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INTRODUCCION

Las lesiones de tipo yé;éular presentes en los recién nacidos o aquellas
que se desarrollan inmediataménte después del nacimiento constituyen, sin lugar
a dudas, un amplio y singular grupo de neoplasias en la infancia y la nifiez. Las
estadisticas varian segun diferentes autores, con una incidencia del 25 al 50%.

Aproximadamente de un 25 a un 40% de los recién nacidos presentan o
tienen manchas rosadas o rojas. Estas lesiones pueden variar desde éimples
manchas superficiales en la piel o inocentes tumores color. carmesi,
afortunadamente las mas comunes; las cuales involucionan espontaneamente sin
producir dano alguno, ni dejar huella visible de su existencia previa. Por otro lado
existen lesiones que presentan un crecimiento aceierado, afortqnadakmen"té‘llés*‘
menos comunes y que durante su crecimiento incontrolado, dan L’x‘r;_lk'as/pecto

grotesco que a menudo afectan estructuras vitales como ojos, boca; nariz, orejas,
genitales y regién anal. . =

Casi todas las marcas vasculares de nacnmlento son lesuones ben nas que

despiertan poca preocupacnon sin embargo las IeS|ones

patologia mas frecuentemente observada en; Ia consulta climca espemallzada de’
Dermatologia Pediatrica en el Centro Dermatolég co “Dr. Laduslao de 1a Pascua .

Es importante detectar y dlagnostlcar a tiempo cualqu er lesuén vascular ya que
muchas de estas alteraciones se asocian con manifestaciones snstémlcas que

requieren manejo multidisciplinario. Por ‘otra pahe queremos dar a conocer:la
casuistica, ya que en 60 afios de vida de nuestra institucion no: existen
publicaciones previas acerca de este tema.
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CAPITULO I -
DEFINICION, EMBRIOLOGIA Y CLASIFICACION DE LAS ANORMALIDADES
VASCULARES:

1.- DEFINICION

Existen dos grandes categorlas en “las que se dividen las anomalias
vasculares de la infancia, segun su patrén de comportamiento y sus
caracteristicas biocldgicas: los hemangiomas y las malformaciones vasculares.

* Los hemangiomas son tumores benignos de células endoteliales
proliferativas, los vasos que los conforman son estructuras vasculares normales y
su crecimiento es debido a una rapida proliferacién celular con aumento en el
nidmero de vasos, aparecen ya en el momento del nacimiento o durante la
lactancia y muestran un periodo caracteristico de crecimiento rapido en el primer

afo de vida, seguido por involucién lenta. 1, 2

- Las malformaciones vasculares son tumores compuestos de vasos con
endotelio normal, pero conformando vasos anormales. donde exnste una
anormalidad congénita .en. su’. morfogénesns. sin prolnferacnén endotehal
habitualmente presentes al momento del nammlentb. no, tlenden a crecer o pueden

aparentar crecimiento conforme crece tamblén el nlﬁo y no presentan resolu on

espontanea. 3,4

La proporciéon de hemangidmas y maliformaciones es de 3:2.

TESIS CON
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2.- EMBRIOLOGIA

La piel y el sistema nervioso se derivan del ectodermo. La separacién del
ectodermo neural y el ectodermo epitelial ocurre en el transcurso de la tercera a

quinta semana de gestacion. s

En la tercera semana de la vida embrionaria aparecen pequefios grupos de
células indiferenciadas, (centros de angiogénesis), en las porciones laterales del
mesodermo cefalico esplacnico; al principio son nidos solidos, posteriormente se
forma la luz vascular y aparece el endotelio primitivo; el crecimiento contintia y los
canales primitivos se anastomosan entre si, formandose asi la malia vascular

tanto superficial como profunda. s

Ademas de las células endoteliales, también se derivan de los centros de
angiogénesis los pericitos, las células musculares lisas, los eritrocitos y los
linfocitos primitivos inmunocompetentes. Las células sanguineas se derivan
especificamente de las células centrales de los nidos angiogénicos; existiendo una
interaccion biolégica molecular entre las células endoteliales y las células
sanguineas. Las células endoteliales son capaces de sintetizar y liberar
glicoproteinas sulfatadas, que son responsables de la adherencia y proliferacién

de elementos sanguineos. s

w)
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3. CLAS'IFIC'A'CIC')NW

En el pasado, Ias clasificaciones de anormalidades vasculares eran tan
numerosas que actualmente es imposible apreciar lo que se ha publicado. La
mayoria de Ias cIastf‘cac nes eran descriptivas. e

: Se han propuesto numerosas clasificaciones para las anormalidades
vasculares con una termmologta muy variada, a veces confusa. y frecuentemente
superpuesta basandose en criterios descriptivos, hlstopatoléglcos, emb kolégncos.
bioldgicos, ‘etc., 'no’ existiendo juicios unanimes a la hora’ de encuadrar cada
entidad incluida. 4,7, 8 :

Los intentos por aclarar la situacién fueron realizados - inicialmente por
Malan en Italia y mas tarde por Mulliken en los EU. ¢

El término de hemangioma fue introducido por Mulliken y Glowacki para
diferenciarlos de las malformaciones vasculares. La clasificacién biolégica de las
anormalidades vasculares propuesta por ellos, los divide en hemangiomas y
malformaciones vasculares; constituyen dos grandes categorias en las que se
dividen las lesiones vasculares de la infancia, de acuerdo a su patrén de
comportamiento y sus caracteristicas bioldgicas. Esta clasificacion esta apoyada
por diferencias clinicas, histoldgicas, histoquimicas y bioquimicas. 6.7, 8

Existe otra clasificacion de malformaciones vasculares, . segln
anormalidades de conducto presente y las caracteristicas de flujo. 4

iy TESIS CON 7
{ FALLA DE ORIGEN |




Anormalidades‘ vasculares'y Slﬁdmlhes asociados
: cAPITULO I
HEMANGIOMAS DE'CAPILARES INMADUROS.

4.- HEMANGIOMAS CAPILARES

SINONIMO
Hemangioma = tipo fresa, Angiomas. . Hemangioma capilar,
Hemangioma juvenil, Hemangloma celular, Neofonnacxén vascular.

Hemangiomas de capilares mmaduros

DEFINICION

Los hemangiomas son tumores -V
rapida proliferacidon de células endotehal
neoformacién vascular mas frecuente en el ni

mismos. o

INCIDENCIA

semanas de vida. 10, 11
fPredominan en el sexo femenino en un 61 ( con una

respecto a los varones. Son mas frecuentes en p
a 12% y en recién nacidos prematuros. 7 10, 11, 12

ETIOLOGIA

A pesar de que los hemangiomas son la hemangmgeness dérmlca pura”,
la causa exacta del por qué se producen los angiomas, no se conoce. Se cree que
se debe a un defecto en el desarrollo de los vasos sanguineos, los cdales no se
desarrollan normalmente. Los angiomas no son hereditarios.
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FISIOPATOLOGIA
Los - hemangxomas son verdaderos tumores . en. los que  existe una

prolnferac:én de celulas endotellales formando Iuces capllares 13

HEMANGIOGENESIS
Angiogénesis es la formacion de nuevos vasos sanguineos y esta regulada

por estimuladores angiogénicos € inhibidores angiogénicos.

Estimuladores angiogénicos 13
e Factor de crecimiento fibroblastico acido (aFGF)

« Factor de crecimiento fibroblastico basico (bFGF)
« Factor de permeabilidad vascular/factor de crecimiento endotelial vascular
(VEGF/VPF)
« Factor de crecimiento celular endotelial derivado de plaquetas (PD-ECGF)
« Angiogenina
e Factor de crecimiento Like-FGEfalta (HB-EGF)
« Oncostatina M
« Interleucina 8
« Mastocitos
Inhibidores angiogénicos 13
» Trombospandina
« Factor plaquetario 4
e Interferon alfa-22 (INF-alfa2a)
« Glucocorticoides :
« Talidomida
e Angiostatina

« interleucina 12

Estos factores de crecimiento angiogénico actian sobre la piel y en raros casos
sobre las células endoteliales de las visceras para fomentar su proliferacion.g
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Takahashi y colaboradores demostraron que los marcadores celulares son
distintos, dependiendo la fase en que se encuentre el hemangioma. 13 o

En la fase proliferativa se detectan antigeno nuclear celular proliferativo,
VEGF/VPF, colagenasa tipo 4 y bFGF aumentado. 13 X

Durante la fase involutiva, los mecanismos implicados pueden ser: ausencia de
factores angiogénicos antes mencionados, inhibidor tisular de metaloproteinasas,
pérdida de receptores endoteliales o la influencia de un mensaje inﬁibidor
proveniente de los tejidos conectivos circundantes. 13 AT

Los factores de crecimiento fibroblastico (FCF) parecen ser:un medlador
importante de la hemangiogénesis. El bFGF normalmente estimula la prollferacufm
celular endotelial y la emigracion e. También fomenta la produccion de ‘varias
proteinasas, conocidas por su capacidad de degradar la matriz extracelular, . un
acontecimiento que puede ser esencial en la hemangiogénesis.

La angiogénesis depende de l!a interaccidn de células vasculares y
componentes de la matriz extracelular.

Las células musculares lisas y los pericitos sostienen a las células endoteliales
e interactuan con ellas para mantener la homeostasis vascular. g

La membrana basal muiltilaminada también puede desempenar un papel en el
crecimiento del hemangioma. Se cree que los factores derivados de estroma
desempefiarian un papel importante tanto en el desarrollo de la lesién como en su
involucion espontanea secundaria. No obstante, los mecanismos subyacentes a la
emergencia de células endoteliales normales, durante el desarrollo embridnico y
durante el crecimiento de los vasos sanguineos hasta la edad adulta, siguen sin
conocerse. El problema de la hemangiogénesis en el recién nacido esta muy lejos
de resolverse.

Mastocitos: Los mastocitos se acumulan en los hemangiomas durante la fase
proliferante, pero no durante la involucién. Este recuento mayor de mastocitos
puede ser uno de los factores claves en el crecimiento, la heparina liberada por los
mastocitos puede inducir a la proliferacion del endotelio. El nimero de mastocitos
disminuye, a medida que el hemangioma entra en la fase de regresion y el residuo
fibrograso reemplaza al componente celular. g
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MANIFESTACIONES CLINICAS .

La historia natural de los hemangiomas pasa por tres fases: la primera que
presenta una fase de crecimiento rapido entre los 3 y 10 meses, el tumor crece
mas rapido que el lactante y alcanza su morfologia caracteristica, usualmente dura
entre 6 meses a 1 ano; luego se inicia una segunda fase estacionaria que puede
durar meses o anos y finalmente, una tercera fase involutiva mas lenta entre los 2
y los 10 arfios de edad. 4

Pueden localizarse en cualquier zona del cuerpo, la topografia mas
frecuente es la cabeza y el cuello en un 60%, asi como genitales externos y en
zona perianal; dentro de los hemangiomas periorbitarios la localizacion mas
frecuente es el parpado superior en el 75% de los casos y en éstos hay que hacer
diagnodstico diferencial con el neuroma plexiforme, el linfangioma o el
rabdomiosarcoma. Frecuentemente se trata de lesiones udnicas, sin embargo,
alrededor del 20% de los pacientes presentan dos tumores y sélo en el 5%
aparecen tres hemangiomas o mas. Habitualmente no se presentan como tumores
de crecimiento completo, sino como lesiones precursoras: manchas palidas que
simulan nevos anémicos o acréomicos, manchas hiperémicas semejantes a un
naevus flammeus neonatotum, papulas rojo cereza del tamafo de una cabeza de
affiler, telangiectasias localizadas, rodeadas por un halo palido o una acumulacion
de papulas azuladas o violaceas. ;9,15

El color depende de su localizacidon, los superficiales son rojo plrpura en
contraste con los profundos que aparecen como masas subcutaneas de color azul
o cubiertos de piel, mostrando un color normal, ocasionalmente con venas
dilatadas o telangiectasias en la superficie.

Si el crecimiento es excesivamente rapido, se puede producir una
ulceracion de la lesion que, invariablemente producira una cicatriz, la presencia de

ésta se asocia con una involucion mas precoz. is
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La primera manifestacion que marca el inicio de la fase de involuciéon, es el
cambio de coloracion rojo brillante hacia una tonalidad mas pardusca o purpdrica,
después evoluciona a una coloracion grisaceo moteada que se extiende desde el
centro hacia la periferia de la lesion, produciéndose una disminucion del volumen
y de la consistencia del tumor.

