a
23 19.2

2a-5a 6 6.6

TOTAL 120 100

--'

1

1

~

CUADRO No. 1

DISTRIBUCION 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.

Fuente: Boleta de recolección de datoS.

GRAFICA No. 1

DISTRIBUCION E,AREA 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.

0-6 m 6-<12m 1-<2a ,-6.
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SEXO No. % ._-
MASCULINO 36 30
FEMENINO 84 70

TOTAL 120 100 METODO DIAGNOSTICO No: %

CLlNICA 111 92.5

CLlNICA MAS AYUDAS
9 7.5

DIAGNOSTICAS
120 100

TOTAL

CUADRO No. 2
DISTRJBUCION POR SEXO DE PACIENTES CON DIAGNOSTICODE

NEOFORMACIONES VASCULARES CONGENITAS CUTANEAS BENIGNAS
EN LA UNIDAD DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS

1 ENERO DE 1991 AL 31 DE DICIEMBRE DE 1995."

Fuente: Boleta de Recolección 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."

Fuente: Boleta de recolección de datos.
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CUADRO No.
~ EN PACIENTES CON

METODO DIAGNOSTICO
UT~6~gENITAS CUTANEAS BENIGNAS

NEOFORMACIONES VASCU;'i-~~GIA PEDIA TRICA DEL HGEC, IGSS
EN LA UNIDA~

~~~:~~E 1991 .31 DICIEMBRE 1995

Fuente: Boleta de recolección de datos.

GRAFICA No. 3
EN PACIENTES CON

METODO DIAGNOSTICO UTIL~g~NITAS CUTANEAS BENIGNAS
NEOFORMACIONES VASCU~~~gIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS

EN LA UNIDA~
~~~:~~~ 1991.31 DICIEMBRE 1995

7.5%

!OcUnic;¡¡1

\.aYUda5Dx!

92.6%
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AYUDAS DIAGNOSTICAS No. %
BIOPSIA 2 22.2

TECNICA RADIOLOGICA
LABORATORIO

3 33.3

USG
3 33.3

TOTAL
1 11.2
9 100

PATOLOGIA M F TOTAL

No. % No. % No. %

HEMANGIOMA 30 83.3 77 91.6 107 89.2

NAEVUS FLAMEUS 3 8,3 1 1.2 4 3.4

CUTIS MARMORA TA
TELANGIECTASICA O O 3 3.8 3 2.8

CONGENIT A
SINDROME STURGE.WEBER 1 2.8 O O 1 0.8

KUPPEL. TRENAUNA Y.WEBER 1 2.8 1 1.2 2 1.6

OSLER.WEBER-RENDU O O 1 1.2 1 .0.8

NAEVUS FLAMEUS
NEONA TORUM "HEMANGIOMA O O 1 1.2 1 0.8

CUTIS MARMORATA TELAN
1

I

2.3GIECTASICA CONGENITA . O O 1 0.8

HEMANGIOMA
TOTAL 38"1 100 84 100 120 100

100
lO
so

40
20

o
M F

CUADRO No 4
AYUDAS DIAG

.

NEOFORMACIONES ~Aoig0~~~i'UZADAS EN PACIENTES CON

UNIDAD DE DERMATOLOGIACp';;~~:;~T~;
CUTANEAS BENIGNAS

1 ENERO DE 1991"31 DICIEMBR~~~~GEC,
IGSS

Fuente: Boleta de recolección de datos.

AYUDAS DIAGNOS
GRAFICA No. 4

NEOFORMACIONES VAs¿0~~~;~IZADAS
EN PACIENTES CON

UNIDAD DE DERMATOLOGIA ~~~:;~T~S CUTANEAS BENIGNAS

1 ENERO DE 1991 "31 DICIEMB~~~~9~GEC,
IGSS

"30
26
20

"10
.
o

. BIOPSIA.RADlOLOGIA

o LABORA Te RIO

DUSG

%
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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 1995

Fuente: Boleta de recolección de datos.