La involucion clinicamente esta caracterizada por piel normal que recubre la
lesion o piel atrofica, telangiectasias, cicatrices, cambios pigmentarios,: piel
redundante, un saco fibroadiposo residual o anetodermia. )

HISTOPATOLOGIA

Los hemangiomas pueden ser superficiales si se encuentran en la dermis
papilar o profundos si estan en dermis reticular y tejido subcutaneo. 1

Durante su etapa de crecimiento en la lactancia, muestran proliferacién
considerable de las células endoteliales y un incremento en el numero de
mastocitos. Las células endoteliales son grandes y se disponen en bandas y
masas solidas con pocas luces cap'ilares pequenas. En las lesiones en
maduracion las luces son amplias y las células endoteliales que las tapizan son
mas p[anas; en las maduras algunas luces estan muy dilatadas. En la fase de
involucion se advierten depdsitos hialinos en las paredes de los capilares, con
estenasis y oclusion de las luces y una vuelta a la normalidad de los mastocitos.
Mas tarde los capilares involucionan y se reemplazan por colageno edematoso. 1e

INMUNOHISTOQUIMICA

En 1894 con el uso de la inmunohistoquimica, Takahashi y colaboradores
definieron las caracteristicas biologicas de cada fase clinica.-Las fases clinicas se
correlacionan desde el punto de vista inmunohistoquimico con la expresién de una
serie de marcadores celulares. 14

La etapa de crecimiento activa presenta: proliferaciéon celular de antigenos
nucleares, factor de crecimiento endotelial vascular, colagenasa tipo IV y un
aumento en los niveles del factor de crecimiento de fibroblastos basico (detectable
en orina de nihos con hemangiomas en proliferacién) y marcadores endoteliales
como CD 31 y factor Von Willebrand. 14, 17
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Los "~ hemangiomas en involucion. contienen tejido - inhibidor de
metaloproteinasas (TIMP 1). 17 :

ESTUDIOS DE GABINETE

Durante la fase proliferativa la tomograf‘a computanzada y ta’ rescnancla
magnética demuestran lesiones bien cnrcunscntas. densamente Iobulllladas con
incremento uniforme, con vasos de allmentacufm Yy de drenaje dllatados en el
centro o en la periferia. 4

COMPLICACIONES .

tas complicaciones se presentan en un 10%. siendo - la mas comdun la
ulceracion de un 5 a un 10%, ésta se relaciona con el tamario de la lesion y la
topografia y suele ser dolorosa; pueden también presentarse sobreinfecciones
agregadas como celulitis u osteomielitis subyacente, posible destruccién del tejido
blando, cartilago y consecuentemente cicatrices residuales. Otra complicacidon es
la hemorragia y falla cardiaca en hemangiomas de gran tamarfio y sobre todo si se
asocian a hemangiomas hepaticos; pdede producirse una insuficiencia cardiaca de
alto gasto. 1 ; '

FORMAS O LOCALIZACIONES QUE GENERAN P‘ELIGRO

Las lesiones cercanas a los olos. narlz boca o paladar. pueden comprometer
las funciones de cada estructura afectada por el tumor. ‘ v

» e/fom'ia mas tardia y
jo. sangulneo constante. 4

< Los hemanglomas Iocahzados en. labn

menos completa, porque la arterla abla porta un

<+ Los hemangiomas penorbltanos‘poseen un co s:derable riesgo en ta vision por
oclusion de la pupila, compre io del globo ocular o expansiéon dentro del
espacio retrobulbar. Las comp caclone oculares son: ambliopia en un 60%

siendo muy grave; astlgmatnsmo. error en la refracctén estrabismo, ptosis,
proptosis con queratitis expuesta Yy atrofia del nervio optico. 10, 19
«» Los hemangiomas periauriculares suelen producir hipoacusia reversible por
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compresion del conducto auditivo externo. »

< Los hemangiomas subgléticos producen estridor Iaringeo»inspira'torib, disfonia,
tos, cianosis e insuficiencia respiratoria aguda. i :

<+ Los hemangiomas que afectan punta de nariz, también llamados nariz._de
cirano, representan un problema cosmético muy serio, por lo que es prefenble
tratamiento conservador. 7 . i

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL o
El diagnéstico diferencial en lactantes con’una masa de'tej |dés blandos y
alteraciones de la pigmentacién cutanea, inclUye

fbrosa rcoma infantil,

rabdomiosarcoma, neurofibroma, gioma nasal y rnalformactén vascular 4.

TRATAMIENTO B
La mayoria de los hemangi
presentan involucion esponténea )

uso de. un soporte eléstlco puede ayudar a: la nvolucxon de un

hemangioma que afecte una extremldad o bien a dlsmlnmr su tamano 7 20

< El tratam|ento de primera elecc:én en hemanglomas que; comprometen‘
de . 2-
3mg/kg/d|a por: la maﬁana. Se cree que el mecanismo de accnén de los

fun<:|ones vitales es la cortlcoterapxa sistémica, Prednisona a dos

corticoesteroides se debe principalmente a su actividad anglostétu:a. El
trétamienib debe continuarse, por lo menos, durante un mes y luego reducirse
de f;.)rma lenta y gradual durante los dos meses siguientes. Segun Bartdshesky
el 30% de los pacientes responden bien, con mejoria rapida y drastica. Otro

0% responden mal, sin reaccion inclusive a dosis mayores y tratamiento
prolongado. El 40% restante presenta una respuesta dudosa, alterandose el

11

OR1 GEHN ¢ /
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curso natural levemente. La proliferacidon se detiene después de unas semanas
o meses,' la involucion es tan lenta como la regresion natural, pero el resultado
fina!l es satisfactorio. 19

LLa terapia de corticoesteroides intralesiones, en lesiones cercanas a los
ojos puede producir: ceguera bilateral, ipsilateral o contralateral; resultado de
la oclusiéon de la arteria retiniana, atrofia del tejido subcutaneo, atrofia de la
grasa de la 6rbita o necrosis de parpados. Existe el reporte de calcificaciéon
periocular distrofica localizada, como complicacion del tratamiento de un
hemangioma periocular. 14, 19

El Interferon (alfa-2° y alfa-2b) se usa como farmaco de segunda linea. Es
un inhibidor de la angiogénesis, su mecanismo de accion parece ser multiple,
tiene accion antiproliferativa, de lisis celular e inhibidora de la trascripcién del
factor de crecimiento fibroblastico que es un importante inhibidor de Ia
angiogénesis. La dosis del Interferéon alfa-22 es de 1 a 3 millones de unidades
por m2 de superficie corporal por dia, por via subcutanea durante 9 a 14
meses. Existen razones para ser cautos en su empleo, dada la elevada
frecuencia de aparicion de efectos secundarios, como fiebre, anorexia,
sindrome seudogripal. etc., a los cuales recientemente se le han afiadido casos
de paraplejia espastica en nifios tratados con interferon alfa-23, por lo que se
debe ser prudente en la utilizacion de este agente biolégico. Puede ser usado
en hemangiomas que no responden a corticoesteroides y en hemangiomatosis
pulmonar. 21, 22

Otros tratamientos con resultados variables, son: crioterapia, cirugia:o
embolizacién y laser terapia.

La emboiia arterial requiere de un radidlogo intervensionista capacitédo. ya
que es un procedimiento muy dificil debido a que los vasos sanguineos del
lactante son cortos, finos y estan propensos a desarrollar espasmos y
trombosis. Esta técnica da lugar a una mejoria inmediata después de la
oclusiéon de las: arterias abastecedoras; en hemangiomas periorbitarios es
peligroso por el riesgo de necrosis de la arteria central de la retina con

resultados catastroficos. 7
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Los tratamientos con LASER de los hemangiomas pueden ser eficaces
pero con limitaciones importantes. El LASER de argon esta reservado pa'ra la
extirpaciéon quirurgica de lesiones profundas, especialmente en el sindrome de
Kassabach Merrit y otras coagulopatias en las cuales la hemosfasia esté
comprometida. En algunos casos, la embolizacion selectlva segunda por:
escisidén con taser de argéon ha sido de utilidad. 23, 24

Actualmente han aparecido tratamientos menos nnvasxvos. pero mas costosos,
tales como la fototermaolisis selectiva con dye Iaser por pulsos ;

PRONOSTICO
En los hemangiomas no complicados o con compllcacnones menores como

es la ulceracién el prondstico tanto para la enfermedad cc;mo para la vda son
excelentes, mas del 90% involucionan sin necesitar de tratam ento .

Aproximadamente el 70% de los pacientes presentan mvolucnon de fos
angiomas al alcanzar la edad de 7 afios. 1o ;

Los hemangiomas cutaneos malignos en el nifo. son’: ex{}emadamente
raros, alrededor de 0.03%. En la literatura existe el reporte de uvri"hehangibr‘na de -
capilares inmaduros en el que, a los 26 afios de evolucién se deSarfolld carg:inofna
basocelular en la misma topografia. 26 : L o

Es importante clasificar adecuadamente las neoformaciones: vascularesv para
predecir alglin sindrome vascular asociado, asi como para explicar a los padres, cual sera
el comportamiento del hemangioma y asi evitar tratamientos innecesarios.
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5.- SINDROMES ASOCIADOS A HEMANGIOMAS

Los hemangiomas cutaneos raramente se asocian con malformaciones en
otros érganos; sin embargo, actualmente se considera que, el 7% de los
hemangiomas presentan malformaciones asociadas, especialmente neurolégicas,
con un claro predominio en el sexo femenino. .

5.1. HEMANGIOMAS FACIALES GIGANTES.

La relacidon con malformaciones del sistema nervioso central esta presente
en un 74%. Generalmente es hemifacial y puede afectar a la zona superior del
torax, 88% de los casos se presentan en el sexo femenino. Las malformaciones
mas frecuentes son las de fosa posterior: se puede observar hidrocefalia,
hipoplasia © agenesia del cuerpo calloso, quistes aracnoides o hipoplasia
cerebelosa. Algunos pacientes con hemangiomas capilares faciales gigantes o sea
de mas de 10 cm. de diametro y alteraciones en la fosa posterior, presentan
ademas otras malformaciones. Destacan las alteraciones vasculares, que afectan
principalmente el poligono de Willis, la coartacion de aorta, defectos cardiacos y
alteraciones oftalmoldgicas. 27

5.1.1. SINDROME DE DANDY-WALKER.
Es una hipoplasia o agenesia del vermix del cerebelo, asociada a un quiste
en la fosa posterior que se continta con el cuarto ventriculo. 27 28

5.1.2. SINDROME DE LAS 3 C.
Es la asociacion’ de . hipoplasia  cerebelosa, hemangioma cavernoso y

coartacion de aorta.: ’

5.1.3. SINDROME DE PHACE.
Este  término - se ha propuesto para incorporar el vinculo entre

—
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malformaciones de la fosa posterior, hemangiomas faciales, anomalias arteriales,
defectos cardiovasculares y anormalidades oculares o PHACES, que incluyen
pacientes con hendiduras esternales y rafe supraumbilical. 27

Este sindrome neuroectodérmico predomina en mujeres. Las alteraciones
arteriales estan presentes en un 41%, aparte de la coartacion de aorta pueden
presentar persistencia o ausencia de la arteria trigeminal primitiva, ausencia o
hipoplasia de cardtida o arterias vertebrales, anastomosis segmentaria
intervertebrales, dilatacion aneurismatica de la arteria cardtida, dilatacion de los
vasos cerebrales, origen comun de ambas arterias cerebrales, atresia del arco
aodrtico y arteria subclavia izquierda aberrante. 24, 30

Las alteraciones cardiacas estan presentes en el 26% de los casos y
consisten en cor triatriatum con alteraciones en el retorno venoso pulmonar,
tetralogia de Fallot, atresia tricuspidea y adrtica, persistencia del ductus arterioso v
defectos del septo ventricular. 2g, 31 o

Entre las alteraciones oftalmologicas, presentes en un 26%; se hén hallado
microftalmia, hipoplasia del nervio optico, colobomas, arco corneal, catarafas,
hemangiomas retinianos y aumento de la vascularizacion retiniana. No se ha
descrito glaucoma. 27