GRAFICA No. 5
CLASIFICACION DE NEOFORMACIONES VASCULARES

CONGENIT.~S CUTANEAS BENIGNAS, POR SEXO EN PACIENTES
DE LA UNIDAD DE DERMATOLOGI!'. PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS

1 ENERODE1991.31 DICIEMBRE 1995
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PATOLOGIA 0-6 m 6.<12 m 1-<2 a 2-5 a
No. % No, % No. % No, %HEMANGIOMA 46 86,8 34 94.3 21 91.4 8 75NAEVUS FLAMEUS 1 2 2 5.7 1 4.3 O OCUTIS MARMORATA

TELANGIECT ASICA CONGENIT A 2 3.2 O O 1 4,3 O OSINDROME STURGE-WEBER O O O O O O 1 12.5KlIPPEl- TRENAUNA Y-WEBER 1 2 O O O O 1 12.5OSlER-WEBER-RENDU 1 2 O O O O O ONAEVUS FLAMEUS
NEONATORUM -HEMANGIOMA 1 2 O O O O O OCUTIS MARMORATA
TELANGIECTASICA CONGENITA 1 2 O O O O O O-
HEMANGIOMA

TOTAL 53 100 36 100 23 100 8 100

TOTAL %
MAlFORMACIONE COMBINAOAS

HEMANGIOMAS
103 85.8Localizació S 1

7 17 14.2n
95 1

120 100UNICA 4
12 2

2 O MAS 11
TOTAL 107

CUADRO No- 6
CLASIFICACION DE NEOFORMACIONES VASCULARES

CONGENITAS CUTANEAS BENIGNAS POR EDAD, EN PACIENTES
DE LA UNIDAD DE DERMATOlOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS

1 ENERO DE 1991 - 31 DICIEMBRE 1995

Fuente: Boreta recolección de datos.

GRAFrCA No. 6
GLASIFICACION DE NEO FORMACIONES VASCULARES

CONGENITAS CUTANEAS BENIGNAS POR EDAD, EN PACIENTES
DE LA UNIDAD DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS

1 ENERO DE 1991- 31 DICIEMBRE 1995

..
1100000 001100 o

0-6m 6-<12m 1-<28 241

11Hemangioma . Naews ftameus [JCMTC e STW . KTW D OWR . NFN+H [J
CMTC+H
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CUADRO No. 7 NEOFORMACIONES