El tratamiento de estos pacientes debe ser multidisciplinario y los estudios
complementarios incluyen: exploracion neuroldgica (control del perimetro craneat),
radiografias, ecografia, y principalmente rescnancia magnética, arteriografias o
angio-RNM. Endoscopia si hay riesgo de compromiso respiratorio,
electrocardiograma, ecocardiograma y estudio oftalmolégico.
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5.2. HEMANGIOMAS LUMBOSACROS EN LA LINEA MEDIA

Las Iesnones ' cutaneas lumbosacras se consideran marcadores de
dlsrafismo espmal EI térmlno disrafia se define como fusién lncompleta de un rafe.
La relacuén embrionaria puede explicar por qué las lesiones cutaneas, al parecer
triviales, con frecuencia se presentan sobre disrafia oculta del tubo neural. 32

Los defectos espinales congénitos que abarca este término : son:
meningocele, mielomeningocele, mielosquisis, espina bifida oculta,
diastematomielia, diplomielia, cono atado, lipoma intraespinal,
lipomielomeningocele, quiste dermoide y seno dérmico. La asociacion mas
frecuente descrita es el anclaje del cono medular, mediante un engrosamiento de
la cola de caballo, un lipomeningocele o un mielomeningocele. a3, a4

Las lesiones cutaneas vinculadas con disrafismo espinal y que tienen un
alto indice de sospecha, son: hipertricosis, hoyuelos, acrocordén: seudocolas o
colas verdaderas, lipomas subcutaneos, hemangiomas, aplasia cutis o cicatriz y
quiste o seno dermoide. Las telangiectasias, malformacion . capilar,
hiperpigmentacién, nevos melanociticos y teratomas son lesiones con un indice de
sospecha bajo. as

Los lipomas son la forma mas frecuente de disrafismo espinal oculto 3a. Un
70% de los hemangiomas en region lumbosacra, se les cons:dera un marcador de
malformaciones subyacentes.

NEUROLOGICAS
A pesar de que la presencia de hemangiomas en esta topograﬂa es
generalmente congénito, las alteraciones neurolégicas pueden no aparecer hasta
meses o afos después, cuando el hemangioma tal vez haya mvolucuonado: las
mas frecuentes son hemiparesia, tetraparesia, signos piramidales, alteraciones
sensoriales y esfinterianas. Otro tipo de alteraciones son asimetria de
extremidades inferiores, claudicacion, pie equino varo y tilceras cutaneas. iz
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GENITOURINARIO

Los hemangiomas [umbosacros pueden asomarse a’. malformaciones
anorectales y urogenitales, como: vejiga neurogena en un 20%, infecciones de
vias urinarias o con eneuresis, ano imperforado, f’stulas, agenesia o hipoplasia
renal, rinén ectdpico, alteracidon de la funcidn esfinteriana, deformaciones o
alteraciones sensitivomotoras en las extremidades inferiores y dismorfias del

sacro. z7

ESQUELETICAS

Varias de las anomalias antes listadas pueden conducir al sindrome de Ia
meédula espinal atada, el cual se presenta con debilidad muscular asimétrica de las
extremidades inferiores, que puede conducir a deformidades ortopédicas, dolor, o
anormalidades sensitivas de la espalda con cambios troficos, casi todos estos
sintomas irreversibles; por lo que es indispensable diagnosticar estos
padecimientos antes que sobrevengan datos neurologicos y los marcadores
cutaneos quizas sean la Unica anormalidad, especialmente en recién nacidos. 33,

34, 36

Es importante realizar exploracién - fisica muy completa en casos de
sospecha de alteraciones extracu»té‘\_nea’s y.tbmar radiografias. En nifios menores
de 6 meses, ecografia y en mayofts de’ 6 meses, estudios de resonancia
magnética. En caso de haber’ alterac:ones radiolégicas se debe realizar
exploraciéon neurologica exhausttva electromlograf'a y estudios urodlnémlcos

periddicos, a fin de realizar: tratam:ento quirdrgico . urgente, ante minimas

disfunciones neurolégicas. as

17
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6.- HEMANGIOMATOSIS NEONATAL DIFUSA

‘Hemangnométosns s r a Hemangiomas eruptivos

‘diseminados; Hemangioma miliaria.

DEFINICION S S :
Es una enfermedad rara caracterizada por multiples hemangiomas
cutaneos y viscerales. ’

HISTORIA

El primer reporte apareci® hace 100 afios, aproximadamente, en la
literatura europea; fue descrito por primera vez en la literatura de German en el
siglo XIX y redescrita por Jaffe. En 1970, Holden y Alexander propusieron el
término de hemangiomatosis neonatal difusa en pacientes que reunieran 3
criterios: inicio en el periodo neonatal, afectacién de 3 o mas érganos y ausencia
de malignizacioén. 3z, as, 3s

INCIDENCIA .

Las lesiones estan presentes al Vnacimiehto en un 70% de los casos o se
desarrollan en las primeras semanas de vida. Las mujeres son afectadas 2 veces
mas que los varones, ag :

MANIFESTACIONES CLINICASﬁ
Se caracteriza por la presencla de multlple

*hemanglomas capilares
cutaneos de pocos mxllmetros de diametro, hasta .1 5 cm, en numero superior a
100; existen reportes de hasta 1000 leslones:en un solo paciente, asi como
hemangiomas vViscerales. Los érgahos mas’ :co,mtjhmente afectados son: piel
(100%). higado, pulmones, tracto gastrointesiiﬁal y sistema nervioso central;
aunque también se han descrito en otros érganos como: ganglios linfaticos, bazo,

cerebro, meninges, tiroides, iris, retina, glandulas sallvales. corazon, timo, sistema
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genitourinario, - rindn, vesicula biliar, pancreas, musculo esquelético, glandulas
suprarrenales, gléndvulas adrénales,'médula Osea, testiculos y hueso 4, 10, 38

El hemangioma hepéticb puede ser solitario o muitiple y se asocia con una
alta tasa de mortalidad entre un 30 y un 40% debido a falla cardiaca.

HISTOPATOLOGIA

Los hallazgos histopatolbégicos varian segun la edad de la: lesion, los
hemangiomas de poco tiempo .de evolucidn son.  altamente ceiulares Y
caracterizados por células endoteliales hinchadas en los éspaéids_vascularés
lineales con una luz pequena. En este estadio temprano de;desarrbllo. la
naturaleza vascular de la lesion puede no ser realmenté apérente. ’pueden estar
presentes moderado numero de figuras normales rhitétipas yVén el estroma
intermedio numerosos mastocitos; esto sugiere que'esta'swcélulas pUeden jugar un
roll en ta produccién de factores angiogénicos que reguiari el crecimiento de esta
lesion. En algunos casos se puede observar involucro pefiheural de proliferacion
capilar. 16 T

COMPLICACIONES -

La mortalidad es de un 60% a un 90% en los primeros meses de vida
debido - al involucro visceral extenso, al riesgo de hemorragias y a la presencia de
mitltiples anastomosis arteriovenosas que pro'vocan falla cardiaca congestiva,
siendo la causa mas comun de muerte. Otras complicaciones incluyen sangrado
intestinal, ictericia obstructiva, cqnvulsione§ y hemorragias del sistema nervioso
central. De forma excepcional se han descrito algunos casos con malformaciones
asociadas como: agenesia del chérpo calloéo. microcefalia, agenesia esternal, rafe
abdominal medio, atresia tricuspidea y microoftalmia. Existen reportes. de
hemangiomatosis neonata! difusa con hemangiomas gigantes y trombocitopenia.

37,40
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ESTUDIOS DE LABORATORIO Y GABINETE

En este tipo de’ paclentes 1 manejo es mulhdtsclplmarlo oftalmologla

neurologia, gastroenterologia, étc._ asi como el reahzar rayos X, ultrasonido o

resonancia magnética.

TRATAMIENTO : B . B
El tratamiento incluYe esteroides  sistémicos, radioterapia, ligadura o
embolizacion y recientemente interferén alfa-22. 35, 39 :

PRONOSTICO

El prondstico depende esencialmente de la existencia. de hemanglomas
hepaticos responsables de falla cardiaca, hemangiomas a nivel de sistema
nervioso central o bien trombocitopenia. 41 ‘

La involucién de las lesiones inicia de los 3 a los 6 meses y es completa en
el primer o segundo afo de edad, sin embargo, suele tener una mortalidad del 60
al 90%. 7,39 .

7.- HEMANGIOMATOSIS NEONATAL BENIGNA

Hemangiomas cutaneos multlples sm nlngun sngno o sintoma de xnvolucro
visceral. Este sindrome esta consmmdo por hemangnomas multnples pequefios de
1 a 20 mm, que sdélo mvolucran p|el, no- causan . mortalidad. 'Siendo  una
enfermedad de naturaleza benigha.vLos hemangiomas suelen presentar regresiéon
espontanea.as
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8.- SINDROME DE KASABACH-MERRIT

DEFINICION

Es una enfermedad rara que consiste en la asociacion de un hemangioma
capilar grande de crecimiento rapido con purpura trombocitopénica, anemia
hemolitica microangiopatica y coagulopatia de consumo. 27, 42

HISTORIA
Fue descrito primeramente en 1940 por Kasabach y Merrit. 42

MANIFESTACIONES CLINICAS
El hemangioma esta presente al nacimiento o bien aparece en ias primeras
semanas de vida. Afecta principalmente extremidades inferiores o el tronco.
Clinicamente puede ser sospechado por la presencia de un hemangioma
grande que muestra petequias © equimosis y que con traumatismos superficiales
presenta sangrados prolongados o cambios rapidos en apariencia o tamario. Son
subcutaneos con crecimiento rapido hacia tejidos profundos, de consistencia dura.

29

PURPURA TROMBOCITOPENICA .
La trombocitopenia se explica debido al atrapamiento de plaquetas por. el,
endotelio anormal del tumor, atrapamiento de plaquetas deformadas en el bazo

depresion en la produccién de plaquetas, presencia de aglutlnma' formacnén de

anticuerpos antiplaquetarios y reduccion de la vida media de Ias plaquetas 4

La hemorragia sobreviene a consecuencia del secuestro\plaqueytano y
consumo de factores de coagulacion dentro de los espacios vaééulares del
hemangioma. El consumo de factores de la coagulacidén, en especial de
fibrinédgeno, protrombina y factores V, Vi, y VIll, asi como la activacién de la
enzima fibrinolitica, son responsables de los sangrados profusos que con
frecuencia llevan a estos pacientes a la muerte. 45

T 21
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ANEMIA - :
La ane i

hemo 1 ca mxcroangnopétxca se exphca ya sea por presencia de
sangrado o por secuestro de entrocxtos ‘dentro del hemangloma

COAGULOPATIA DE CONSUMO .

En esta Ia coagulacnén sanguinea y Ia consiguiente formacion de fibrina en
el - hemangioma,  determinan deplecnon de las plaquetas, el fibrindgeno, la
protrombina y el plasmindgeno. Esto tleva a coagulacién intravascular diseminada
y hebmorragia copiosa. as

HISTOPATOLOGIA
Se encuentran capilares con gran proliferacién endotelial de naturaleza
benigna. 27

DIAGNOSTICO
Es importante realizar una evaluacién hematolégica y solicitar. BH,
plaquetas, TP, TPT, fibrinégeno y productos de degradacién del fibrindgeno. a¢
Existen reportes en los que porr medid de inmunohistoquimica, usando
anticuerpos monocionales CD61, se ha identificado el secuestro plaquetario. 29

ASOCIACIONES

También ha sido descrito “en asociacidn con angiomatosis visceral,
hemangioendotelioma kaposiforme retroperitoneal, glomangiomas multiples, el
sindrome de Blue rubber bleb nevus y sindrome de Gorham’'s o como una
complicaciéon de hemangiomas miltiples pequefios. 10, 47

TRATAMIENTO

El tratamiento se considera una urgencia meédica. En la mayoria de los
casos la cirugia no es posible por el estado hematolégico o por el gran tamafio de
la lesion. .

8]
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El tratamiento de eleccidon es Prednisona a dosis de 2-4 mg/kg/dia,
evaluandolos por el conteo plaquetario y la disminuciéon del hemangioma. 1o
Los corticoesteroides incrementan la vida media de las plaquetas, reducen la
masa vascular y restauran la integridad del sistema de coagulacién. 7

Otras opciones adicionales en la terapéutica incluye: Interferén aifa-22, y
Pentoxifilina. La administracion de heparina puede ser requerida en presencia de
eventos de trombosis o sangrado. La dosis recomendada es de 100 U/Kg cada 4
horas, hasta que el sangrado desaparezca, el conteo de plaquetas sea estable y el
defecto de coagulacion esté bajo control. La heparinizaciéon debe ser seguida por
reemplazo de concentrados plaquetarios, plasma fresco congelado vy
crioprecipitados. El acido acetilsalicilico y el Dipiridamol inhiben las funciones de
las plaquetas y también han sido usados para beneficio de estos pacientes. 7, 10

PRONOSTICO

Las alteraciones hematoldgicas duran algunas semanas .y si el lactante
sobrevive a las complicaciones,  éstas desaparecen a pesar. d‘e qLie' el
hemangioma aun no tenga ‘datos clinicos -de involucién.- La muerte'- se ha
registrado en todos los grupos de edad con un rango que va del 20 al 40% o, 27 |
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9.- HEMANGIOMA SUBCUTANEO O PROFUNDO
SINONIMO: Hemangioma cavernoso.

Se denomina asi, por que los vasos que lo forman proliferan por debajo de
la dermis y tejido subcutaneo, sin penetrar a la dermis papilar; son vasos
sanguineos y con frecuencia, los linfaticos suelen’' ser maduros, en cuyo caso la
lesion puede contener numerosos cortocircuitos arteriovenosos y malformaciones
vasculares. 16, 45 S O A

Las lesiones aparecen en el primer afio ‘de vida 'y persisten de por vida y
por lo general son asintomaticas. Cllnicaménge . sé observa tejido . blando,
aumentado de volumen, dando. un : aspecto cupuliforme o multinodular, en
ocasiones de superficie verrugosa con bordes pt":co‘ definidos, se comprime.con
facilidad y se llena pronto cuando se libera la presiéh. Son ‘de tamafio medio,
dando al angioma un aspecto elevado y de color azulado. En ocasiones en la
superficie de un angioma cavernoso se puede asociar |a presencia de un angioma
fresa dando hemangiomas mixtos. Los angiomas cavernosos pueden varar
mucho de tamanio, pero en general son menores de 6 cm. Es una lesion elevada,
roja o violacea compuesta por grandes espacios vasculares. g

La vida del angioma cavernoso es similar a la del angioma fresa, con un
periodo de crecimiento, uno de estabilizacion y uno de regresion, la involucién
parcial puede producirse después de una ulceracidn, un traumatismo o uha
hemorragia, pero en estos casos la regresion es con mas frecuencia incompleta y
no aceptable cosméticamente. Esto se debe a que la piel que cubre el angioma
puede adoptar un aspecto blanquecino, blando, colgante. so

Histolédgicamente se pueden clasificar en capilares y cavernosos. Los
capilares estan compuestos por una proliferacion de vasos capilares revestidos
por un endotelio aplanado, mientras due, los cavérnosos se caracterizan por
grandes vasos dilatados llenos de sangre y tapizados por un endotelio aplanado.

Una complicaciéon comun de los hemangiomés gfandeé es |la ulceracion de
la superficie, infeccion bacteriana secundaria, cicatrizacién e insuficiencia cardiaca
de gasto alto en las lesiones voluminosas. a9
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No existe un tratamiento adecuado, el tratamiento debe adecuarse al tipo
de lesion. En lesiones mas grandes, en ocasiones, la prednisona sistémica (como
se administra para un hemangioma capilar) puede inducir a la resolucion
espontanea. Puede considerarse la extirpacion quirdargica, especialmente si el
hemangioma cavernoso causa hipertrofia de una extremidad e interfiere con la
funcion. Los néddulos de pequeia superficie pueden extirparse individualmente o
destruirse mediante electrocoagulacion. (g

25
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- SINDROME DE MAFFUCCI
SINONIMO - Sindrome de Maffucci-Kast.

DEFINICION

Es una displasia mesodérmica congénita rara, . caracterizada - por
malformaciones vasculares cutaneas multiples y encondromas de los huesos. La
lesion vascular cutanea mas comun son anomalias venosas extensas,
subcutaneas. La degeneraciéon maligna de tumores de hueso . ocurre

aproximadamente en el 20% de los casos. 4

HISTORIA

Esta entidad fué originalmente descrita por Maffucci, un patélogo italianc en
1881. Posteriormente en 1889, Kast lo asocié con maculas vitiligoides; en 1900
este sindrome fue bien diferenciado de la enfermedad de Ollier por no asociarse
con alteracion vascular. En 1942 se individualizé como entidad y Carlenton incluyd

el sindrome en las displasias mesodérmicas congeénitas. si1, s2, s3

INCIDENCIA
Es un sindrome congénito raro. No muestra predalecclén por. raza o'sexo y

han sido reportados hasta la fecha, 100 casos aproxnmadamente. 10, 35_ 51

ETiOLOGIA

En cuanto a su etiologia, el factor heredltano par
se han encontrado aliteraciones canotxp:cas enk estudxos reah ados en 1964 Y
1966. En 1963 se manejo la posﬂ:nhdad de que se ‘tratara’ de una alteracnon
neurotréfica fetal y en 1972 se sugirid la hipdtesis de una alteracién mesodérmica
de origen enzimatico. En la actualidad, este sindrome se considera como una

displasia mesodérmica congénita no hereditaria. 4, s3

26
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MANIFESTACIONES CLINICAS
Los pacientes suelen ser normales al nac:mlento e |nlcxar con multiples
malformaciones venosas cutaneas y de mt cosas en el prumer ‘afo, las cuales

persisten de por vida. 3, sa

La malformacion inicial y mas xmportante por su extension y las multiples
deformidades que originan, son los encondromas, que se localizan
frecuentemente en manos, huesos del metacarpo y falanges en un 88%,
usualmente bilaterales pero asimétricos y en extremidades inferiores: pie, tibia,
peroné vy fémur. Esta discondroplasia deteriora la osificacion, la fragilidad ésea
provoca deformidades esqueléticas serias. g, s3

En la pie! han sido descritas principalmente tres manifestaciones
vasculares: hemangiomas capilares o cavernosos, flebectasias y linfangiomas. s3

La manifestacion mas frecuente son Jlos hemangiomas cavernosos
subcutaneos, presentes al nacer o se desarrollan en la infancia o en la juventud.
Suelen ser grandes, comprimibles y unilaterales en el 44% de los casos. Casi
siempre cutaneos y en menor frecuencia intramusculares o viscerales. Se
caracterizan por nddulos subcutaneos, azules, blandos o tumoraciones salientes,
promir_nentes no regresivas. Otras lesiones vasculares incluyen:
hemangioendoteliomas, manchas café con leche y malformaciones linfaticas
quisticas. Se han reportado pacientes en quienes la Unica manifestacion vascular
fueron hemangiomas orales. 3s, 53, 54, 55 . .

Simultaneamente con la aparicion de lesiones en piel y tejidos bvlandos. se
desarrollan nédulos duros en las areas de los huesos largos, manos; dedos y’pieS'
vy en casos severos, una deformidad grotesca de manos 'y ples aparece a
consecuencia de multiples lesiones. 3

La trombosis de los vasos sanguineos d:latados con Ia 'subéecuente
calcificacion (flebolitos) esta reportada en un 43 a un 46% de los casos. 54; 55

Los pacientes suelen presentar hemihipertrofia corporal y macrodactilia.

Otras anormalidades extraesqueléticas son: hiperpigmentacién, nevus
pigmentado o vitiligo, glioma cerebral, tumores intracraneales indefinidos, teratoma

de ovario, etc. s3
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Ocasionalmente se ha desarrollado el sindrome de Kasabach-Merritt en un
paciente con sindrome de Maffucci; Existe un ‘cas:o reportadp de Maffu,tici asociado

a Blue rubber bleb Nevus. 53 53

HISTOPATOLOGIA o . SRS .

Los hemangiomas’ cavernosos poseen espaclos irregulares'grandes.
tapizados por una hoja endotelial delgada. En algunas lesion‘es,A las ceélulas
endoteliales proliferan alrededor de espac:os \)asculares esca:éds.‘ reducidos y mal

definidos. 4

ESTUDIOS DE GABINETE

Las radiografias simples son ttiles para valorar la afeccion o6sea con
encondromatosis y para detectar transformacion maligna.

Radioldgicamente los encondromas aparecen como defectos ovalados,
radiolticidos, frecuentemente asociados con expansion y adelgazamiento cortical
del area afectada, anormalidades generalizadas del crecimiento, defectos liticos
focales, exostosis y anormalidades del contorno. 3s

Los cambios o¢oseos son similares a los que se observan en otras
encondromatosis, como en el sindrome de Ollier (encondromatosis malti'ple).» La
enfermedad de Ollier comprende a las discondroplasias sin lesiones vasculares
cutaneas. a, 51 L B

Hallazgos radiolégicos adicionales  incluyen: ' flebolitos. calci‘ﬁca‘dé_s_ y

acortamiento del hueso largo afectado. as f : .
La angiografia demuestra encharcamnento del medlo de contraste dentro :

de los pequefios espacios sinusoidales.

TRATAMIENTO R
Los procedimientos quirtrgicos mas usuales son !a escisién para poder
remover las lesiones y mejorar el estado cosmeético y funcional del paciente. 4
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PRONOSTICO

El pronéshco es malo por._el potencial de mahgnnzacnén que tuenen los
encondromas.. La degeneracxon sarcomatosa ocurre en cerca de un 50% de los
casos. La transformaciéon maligna de los encondromas. en estos enfermos es
y = a

superior a la del encondroma, osteocondroma
osteoencondromatosis. 7 g

El tumor maligno mas frecuente es el condrosarcoma esta degeneraclén
sl ‘también oiras condncnones'

maligna puede sobrevemr de un 15 a un 30%.

malignas han sido reportadas como. B sar ahg o" arcoma,
linfangiosarcoma, osteosarcoma, neoplasias ~ma ignas’ gl|omas,

adenocarcinoma de péncreas y muiiitiples Iesiones mallgnas 335, 'sa, 55 N
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Foto 3,4 y 5 Hemangiomas de capilares inmaduros

-




Anormahdades vasculares y sindromes asociados

Foto 7 HC1 en involucion,
atrofia

Foto 6 HCI en involuciéon
piel redundante

Foto 8 Terapia compresiva
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Foto 9,10y 11 Sindrome de PHACE, TAC y SPECT
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Foto 13 Sindrome de Kasabach-Merrit
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Foto 14 Hemangiomatosis neonatal benigna
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CAPITULO m
HEMANGIOMAS DE CAPILARES MADUROS

11.- MALFORMAClONES
SINONIMO: ' Hemangioma de capilares maduros.

La malformacion denota una estructura anormal que resulta de un
desarrollo embriologico aberrante, son errores de la morfogénesis vascular.
Aunque el término malformacion es usado convencionalmente como sinonimo de
hamartoma, estos dos son diferentes. El hamartoma se refiere a una coleccion de
miscelaneas de tejidos elementales, normalmente presentes en un sitio en
particular. En algunas malformaciones vasculares las anormalidades de los vasos
involucrados son mas funcionales que anatdmicos, es el caso del nevo anémico.
En contraste, otras malformaciones vasculares cutaneas exhiben evidentes
anormalidades morfolégicas de los vasos envueltos. 3

En las malformaciones vasculares se encuentran vasos hamartomatosos
sin proliferaciéon endotelial. Adn cuando por lo general se considera que estan
presentes en el momento del nacimiento, al principio pueden no quedar de.
manifiesto y se hacen evidentes o sintomaticas en etapas mas avanzada‘s*dé la
vida. En general crecen en proporcion con el nifio, pero es posible dﬁe a(:fnénten
de tamafo como consecuencia de cambios hemodlnam:cos. como |ncremento ‘del
flujo sanguineo que trae como consecuencia agrandamiento: ‘de los” vasos y
dilatacién de los mismos, obstruccion o trombosis. Diversos factores pueden
estimular la evolucion de lesiones individuales, en especial las de ﬂu;o aito, mcluso
el cambio hormonal, por ejemplo: la pubertad, el embarazo, traumatismos, cirugias
e infecciones. 4 i
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Las malformaciones vasculares se clasifican segun las anormalidades de
conducto presentes y las caracteristicas de flujo.