VAs~~Jg}~~gii~f~!~
9
~~~~f~f~r~~Er~~~~~~~s

DE

1 ENERO DE 1

Boleta recolección de datos
Fuente:

I
I

I

GRAFICA No.
~ NEOFORMACIONES

VAs¿~~~~2~~~~~,~I~g~Jt,~i~D~;~~~c~Ag:~ :t~~~::
DE LA UNIDAD DE DERMD

A
E~ 991 - 31 DICIEMBRE 1995

1 ENERO

I
I
I

,zo

L
IIHEMANGtOMAS . MALFORMACIONES

o COMBINADAS
OTOTAL I

I
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TRATAMIENTO
No, %

OBSERVACION
111 92,5

CRIOTERAPIA
2 1.7

COADYUVANTE
Anticonvulsivante
Antihistamínioo 7 5,S

Antianémico
Antibiótico Astrinnente

TOTAL 120 100
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CUADRO No.9

TRATAMIENTO DE LAS
NEOFORMACIONES VASCULARES

CONGENITAS CUTANEAS BENIGNAS EN PACIENTES

DE LA UNIDAD DE
DERMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS.

1 ENERO DE 1991
,31 DICIEMBRE 1995

~

-

Fuente: Boleta recolección de datos

GRAFICA No,S

TRATAMIENTO DE LAS
NEOFORMACIONES VASCULARES

CONGENITAS CUTANEAS BENIGNAS EN PACIENTES

DE LA UNIDAD DE
DERMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HGEC, IGSS

1 ENERO DE 1991
,31 DICIEMBRE 1995

1.1% 6.8%

92.6%

.. 71
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VIII. ANALISIS y DISCUSION DE RESULTADOS

1. La distribución por grupos etáreos refleja que es durante el primer
año de vida en que 58 solicita atención médica, debido a que es la
etapa en la que Neoformaciones Vasculares Congénitas
Cutáneas Benignas se hacen clínicamente evidentes, siendo así
que el grupo comprendido entre 0-6 meses tiene el 44.2% con 52
casos, seguido del comprendido entre 6-< 12 meses con el 30%
(36 casos), de 1-<2 años el 19.2% y de 2-5 años 6.6%.(ver cuadro
1)

2. Según los datos que se muestran en el cuadro No 2 las
Neoformaciones VascuJares son más frecuentes en el seXQ
femenino con un 70% (84 casos) mientras que en el sexo
masculino, s610 un 30% (36 casos), correlacionandose con la
literatura consultada en donde se reporta una relación 3:1.

3. Ante un niño con alguna proliferación vascular es necesario
establecer un diagnóstico ya sea con bases clínicas, como en el
presente estudio en donde en el 92.5% de los casos (111) se
estableció de esta manera, o bien apoyado por otras ayudas
diagnósticas, que se hicieron necesarias en 9 pacientes. Como
se describió en la revisión bibliográfica, la clinica es el método
diagnóstico primordial, la biopsia cutánea es útil para poder hacer
una correlación clinico-patológica; las técnicas radiológicas y el
ultrasonido útiles para descartar compromiso de órganos internos,
en donde las lesiones vasculares sean el signo clave, y los
laboratorios ayudan a descartar algún tipo de anemia severa o la
existencia de coagulación intravascular. Tales ayudas fueron en
este estudio: Laboratorio con hematología y recuento plaquetario
en 3 casos, biopsia cutánea en 2 casos, Rayos X en 3 casos y
USG abdominal en 1 caso, a este mismo también se le efectuó
laboratorio. (ver cuadros 3 y 4)

4. Al desglosar cada una de las Neoformaciones Vasculares
Congénitas Cutáneas Benignas por sexo, podemos observar que
de acuerdo a los datos agrupados en el cuadro No. 5, los
Hemangiomas son las lesiones más frecuentes en ambos sexos,
con un 83.3% en el sexo masculino y el 91.6% en el sexo
femenino; sin embargo, las Malformaciones Vasculares
predominan en el sexo masculino con un 16.7% siendo el Naevus
Flammeus el más frecuente con el 8.3%, a diferencia del sexo
femenino en donde éstas se presentaron sólo en el 8.4%, siendo
la más frecuente Cutis Marmorata Telangiectásica Congénita con
un 3.5%.

5. Según se observa en el cuadro y gráfica No. 6, los Hemangionas
son las Neoformaciones Vasculares más frecuentes durante los
primeros 2 años de vida, de los 2 a 5 años se observa que a
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. de casos en este grupo etáreo, haypesar de ser el mayor numtro ncia en relación a los grupos
una disminución en la recue debido a que después de los 2
anteriores, esto puede eXJ:'l1carsentran en la fase de resolución o
años de edad los hemanglomas e
involución. .' . natómica de las Neoformaciones

6. En cuanto a la localizaclon a 1 85 8% de las mismas son deVascuiares, <;ncontramos que e
ás f;ecuentes los Hemangiomas

localización Unlca, siendo los m
traban en dos o más regiones

(95 casos) Y el 1.4.2% se encon
Presentaron Neoformaciones. . s Solo 2 casosanetomlca .

dro Y gráfica 7)
Vasculares Combinadas (ver cua t "

la topografía de las
d No 8 se presena . I7 En el cua ro. bservando un predominio por aNeoformaciones Vasculares, o

un 44 9% siendo ia
f or con 48 casoS para., .

dextremidad ee a lca . dentro de la extremlda
mayoria de ellos Hemang~m~é/ afectada en el 77% de los
cefállca, la cara es la regl n resentaron Naevus Flammeus se
casOS. Del total de casos que p tal como lo indica la literatura
localizaron en el cuello postenor, Neoformaciones Vasculares. De los casos con trevisada. asentó con Cutis Marmara a
Combínad~s,. un ca.s° se

H:~angioma localizado en miembrosTelangiectaslca Congenlta y
N us Flammeus Neonatorum Y

inferíores Y el otro con
a~:midades Y cara. El único caso