De flujo alto

Fistula arteriovenosa (AVF)

Malformacion arteriovenosa (AVM)

De flujo bajo

Malformacion capilar (CM)

Mailformacion venosa (VM)

Malformacion tinfatica (LM)

Combinada

Las malformaciones vasculares de flujo alto comprenden AVF que es una
conexién arteriovenosa directa y las AVM que son la acumulacnén plexlforme de
vasos o nidos entre las arterias de alimentacién y las venas de drenaje.

‘Las maliformaciones vasculares de flujo bajo incluyen CM, VM, LM, y
combinadas.- En vista de que carecen de cortocircuito -arteriovenoso, no hay
aumento de la temperatura, ni pulsatilidad. Estas malformaciones se agrandan en
proporcnén con el crecimiento del ninfo, pero las malformaciones venosas y
linfaticas se pueden expandir y tornarse sintomaticas en cualquier momento. 4

“Las malformaciones vasculares combinadas se observan con bastante
frecuencia. En especial la malformacion capilar cutanea (manchas en vino de
Oporto) con frecuencia esta presente en relacioGn con malformaciones
arteriovenosas, malformacion venosa, malformacion linfatica o malformaciones
combinadas profundas. 4
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12.- NEVO FLAMEO

Un nevo flameo es una ectasia vascular congénita, comun en la piel. .

Existen 2 tipos de nevo flameo: La frecuente mancha salmén yla menos
frecuente pero mas importante mancha en vino de Oporto, que suele asociarse
con sindromes raros. Ambos nevos flameos difieren en cuanto’a su topograﬁa ya
su curso clinico. ¢ : (

Comanmente se desarrollan en frente, cara Y cuello (Ifnea medla de la cara
glabela, occipucio -y nuca) ‘aunque también .se ‘han reportado casos en

extremidades y mucosas.
12.1._ MANCHA SALMON

SINONIMO: # 7 Nevo ﬂémeo de la lin“ea‘ media. Nevb telahgiectésico.

Es la més comu ’de Ias ectasnas V'asculares. Ia prevalencua varia segun las

} TES 1 1 38
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12.2. MANCHA EN VINO DE OPORTO
SINONIMO: Nevo ﬂréﬁ'iédllatéf‘arl", Mélformécién vascular capilar.

DEFINICION : .
La mancha en’ vmo de Oporto es una malformacnén vascular capllar

presente desde el nacnmtento. cuyo crec:mlento es proporcnonal al del mﬁo no son

involutivas. 4

HISTORIA

ciudad antes mencnonada. :

INCIDENCIA
Esta variedad de nevo ﬂémeores me

N’ cerca del

0.3% de los recién nacidos, sin preferenm
manchas se socia con sindromes. “sistémicos

Trenaunay. 7 s7

MANIFESTACIONES CLINICAS

cualquier sitio, incluyendo mucosas. Tiende a ocurnr en 'dlstnbu
dermatomo que respeta la linea media. 4 i

Son manchas eritematosas, irregulares, bpacas.i color“pﬂrpura ‘o "rojo,
pueden liegar a ser grandes y nodulares. Estas lesiones crecen con el paciente y
tienden a oscurecerse lenta y progresivamente durante toda la vida, hasta
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volverse una placa saliente y gruesa. Algunas veces aparecen pequefos nodulos
angiomatosos diferentes a la rn‘anbc'ha en vino de Oporto y en raras ocasiones
adoptan un patron de adoquin de nddulos plrpura-rojo que cubren toda la lesion.
4,58 :

Frecuentemente . los’ vasos de las conjuntivas se encuentran dilatados
cuando existe mvolucro de pérpados sin embargo, esto no esta relacionado a la
presencna [=] ausenma de glaucoma. El angloma coroidal -es la malformacion
vascular mas caracterist:ca en pacuentes con nevo flameo facual Yy glaucoma~ y el
examen de fondo de o;o es importante cuando el nervio facnal cierra el ojo en el
recnén nacndo.

La asocxacnén del nevo flameo y el nevo anémlco [

nevo vascular mlxto. Existen reportes de.la existencia de carcmoma basocelular‘

sobre nevo ﬂémeo asi como de otro tlpo de Ies nes; las cuales asuentan sobre la

mancha en vino de Oporto, como: hemangioma

angioqueratoma y angiosarcoma. zg, sg

HISTOPATOLOGIA o
.Como al principioc el nevo flameo no muestra cambios

histolégicos; ni
proliferacion endotelial, es probable que la lesion se deba a deblhdad :

las paredes  capilares. En consecuencia, representa a una telang:ectasna,,
progresiva y no a un angioma verdadero, 1s

Los anticuerpos contra los componentes de {a pared vascular la proteina
de la membrana basal colagena (colagena tipo 1V), la f'bronectma Y el antlgeno

relacionado con el factor VIlI, revelan distribucion e lntensndad equxvalentes en'la

piel normal y el nevo flameo. Es asi, que la alteracién estructural de éste“ podrla

vincularse con los elementos dérmicos de sostén y no con una patologia mtrinseca
de las paredes vasculares, s

TRATAMIENTO
Los tratamientos incluyen: maquillaje y cirugia con laser: Flashlamp-
pumped pulsed dye laser, vapores de cobre, argén, nd:YAG (neodimio: itrio-
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aluminio-granate), rubi. Estos laser siguen la teoria de fototermadlisis selectiva, en
el que la luz amarilla del laser es principalmente absorbida por las células rojas de
la sangre oxihemoglobina, las cuales rapidamente se calientan causando
coagulacion y subsecuentemente destruccién de los vasos superficiales, lo que
resulta en la destruccién de este tipo de nevos con una minima cicatrizacion. ap, eo.

61, 62

PRONOSTICO
Los hemangiomas maduros tienen buen pronostico, excepto cuando se
asocian a hemangiomatosis del sistema nervioso, del tracto gastrointestinal
o de otros odrganos  internos .y cuando causan severas ' alteraciones
hemodinamicas.
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12.2.1. SINDROMES ASOCIADOS A LA MANCHA EN VINO DE
e OPORTO MAS FRECUENTES

Los sindromes principalmente asociados son cuatro:

- Sindrome de Sturge-Weber.

- Sindrome de Klippel-Trenaunay.
- Facomatosis pigmento vascular.
- Sindrome de 'Proteus.

Otros sindromes asociados a mancha en vino de Oporto ss

- Sindrome de Wiburn-Mason

- .. Sindrome de Robert's

- Sindrome de TAR

- Sindrome de Von Hippel-Lindau
‘'« Sindrome de Beckwith-Wiedemann
- Sindrome de Rubinstein-Taybi

- Sindrome de Coat’s

- Sindrome de Bregeat's

- Trisomia 13y 18

- Sindrome de Cobb’s
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12.2.1.1. SINDROME DE STURGE-WEBER

SINONIMO: : Nevo en llama leptomeningeo, Angiomatosis encéfalbfadiél;
S Angiomatosis meningofacial, Angiomatosis en'cé‘falo"ti'igeminal
Sindrome de Sturge-Kalischer, Sindrome de Sturge Kalischer-
Weber, Sindrome de Krabbe’s.

DEFINICION !
El sindrome de Sturge-Weber es un sindrome neuro-oculocutaneo, es una
enfermedad vascular congénita caracterizada por la presencia simultanea de
mancha facial en vino de Oporto, angiomatosis meningea y angiomatosis coroidal.
Las manifestaciones neurolégicas mas frecuentes son convulsiones, retardo
mental y hemiplejia de! lado opuesto. Las anormalidades en los vasos sanguineos
coroidales de los ojos dan como resultado agrandamiento de los ojos (buftalmos) y
glaucoma ipsilateral. 4.6 R i
Es el trastorno mas frecuentemente asociado. al nevo . flameo. Este
sindrome junto con la esclerosis tuberosa, la neurofibromatosis y la' melanosis
neurocutanea o sindrome de Touraine pertenecen a los sindromes neurocuténeos
o facomatosis congénitas, éstas comprenden un grupo . de’” enfermedades
heterogéneas con manifestaciones en plel y sxstema nervnoso central S|endo el
sindrome de Sturge-Weber el mas coman. 63,64

HISTORIA

En 1879 Sturge sugirié la correlac:én entre Ias manchas en ‘vino de Oporto”
y deéficit neurologico contralateral. Fredenck Parke Weber. fistco britanico, fue el
primero en demostrar radiolégicament_e I‘a_prye‘sen,cla de'calmf'cacu:)nes corticales.

63

INCIDENCIA
La incidencia es de aproxnmadamente 3 casos por cada 1000 nacidos vivos.
Ocurre del 1 al 2% de los pac:entes con mancha en vino de Oporto. Afecta a
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ambos sexos y a todas las razas. Distinta a la mayoria de las facomatosis, esta
enfermedad no tiene una presentacion familiar. El area derecha es mas afectada
que el lado izquierdo. 4, 7 - -

MANIFESTACIONES CL[NICAS )

PIEL » s ;

Se caracteriza bor la presencia desde el nacimiento de un nevo flameo o
mancha en vino de Oporto y se dice que “la cara pronostica al cerebro” es decir,
la anormalidad cerebral puede preverse en base a la mancha. La distribucion de la
mancha sobre la cara se relaciona estrechamente con las tres areas trigéminas.
Presenta un orden metameérico de acuerdo con las areas oftalmica (V1), maxilar
(V2) y mandibular (V3). Solamente los lactantes con manchas en el area V1 corren
riesgo de anormalidad leptomeningea. Los lactantes con manchas en V2 y V3, sin
deformacion capilar V1, constituyen un grupo sin riesgo. g

La zona facial que mas se afecta en este sindrome es la inervada por la
primera rama sensitiva del trigémino o nervio oftalmico. La mancha en vino de
Oporto suele ser unilateral, afecta frente, ojo y el area maxilar; puede medir desde
mm a varios centimetros de diametro, es de forma irregular y crecimiento
proporcional al del nifio, asi como engrosamiento y cambio de color de rosa a rojo
o purpura; sélo en un 40% de los casos se observan lesiones bilaterales, puede
haber extension a tronco, cuello, labios y mucosa oral. E! nevo flameo puede
encontrarse junto a un nevo anémico. 4, 27, 63

SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
Los signos neurolégicos aparecen dentro de los primeros 2 arfios de vida.
La angiomatosis leptomeningea homolateral es el segundo componente de
este sindrome que usualmente afecta los l6bulos occipital, temporal y parietal
posterior. Esto lleva a la calcificacidn progresiva de la corteza subyacente y no
existe correlacion entre el tamafio de la lesidbn cutanea y el involucro
leptomenlngeo.' Algunos autores admiten la posibilidad de una forma frustra
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cuando ocurre angiomatosis leptomeningea unilateral sin nevo flameo. as, 63
La manifestaciéon neurolégica mas frecuente es la epilepsia, que va de un

80 a un 90% y suele presentarse en el primer afo de vida en el 50% de los casos.
Iniciaimente predominan convulsiones motoras focales o tdnico-cldnicas
generalizadas y. pueden progresar a convulsiones parciales complejas. También
pueden presentar retardo mental que es mucho mas pronunciado en pacientes
con involucro bihemiesférico. Asi también, hemiplejia, defectos hemisensoriales,
hemiparesia y hemiatrofia del cuerpo. 7, as, 63

oJOS

La afectacion ocular como anglomatosxs de COnjul'lthaS. |r|s Kl coroxdes se
presenta de un 30 a un 60%,siempre es npsnlateral a Ia mancha en vmo de Oporto
localizado en el parpado superior. 3, se, 63

El glaucoma es el hallazgo clinico més 5|gnlfca (o] eSté‘ présente

aproximadamente en el 30% de los pacientes, éste es se unda rio glomatosns
de la coroides, siempre es ipsilateral, puede ser congénlto o tardxo Y se observa
principalmente en nifios con manchas en V1 y V2 o blen lnvolucro de’ una sola
area (o Vi o V2) 4.8 :

Otras lesiones son desprendimiento de retma. tort

dilatacion vascular y estrabismo o ceguera' sin embarg‘

ESTUDIOS DE LABORATORIO Y GABINETE
Aparte del estudio oftalmologico:y neuroléglco completos. radlograf’as de
craneo, angiografia y encefalografia.

Se recomienda la evaluacion oftalmoléglca repetlda 2 veces al " ano,
durante los dos primeros afios de vida y una vez al aﬁo postenormente.

En la radiografia de craneo se observa la preseng:la de lineas sinusoidales
de doble contorno, opacas, que siguen las circunvoluciones del cerebro, éstas
representan depdsitos de calcio en la capa externa de la corteza cerebral. as
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Las técnicas de obtencién de imagenes diagnosticas del SNC progresan
rapidamente, ya que los datos del EEG son variables y no son patognomonicas y
las placas radiograficas comunes revelan depdsitos minerales; solamente al cabo
de algunos afios son necesarias tomografia axial computarizada, imagenes por
resonancia magnética (IRM) para la identificacion de calcificaciones corticales
tempranas, tomografia computarizada por emision de un foton (SPECT) el cual
evalua el flujo sanguineo regional cerebral. La tomografia por emision de
positrones (TEP) es otro método para obtener imagenes cerebrales funcionales. 4

27

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

El diagndstico diferencial debe hacerse con otras enfermedades vasculares
cutaneas como hemangiomas capilares, sindrome de Wyburn-Mason y el
sindrome de Von Hippel-Lindau. Un aumento de la vascularidad cutanea puede
dar como resultado un sobrecrecimiento de tejido blando y dseo, sobre todo dar
origen a deformidades similares al sindrome de Klippel-Trenaunay, por lo regular
estos dos sindromes se asocian. 3, 4,63

TRATAMIENTO.

Todos los tratamientos anteriormente utilizados han sido substituidos por
cirugia con laser: Flashlamp-pumped pulsed dye laser, laser de vapores de cobre,
laser de argon (tratamiento inespecifico ya que penetra solo 1-2 mm), laser rubi y
el laser nd: YAG el cual penetra 5 mm. (Neodimio: itrio-aluminio-granate) - Estos
laser siguen la teoria de fototermolisis selectiva, en la cual la qu amarxlla del Iéser
es absorbida por la oxihemoglobina de ios vasos sangulneos causando una
destruccion rapida de éstos y trae como consecuencia una minlma mcatrlz. 4,63

Es importante mencionar también el tratamiento oftalmolégico para ei
glaucoma, manejo anticonvulsivo por un neurdlogo y/o neuroquirurgico con
extirpacion de las calcificaciones para control también de las convulsiones y
detener el retraso mental.
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PRONOSTICO

E! curso clinico depende del grado de afectacion del SNC‘. Pacientes con
afectacidn bihemiesférica y convulsiones tienen un peor prondstico por desarrollo
de retardo mental que los pacientes sin convuisiones. .

Las complicaciones oftalmolégicas son un riesgo en todos los pacientes con
este sindrome, por lo que debe realizarse examen oftalmoldgico cada 6 a 12
meses, aun en pacientes con examen inicial normal. 4 ¢ S ' .

Las lesiones de piel con el tiempo pueden quedar como mancha resndual o
bien tornarse elevadas o nodulares. La mancha en vino de Oporto o nevo flameo
no tiende a oscurecerse con el tiempo. La hemihipertrofia facial puede  estar
presente desde el nacimiento o bien progresar con el tiempo y ésto tiende a crear
un problema psicoldgico o bien cosmeético muy importante en los pacientés. a

a7
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12.2.1.2. SINDROME DE KLIPPEL-TRENAUNAY.

SINONIMO: Nevo en llama osteohipertréfico, Angiosteohipertrofico, Nevo
varicoso osteohipertrofico, Hipertrofia hemangiectasica,
Elefantiasis congénita angiomatosa, Angiopatia displasica
congénita, Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber.

DEFINICION

Este sindrome se caracteriza por una triada: hipoplasia del sistema venoso
profundo .y varicosidades, hemangiomas viscerales y cutaneos, asi como
hipertrofia 6sea y de tejidos blandos que afectan las extremidades. as

HISTORIA

bDescrito por primera vez en 1800 por los fisicos franceses Klippel y
Trenaunay, llamandolo nevo vasculo osteohipertréfico, pero es conocido que
Adams en 1858 y Trelat y Monod en 1869 reportaron el sindrome previamente.
Ajeno a la publicacion de Klippel y Trenaunay, Frederick Parkes Weber, en 1907,
reporté un caso similar. En 1918 el mismo Weber describid otro caso similar pero,
asociado a fistulas arteriovenosas y uso el término de hipertrofia hemangiectasica
para describir la triada del sindrome de Klippel-Trenaunay con o sin fistulas
arteriovenosas. gs

Existe mucha discusion acerca de la diferencia entre la triada original que

define al sindrome de Klippel-Trenaunay y lo que ocurre con la presencia de
fistulas arteriovenosas, por lo que actualmente a esta asociacidon se le conoce
como sindrome de Parkes-Weber. gs

INCIDENCIA

Afecta por igual a hombres y mujeres y no tiene predileccion racial. 3, 6s

4 oot l\
- i
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ETIOLOGIA
La etiologia es desconomda.,aunque han sndo descritos varios casos en una

misma familia. es

MANIFESTACIONES CLINICAS
Este sindrome se caractenza por una triada, la cual comprende: Mancha en
vino de Oporto, varucosndadgs_venqsas e ‘hlpertroﬁa de huesos y tejidos blandos.

MALFORMACIONES VASCULARES

El primer signo que aparece son los hemangiomas cutaneos, usualmente
son malformaciones capilares, de tamano variable, suelen ser Unicos y algunas
veces miultiples, generalmente unilaterales. Asi también, existen reportes en que
estan involucradas varias extremidades o el cuerpo entero. El area mas
comuUnmente afectada son las piernas, otras localizaciones son brazos, tronco y
raramente la cabeza y el cuello. Las malformaciones capilares o manchas en vino
de Oporto son mas frecuentes al nacimiento, mientras que los cavernosos
aparecen mas tardiamente arriba de los 6 afios de edad. Existen reportes de
hemangiomas extracutaneos del tracto gastrointestinal, de rifidon, vejiga, genitales
externos y retroperitoneo. Otras anormalidades vasculares son los linfangiomas, y

angioqueratomas. 3, as, es

MALFORMACIONES VENOSAS

Las malformaciones venosas son las principales manifestaciones cutaneas,
y estan presentes en el 100% de los casos. Hay varicosidades de venas
superficiales, persistencia de conductos venosos embrionarios sin valvulas y
anomalias venosas profundas. Con el tiempo, cuando el nifio comienza a caminar,
aparecen varicosidades promlnentes. las varicosidades en las caras laterales de la
extremidad afectada son altamente sugestivas de la enfermedad, las varices
suprapttbicas y perineales son frecuentememe asociadas. gs
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ALTERACIONES OSEAS

La extremidad afectada, por lo general, es mas larga, existe aumento en la
longitud, pero puede ser mas corta de lo normal, dando alteraciones de la marcha
y escoliosis compensatoria relacionada con la discrepancia de la longitud de las

piernas. ss

ALTERACIONES DE TEJIDOS BLANDOS

Se observa hipertrofia de tejidos blandos en uno o varios e mbros. Esta

tumefacciéon da como resultado dolor de los mismos. La hlpertrofa comunmente
grotesca se desarrolla tardiamente y muy raramente ésta se prese a en el recién

nacido. También existe un aumento en la circunferencia de las ext emndades cen

uno o mas dedos. Las partes involucradas comtinmente se: S|en .eon, aumento

de la temperatura. En algunos pacientes la piel es gruesa dando un aspecto de

piel de naranja. ss ARSIEN
Las asociaciones adicionales incluyen: macrodactilia.' 1’sindactilia. 'y
polidactilia. 35 : o : Sasy

HISTOPATOLOGIA

Ausencia o hipoplasia de la cnrculacnén venosa profunda se, asocna con

varicosidades tortuosas, dilatadas de las extrem dades. Patrén trabecular grueso -]
desarrollo de osteolisis, cuando las malformacmnes artenovenosas mvolucran
hueso. 4 :

ESTUDIOS DE GABINETE

Las radiografias convencionales demuestran diversas anormalidades,
entre ellas muestran aumento de la longitud de los huesos de la extremidad
afectada, incremento del grosor cortical y densidad anormal del tejido blando
afectado y flebolitos. En una minoria de pacientes, es posible que la extremidad
afectada sea mas corta que la sana y que los huesos sean mas delgados.

Mediante venografia con resonancia magnética o venografia con medio de
contraste se determina la integridad del sistema venoso. La TAC y la RSM

4_.———’.77:—”’1
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confirman el involucro visceral y demuestran los componentes de tejidos blandos
del gigantismo. La enfermedad puede ser diagnosticada en el periodo prenatal por
medio de una ultrasonografia y confirmada por amniofotografia. 4, as

COMPLICACIONES

Tipicamente son tromboflebitis, celulitis ya sea bacteriana o aséptica,
edema de miembros inferiores, dermatitis de estasis, lipodermatoesclerosis,
ulceracion y escoliosis compensatoria. 4

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ) X
Sindrome de Proteus, Facomatosis pigmento ‘- vascular .y’ sindrome de
Maffucci. 4 ) :

TRATAMIENTO .
La mayoria de las veces el tratamlento es conservador vy smtométlco. La
terapéutica consta pnnctpalmente de ‘ vestlmentas', cbmpres:vas elasticas y

epifisiodesis. Algunos pacientes selecc:onados se benef‘cnan con el contorneado o
fa dlsmmucnon de la masa, extxrpacnén de Ie lones cutaneas con ln]erto de piel,
extirpacion de venas, extlrpacusn o esclerosns y trat mi nto de IeS|ones cutaneas

con laser o con escleroterapla 65

PRONOSTICO
Después de la segunda ° tercera década de ta vnda la progresmn de la

enfermedad usualmente ces:

as
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Es necesario solicitar RMN en donde se observa crecimiento excesivo del
hueso, el musculo y los tejidos subcutaneos, con arterias y venas agrandadas. Es
posible que se observe malformacién arteriovenosa o fistula arteriovenosa focal,
en particular a nivel de las articulaciones mayores. Puede haber venas
superficiales anémalas que semejan las que se observan en el sindrome de
Kilppel-Tranaunay. La ultrasonografia es Util para valorar la naturaleza de flujo alto
de la malformacién, siendo posible que se aprecien venas dilatadas. 3
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12.2.1.3. FACOMATOSIS PIGMENTOVASCULAR

DEFINICION -
Es
melanoc:tos dérmicos’ (mancha mongéllca) en un mismo paciente. 4, es

cion de malformaciones vasculares congénitas y nevos de

HISTORIA
Fue onglnalmente descnta en 1947 por Ota, Kawanura e Ito, desde
entonces han publlcado mimmo 80 casos en la literatura’ ;aponesa. 67,68 '

INCIDENCIA : .
Predomina en razas orientales y afecta principalmente a mujeres. 65

CLASIFICACION
La facomatosis pigmentovascular se clasifica segtn Hasegawa Yy Yasuhara en

cuatro tipos: gg 3 2 :

<> Tipo | consiste en la asociacion de nevo flémeo con un nevo plgmentano o
verrugoso. ; C

< Tipo il se caracteriza por la coexistencia de un nevo ﬂémeo y'una mancha
mongdlica aberrante o atipica, ectopica y perststente.' :
<> Tipo Il es la combinacion del nevo flameo con el nevo de Spllus.