Hemangíoma localizado ~n ext
rporal fue el Sindrome de Osler-

con afección de toda el area co I olJe no hubo compromiso
Weber-Rendú. vale la pena acarar .
sistémico.

del oresente estudio no se ofreció
8. En la mayor parte de los '1sos

ólo' se indicó plan educacional en
ningún tratamlent~ e~pecl leo, IS lesiones Y su tendencia a la
relación a la ben.I~~'dad .~e. :seon observación del curso de las
involución. La revlslon pen

f
odlc

la conducta terapéutica en 111
l

.
Y su medlclon ue s laseSlOnes

I restante grupo de caso,pacientes (92.5%). En e . a ia en 2 casos en uno
intervenciones realizadas fueron: cnoter p

ocular y el ~tro por
de ellos la indicación fue

7 c:~~~m:~ los que además de
sangrado profuso. ~UbO

t ó un tratamiento coadyuvante, a un
observación se I~s ,a mlnls.r

or síndrome convulsivo qUIen
casa se le indico Epamln P el Trenaunay Weber, otro casopresentaba el síndrome de Klipp

ra los otros 5 restantes. t t
.ento por anemia seve , .'

o
se dio ra ami.

t 'b " r co Y astringentes por sobremfecclon
recibieron tratamiento en I 10 1
de lesiones. (ver cuadro 9).
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IX. CONCLUSIONES

1.- El sexo más afectado fue ei femenino (70%) de acuerdo a lo descrito en la
literatura, donde la relación es de 3:1 siendo el grupo etáreo con mayor
frecuencia de lesiones entre los O y 6 meses de edad.

2. El método diagnóstico más importante en la detección de las Neoformaciones
Vasculares Congénitas Cutáneas Benignas es la clínica, 5010 en un 7.5% de
los casos se recurrió a otras ayudas diagnosticas.

3. La revisión periódica con observación del curso de las lesiones y su medición
fue la conducta terapéutica en 111 pacientes (92.5%).

4. La localización anatómica en donde se asientan más frecuentemente las
Neoformaciones Vasculares Congénitas Cutáneas Benignas fue la extremidad
cefálica con el 44.9% de los casos, siendo la cara la región más afectada
(77%).

5. Para el presente estudio los Hemangiomas son las lesiones más frecuente-
mente observadas seguidas por el Naevus Flammeus. lo que concuerda según
lo reportado en la literatura.
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X. RECOMENDACIONES

l. Que el presente estudio sea divulgado en nuestro medio como una fuente
estadística actualizada en el análisis de la frecuencia de las Neoformaciones
Vasculares Congénitas Cutáneas Benignas de la población estudiada.

2. Realizar un estudio prospectivo de tipo comparativo sobre las Neoformaciones
Vasculares Congénitas Cutáneas. para relacionar los resultados de ambos

y

confrontar la necesidad de ampliar los datos informativos (Historia, Examen
Físico, resultados de ayudas di agnósticas) en las fichas médicas.

3. Al clasificar adecuadamente el archivo según número de registro médico, es
indispensable que éste sea escrito completo y con la mayor claridad en los
libros de consulta externa de dermatología, y asi, facilitar la obtención de los
expedientes que proporcionan la informacíón necesaria para la realizeción de
estudios de investigación.
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XI. RESUMEN

El presente estudio tuvo como objetivo primordial establecer una base de
conocimientos teóricos actualizados sobre Neoformaciones Vasculares
Congénitas Cutáneas Benignas y su clasificación, así como ser una fuente
estadística de la frecuencia de dicha patología en nuestro medio.

Se efectuó un estudio tipo observacional descriptivo donde se analizaron
los expedientes de un total de 120 pacientes que cumplieron con los criterios de
inclusión, a quienes se les diagnosticó Neoformaciones Vasculares Congénitas
Cutáneas Benignas atendidos en la Consulta Externa del Departamento de
Dermatologia Pediátrica del Hospital General de Enfermedad Común, Instituto
Guatemalteco de Seguridad Social, entre el 1 de enero de 1991 al 31 de
diciembre de 1995. Se determinó la frecuencia, grupo etáreo y sexo más
afectado, método diagnóstico empleado, localización anatómica y tratamiento
utilizado.

Se encontró que los Hemangiomas son los 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 mayoría de los pacientes consultaron
durante el primer año de vida (74.2%). Involucró predominantemente la
extremidad cefálica 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 diagnóstico se efectuó por clínica en 111 pacientes (92.5%), siendo
necesario utilizar ayudas diagnósticas en 9 casos (7.5%) como biopsia cutánea,
laboratorios, radiografías y ultrasonido. la conducta expectante fue la más
recomendada, observando 111 pacientes, excepto en los casos con compromiso
ocular y hemorragia severa en los que se utilizó cnoterapia y tratamiento
coadyuvante en casos de anemia, convulsiones y sobre infección de lesiones.

Se recomienda que el presente estudio sea divulgado en nuestro medio
como una fuente estadística actualizada en el análisis de la frecuencia de las
Neoformaciones Vasculares Congénitas Cutáneas Benignas y además, 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.
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