<+ Tipo IV se define como la asociacion de nevo ﬂémeos con el nevo de
Spilus y mancha mongdlica aberrante, ectéplca y pers ente al 70

Cada tipo se subdivide ademas en:
a).- Enfermedad cutanea pura. . - g
b).- Enfermedad cutanea y sistémica, como ‘en el sindrome de Sturge-

Weber, Klippel-Trenaunay o melanosis oculocuténea. 3,70

No existen reportes de alteracion sistémica en el tipo 1. El tipo Il es la
variante: mas  comun :85%, incluyendo los casos reportados de melanosis
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oculocutanea (nevo de Ota) asociados con sindrome de Sturge-Weber o sindrome
de Klippel-Trenaunay o ambos, fué originalmente reportada como una forma
oligosintomatica del sindrome de Klippel-Trenaunay asociado con nevo de Spilus
gigante. Un hallazgo adicional del tipo Ill es la asociacién con multiples tumores de
células de la granulosa. El nevo anémico puede ser un rasgo adicional de los tipos
H, Ul y IV, 3 86,70

PATOGENIA

Con respecto a la patogénesis, la opinion mas aceptada es acerca del
desarrollo anormal de melanocitos y nervios vasomotores derivados de la cresta
neural. 3

Las anormalidades en la regulacién neural de vasos sanguineos puede ser
importante en el desarrollo del componente vascular. Esto explica la frecuente
coexistencia de nevo flameus y nevo anémico. Las anormalidades en la migracion
de melanocitos derivados de la cresta neural, puede ser el resultado del nevo de
Ota, nevo de Spilus y la mancha mongélica. 3

HISTOPATOLOGIA

Histolégicamente, el nevo flameo asociado a la facomatosis es
indistinguible del no asociado con anormalidades melanociticas, aunque estudios
ultraestructurales, aparentemente, indican que el nevo flameo de la facomatosis
esta rodeado por fibras nerviosas perivasculares y no esta presente en los nevos
flameos aislados. 3

TEQTS CON
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12.2.1.4. SINDROME DE PROTEUS

DEFINICION

Es una enfermedad congénita rara, caracterizada por anomalias vasculares
de! esqueleto y de tejidos blandos, que incluyen crecimiento asimétrico y tumores
subcutaneos de tejido conectivo vascular, adiposos y neurales. 4,35

HISTORIA

El nombre se deriva del dios griego Proteus, divinidad marina de la
mitologia, que poseia la capacidad de transformarse y adoptar formas grotescas
para asi escapar de sus enemigos. 7¢

£n el British Medical Journal de! 6 de diciembre de 1884, Sir Frederick
Treves fue el primero en reportar a Joseph Carey Merrick, un hombre con una
apariencia extraordinaria debida a una serie de deformidades, denominado como
el hombre elefante. En 1809 Parkes Weber sugirié que la causa de! desorden del
hombre elefante era una Neurofibromatosis. Sin embargo, fue descrito por primera
vez por Wiedemann y Col. en el afo de 1983, encontrandose en la literatura
médica anterior a este arfo, 8 pacientes, cuyas manifestaciones nos hacen pensar
en este sindrome. 72, 73 )

INCIDENCIA o 7
Se clasifica dentro de los sindromes: de nevos 'epidérmicos Es ‘una
hamartomatosis congénita rara, poco frecuente Y. no: muestra pred Iecclén por

sexo. Aproxnmadamente sesem cas o reportados en Ia |

ratura. 73

ETIOLOGIA - S o
Es de etnologia desconoc a,: aunque se han manejado dos hlpétesls' la:

exnstencna de una

Iterac 6n enla regulacnén de los factores de crecnmlento tisular,

yia presencua de genes Ietales que sobrev:ven por mosaicismo; hasta el momento
no se han detectado anomalias cromosémlcas Se ha reportado una transmns:én
autosomlca dommante de penetranc:a variable.
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MANIFESTACIONES CLINICAS g
Las manifestaciones clinicas son muy . variables,.. apare’cevrj . desde "el
nacimiento o en los primeros afos de vida y la evoluci nes vprﬂogrresi\'(»af; pero
parece haber periodos de crecimiento rapido, - é!ternéndo’ con perigdos
estacionarios. 74 E S ! :
Este sindrome esta constituido por anomalias vasculares, esqueléticas 'y
de tejidos blandos. 72 T -

ANOMALIAS VASCULARES

Las anomalias vasculares comprenden malformacion capilar, malformacion
linfatica, malformacion capilar y venosa, malformacion arteriovenosa |y
malformacioén capilar venosa linfatica. Pueden presentar ectasias venosas. 4

También han sido reportadas anormalidades viscerales como
hemangiomas en el estdmago, bazo y cordén espermatico, lipomatosis pélvica,
hamartoma mixto bronquial, y anormalidades quisticas pulmonares. LLos angiomas )
suelen involucionar con la edad. 76

TUMORES SUBCUTANEOS

Presentan también tumores subcutaneos de tejido conectivo vascular,
tejido adiposo y neurales, nevos verrugosos epidérmicos, principalmente’' en
distribucidn lineal o hipoplasia dérmica focal. Alternando con zonas de lipoatrofia,
asi como manchas café con leche. Las dismorfias faciales y los lipomas se
acenttan con el tiempo. 71,76, 77

ANOMALIAS DE TEJIDOS BLANDOS

El aspecto clinico dependera del segmento afectado, las mas frecuentes
son: hipertrofia hemicorporal que da crecimiento asimétrico, o hipertrofia de un
solo miembro, asi mismo puede ocurrir gigantismo regional de las extremidades
con deformidad en “mocasin” y macrodactilia. 4, 71. 76

Se consideran como patognoménicos el gigantismo de las extremidades y
el engrosamiento cerebriforme de palmas y plantas, las hipertrofias se acenttan

T TESIS Go 73
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con e! tiempo. Las hiperplasias cerebnformes plantares son hamartomas
conjuntivos lipomatosos o bien lesiones névncas. 71.76 ) )

ANOMALIAS ESQUELETICAS : o :

Dentro de las anormalidades - éseas tenemos macrocefaha exostos:s
agrandamiento de los cuerpos vertebrales y escohosns en. menor- frecuencia
osteomas, osteocondromas, encondromas geno yvalgo. as, 71

oJOS
LLas alteraciones oftalmoldgicas exostosis periorbitaria, heterocromia del iris,
cataratas, dilatacion ocular, coloboma de retina, tumor epibulbar. 74

La inteligencia suele ser normal en dos. terceras partes de los pacientes,
aunque existe un aumento en la incidencia de retardo mental. Otras
anormalidades son hipertrofia renal, hiperplasia unilateral de la amigdala palatina y
dilatacion e hipertrofia de la aorta,” neoplasias benignas como hamartoma
bronquial, adenoma de glandula pardtida, quiste de ovario, quistes abdominales,
meningioma, tumores del nervio éptico y tumores del tracto genitourinario. 25 71,74

ESTUDIOS DE GABINETE

Solicitar radiografias convencionales para investigar las discrepanciés de la
longitud de las extremidades y anormalidades &seas. Otras alteraciones
radiograficas incluyen: agrandamiento 'y desplazamiento de los cuerpos
vertebrales, escoliosis y exostosis. La resonancia magnética con angiografia y
venografia es apropiada para elucidar las composiciéon de las masas focales y la
anatomia vascular subyacente. 4, as, 78

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber, sindrome de Maffucci, sindrome de
Bannayan Zonaya , sindrome de los nevus epidérmico, neurofibromatosis y
encondromatosis (Enfermedad de Ollier).

i TECIC OO |

DE ORIGEN |
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TRATAMIENTO
El " tratamle o debe ser | multidisciplinario, se recomiendan medlas

compreswas para Ia xnsuf‘cnencta venosa precoz por malformaciones venosas an
como embollzaclén selectlva de las arterias para detener el crecimiento acelerado
por aumento en Ia vasqular:zac:on de ios cartilagos en crecimiento. 7s, 7a

PRONOSTICO
EI pronostlco es companble con una vida prolongada.

TESIS CON
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12.2.2. SINDROMES ASOCIADOS A MANCHA EN VINO DE OPORTO

12.2.2.1.
S‘lNONIMO> También llamado en Europa sindrome de Bonnet-
PRI pﬁchaﬁme'—Blanc.

Aunque la lesion ocular se conocia desde finales del siglo pasado, no fué
hasta 1937 en que se describid en forma completa, tal y como hoy se conoce,
por los autores franceses Bonnet y colaboradores. En 1943 Wyburn-Mason
realizé una revisidon de 27 casos y describid el cuadro con detalle. ;

Es uno de los trastornos neurocutaneos mas raros. Es una asociacion de
malformaciones angiomatosas intracraneales con angiomas similares en la
retina homolateral, no es hereditario. Se caracteriza por malformaciones
arteriovenosas de la retina, en ocasiones también en la esclerdtica, el
diencéfalo, zona de los nervios opticos y del quiasma, es unilateral; se asocia a
malformaciones arteriovenosas aneurismaticas ipsilaterales y raramente se
asocia a hemangiomas faciales, presencia de mancha en vino de Oporto
ipsilateral en la regidn del ojo afectado (este sindrome también fue descrito en
asociacion con el sindrome de Sturge-Weber). 34

Las lesiones de la retina son congénitas pero los signos y sintomas
aparecen antes de los 30 afios. Las hemorragias intraoculares ocurren con
menor frecuencia que los intracerebrales y éstas pueden producir perdida de la
vision. E! involucro orbital puede producir.: proptosis, la, malformacion
arteriovenosa en el ojo acaba con pérdida de I’a visiéh. Tanto la lesién ocular
como la intracraneal tienen el riesgo de ruptura de la pared vascular con
resultado de hemorragia. Las manifestaciones clinicas mas importantes son la
epilepsia, déficit neurolégico y hemorragia intracraneal.

Se diagnostica por el examen de fondo de ojo y se confirma por angiografia
carétidea convencional y/o por RMA. ;;2,-,9
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12.2.2.2. SINDROME DE ROBERTS.

ncha en vino de Oporto facnal asoclada con

hipomélié. hlpétfiéos . crecwnlento retardado y |abIOS partldos. 3,32

12.2.2.3. SINDROME DE TAR. (TROMBOCITO_PEN!A'Y,ﬁAUSENCIA DE
RADIO) g : , Sl T e

SINONIMO: sfndréme‘trombocitobénico-teti—_afbco}helié'.‘ )

Comprende trombocitopenia congénita y ausencia o hIPOplaSla del radlo
que usualmente es bilateral. Muchos pacientes también presentan mancha en
vino de Oporto en la cabeza y el cuello. Este desorden generalmente aparece
como rasgo autosdmico recesivo. La trombocitopenia puede ser. muy severa,
con una mortalidad de cerca del 40% por hemorragia,’ la cual mejora con'’ el
tiempo. La médula muestra ausencia o disminucion. en.’el. namero  de
megacariocitos, la anemia también es comun. 3, 32 80 . :

12.2.2.4. ENFERMEDAD DE VON-HIPPEL-LINDAVU."i
SINONIMO: Angiomatosis retinal bilater'al.l

Von Hippel fue el primero en descnblr camb|os vasculares de la retina en
este sindrome, después correlaciond estos camb|os de ‘la retma con_ la
presencia de angiomas cerebelosos. La herenc:a es autosomica dominante
con expresividad variable. El involucro ocular consiste en angioma de la retina
con vasos grandes afluentes, la fltrac:én de estos vasos eventualmente resulta
|ento de la retina, estos cambios dan

por exudacién, hemorragia y desprendl

secundariamente glaucoma. 13
Otro tipo de Ies:ones no oculares més extensas son: angiomas cerebrales
del puente, medulares o del canal espinal y pueden ser causa de defectos

"’ Ty [afal\i
[ 60




Anormalidades vasculares y sindromes asociados

neurolégicos y muerte temprana, hemangioblastoma de retina, corteza
cerebral, puente, meédula, canal espinal, cerebelo, pancreas, rinén y vejiga,
ependimoma de cerebelo, quiste, adenoma . e hipernefroma de rifidn,
hiperplasia y adenoma de corteza adrenal, quiste y feocromocitoma de la
médula adrenal, quiste de pancreas, quiste y adenoma de pulmén e higado y
quiste de hueso. El tratamiento con crioterapia o fotocoagulacion puede ser

efectivo. s, 7. 32
12.2.2.5. SINDROME DE BECKWITH-WIEDEMANN.

Este sindrome se caracteriza por mancha en vino de Oporto  facial,
exoftalmos, macroglosia, 16bulos crecidos o con pits, onfalocele, defectos de la
pared abdominal, hiperplasia visceral, gigantismo y hemihipertrofia ocasional.

Aunque muchos casos son esporadicos, han sido reportadas familias con
rasgos autosomicos dominantes con expresividad variable. 3

Tienen un riesgo aumentado de desarrollar tumores, principalmente tumor
de Wiim’s del rinén, rabdomiosarcoma, hepatoblastoma, y carcinoma adrenal.

.Es necesario manejar la hipoglicemia secundaria a pancreatitis por
hiperplasia de las células de los islotes del pancreas. Esta enfermedad puede
diferenciarse del hipotiroidismo congénito por la presencia de onfalocele y el
gigantismo. 3, 7

12.2.2.6. SINDROME DE RUBINSTEIN-TAYESI.

Los pacientes con este sindrome presentan un aspecto facial céracterlstico:
con fisuras palpebrales antimongoloides, paladar alto y dientes an’iontonados;
pulgares anchos, dedos de los pi‘es g(andes. vas’]vcomo retardo mental y talla

corta. 3 4. 81,87
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12.2.2.7. ENFERMEDAD DE coAT's.

Comprende telangle asias retmales Y. mancha en vino de Oporto facial

|psnlatera| 3

12.2.2.8. SINDROME DE BREGEAT'S.

SINONIMO: Angiomatosis talamo-encefalico-oculo-orbital o
neurocangiomatosis ocular.

Este sindrome esta conformado po‘r angiomatosis de ojos y orbita,
angiomatosis talamoencefalica ipsilateral ' que . involucra al plexo coroide
asociado a nevo vascular cutaneo tipo mancha en vino de Oporto en el 4rea de
la frente contralateral y la piel cabelluda adyacente. La lesidn ocular toma la
forma de masa subconjuntival en el borde y la lesién orbital! puede causar

exoftalmos. a2
12.2.2.9. SINDROME DE COBB'S.
SINONIMO: Angiomatosis cutaneo meningoespinal.

En 1915 Cobb descnbxé un caso en un nino de 8 aﬁos de edad sin -
embargo algunos autores atnbuyen el prlmer caso a Berenbruch en 890. 1

lumbar (canat esplnal) las cuales pueden Iocallz rse en 1 o 2 dermatomos
(metameras) en el tronco o en las extremldades' La etlologia es desconomda 7.

3z

La mancha en vino de Oporto sobre la regxén de la columna vertebral puede
acompafarse ~7—f de . dxsrafsmo i espmal subyaceme. malformaciones

arterlovenosas o f‘stulas arternovenosas de ﬂu;o alto. 1, s6, a2
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13.- SYNDROME BLUE RUBBER BLEB NEVUS.

SINONIMO: Sindrome de Bean S, Nevo azul ahulado con vejiga, Nevo
azul en burbu;a. P

DEFINICION i

Es un sindrome raro que:se caractenza por: malformacnones vasculares,
como hemangiomas multiples azulosos cuténeos y vxscerales pnncnpalmente del
tracto gastrointestinal. a3 e

HISTORIA

En 1860 Gascoyen fue el primero en descrlblrlo Més tarde en 1958 Bean
separd este sindrome de otras malformaciones vasculares cuténeas y lo nombré
sindrome de “Blue Rubber Bleb Nevus”. 3 a3

INCIDENCIA

Es una enfermedad rara, La herencia es autosém|ca dommante. aunque
existen algunos casos esporadicos. Parece ser una foma ~de  malformacion
venosa maltible familiar, afecta a cualquier raza o sexo, segun Demis desde 1958
han sido reportados cerca de 60 casos. 1,7, 8s

MANIFESTACIONES CLINICAS

El sindrome consiste en hemangiomas cavernosos, Ios cuales ya existen al
nacer o aparecen durante la infancia, pero luego pueden aumentar en numero y
tamano. Las lesiones cutaneas son muy caracterist cas en sSu mayoria son
protuberantes, son noédulos con una ccn&stenqna parec|da al caucho,
posiblemente debido a la presencia de trombo intralésional, son elasticos, blandos,
de color azu! oscuro, compresibles. Suelen ser pocas lesiones pequefias que van
del tamafio de la cabeza de un alfiler a varios oenﬁmetros de diametro (3cm),
pueden ser planos, elevados o pediculados de superficie lisa o rugosa cuando se
comprimen. Estos son faciimente compresibles, dejando la
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arrugada, la cual recobra su forma y rapidamente se llenan al cesar la presion.
Ademas, a la palpacion se perciben hemangiomas subcutéaneos. 1,8, 83, 85

involucran cualquier parte de la piel, cavidad oral, nasofaringe, esdfago,
puimaon, pleura, cavidad peritoneal. mesenterio, miusculo esquelético. corazén,
pericardio, cerebro, meninges, bazo, higado, articulaciones, musculo, pene, vulva
y vejiga. 1.3

Un sintoma clinico caracteristico de este sindrome es el dolor nocturno’ de
las lesiones, aunque puede no estar presente en algunos pacientes. 3 s o

También puede verse hiperhidrosis en la superficie de: Igs"tlé_sjohes‘

cutaneas, probablemente como consecuencia del aumento. Iocal‘fde la

temperatura. 3, gs

Cualquiera de los érganos antes mencionados pueden tener sangrado
manifestado por hematuria, epistaxis, hemoptisis y menorragia, esto depende del
organo que se afecte. El organo mas afectado es el tracto gastromtestmal y de
éste, principalmente, el intestino delgado, debido a su drenaje;. los pacientes
pueden presentar melena y por lo tanto hemorragia cronica y anemia, de hecho
todos los casos descritos en la literatura se diagnostican como consecuencia del
hallazgo casual de una anemia ferropénica. No se han descrito hemorragias
agudas. Aparentemente no existe correlaciéon entre el nimero de lesiones
cutaneas y las lesiones gastrointestinales. Un hemangioma intraarticular puede
interferir con la funcidén. 1,7, s2 a3 L

HISTOPATOLOGIA
Por lo comian exhiben una capa delgada de células endotehales Y ‘un anlllo

estrecho de tejido fibroso. Sin embargo, algunas Ies:ones subcutaneas tlenen
luces rodeadas por una pared fibrosa gruesa. Ademas.~ en algunos vasos
superficiales se registra cierta prollfera::lén endotellal que tiende a formar luces
pequerias. Por otra parte, en ocasiones, las paredes delgadas de los espacios
vasculares superficiales lindan conrla'eptderrms. Las lesiones gastrointestinales
son iguales a las de la piel.
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ESTUDIOS DE LABORATORIO Y GABINETE

Es necesario solicitar BH, ya que debido a la hemorragia suelen presentar
una anemia microcitica hipocromica, algunos pacientes presentan hemangiomas
en el tracto urinario y pueden ser la causa de hematuria microscopica. No esta por
demas realizar pruebas de coagulacion, ya que existen reportes de casos con
trombocitopenia y coagulopatia intravascular diseminada. 4, 8s

Las imagenes de malformacion venosa en la piel regularmente se observan
con resonancia magnética. Las imagenes con radionuclidos, con eritrocitos
marcados constituyen un método eficaz para demostrar las lesiones viscerales.

Las radiografias y los estudios del abdomen con medio de contraste
pueden indicar obstruccion intermitente del intestino delgado debido a
invaginacion. 4

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL } L

Incluye sindrome de Maffucci, este sindrome -involucra:* t;a(:to
gastrointestinal pero tiene discondroplasias. El sindrome de Osler-Weber-Rendu
es otra forma de hemangiomatosis cutaneo-visceral: cuya morfolog[a es muy
diferente. g

Sindrome de Klippel-Tranaunay, ‘el -cual tlene afectacusnt» del

_' tracto
gastrointestinal pero también hipertrofia ésea. Otros d:agnéstxcos dlferenmales
son: sarcoma de kaposi y glomangiomas. 1,4

TRATAMIENTO :
lLas lesiones cutaneas dolorosas pueden ser tratadas con escnsnén,

criocirugia, esclerosis con alcohol o laser terapta y para los hemangxomas de
intestino se utiliza la escleroterapia, solo si sangran. 3. 53

ta reseccion intestinal det segmento involucrado puede ser requerido en
pacientes con melena recurrente y anemia. Il_yovs;’hemangiomas en intestino
delgado pueden causar intususpecciones.

E T:“",‘ r‘\?\)}\,\)
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PRONOSTICO
Ya que los hemangiomas en_ este sindrome no presentan cambios - de

malignizacién, la mortalidad y morbilidad dependen de lo extenso del mvolucro del
organo afectado. ¢ gs :

M\
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14.- SINDROME DE GORHAM'S

Descrita por Gorham en 1954. Es una enfermedad rara, que afecta por
igual a ambos sexos. Se caracteriza por el desarrollo de malformaciones linfaticas
y venosas en piel, mediastino y huesos. Las lesiones dseas causan osteolisis con
fibrosis y posiblemente desaparicidon de todo el hueso. Las radiografias muestran
pequenas lesiones liticas en huesos sin areas de esclerosis. Las lesiones
cutaneas se desarrollan en areas adyacentes al hueso involucrado y puede
acompanarse de atrofia muscular local. Usualmente este sindrome es
autolimitado, aunque se han descrito variantes muy agresivas con un peor
pronostico. Existen reportes de asociacién con el sindrome de Kasabach-Merrit. 3,

4,47

15.- SINDROME DE BANNAYAN ZONANA:

Es una enfermedad autosdmica dominante muy rara, caracterizada ppr
macrocefalia benigna, no asociada con hidrocefalia, lipomas y malformaciohes
cutaneas y viscerales. Las lesiones cutaneas son nédulos azules que estan
usualmente situados profundamente. También han sido descritas malformaciones
linfaticas superficiales y angioqueratomas. El involucro visceral, obstruccién de
érganos vitales como tracto gastrointestinal y/o SNC puede ser masivo, resultando
amenazador para la vida. Los pacientes permanecen intelectualmente normales,
aungque también se han presentado algunos casos con retardo mental. 3 4, 7
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16.- SINDROME DE RILEY-SMITH

La Hereﬁcia es autosomica dominante. ConSISte en macrocefaha con
hldrocefalna pseudopapiledema y malformaciones lmfétlcas. venosas y. capilares )
cutaneas. Las lesiones vasculares cutaneas pueden estar presentes al nacimiento
o durante’ la-infancia. Los sitios mas cominmente: afectados son _ la pared
abdominal, manos, pies y muslos; permanecen intelectual y neurolégicamente
normales. Histopatolégicamente la lesion vascular cutanea es una combinacion de
malformaciones capilares venosas y linfaticas. 34,7 -

17.- SINDROME DE RUVALCABA-MYHRE-SMITH. . -

En 1980 Rubalcava, Myhre y Smnth de y bleron»dos pacuentes masculln05~

que presentaban pdlipos |ntestmales hamartomatosos Yy manchas pxgmentadas en

el pene. Basados en estos 2 pacnentes asi’ como otros casos reportados en la
literatura, Cohen propuso darle . este nombre. La: herencia es.: autosémica
dominante. 3,7, 88 v '
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18.- SINDROME DE BANNAYAN-RILEY-RUVALCABA.

En 1988 Dvir, Beer y Aladjem describieron un chico con macrocefalia,
pseusopapiledema lipoangiomatosis y manchas pigmentadas del pene, ya que el
paciente presentaba rasgos clinicos de tres sindromes: Bannayan-Zonana, Riley-
Smith y Ruvalcaba-Myhre-Smith; muchos autores han propuesto que estas tres
condiciones son simplemente expresiones diferentes de una misma enfermedad
hereditaria. Cohen apoyd esta teoria y sugirid que el nuevo sindrome debia
llamarse de acuerdo al primer autor de los tres reportes originales. Sindrome
Bannayan-Riley-Ruvalcaba. Fargndi y cols también sugirieron que el.término
Bannayan-Riley-Ruvalcaba refleja la sobreposicion de 3 entidades previamente
consideradas como entidades separadas o diferentes. 3, g9 S

Las manifestaciones incluyen: malformaciones vasculares,. lipomas,
lentigines del pene o la vulva, lesiones verrugosas faciales y acantosis nigricans.
Las anormalidades sistémicas son: macrocefalia, retardo mental, malformaciones
vasculares del SNC, poliposis intestinal hamartomatosa (45%) y anybrmalidades'
de la retina. 3,80 v

Recientemente se han descrito pacientes con este . sindrome‘ y
triquilemomas faciales aumentando la posibilidad de que este sindrome y la
enfermedad de Cowden puedan presentar alelos diferentes en el Mismo locus
genético o mutacion de 2 genes. 3, a9 ]
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ICONOGRAFIA

T~ e

Foto 15 Mancha salmén
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Foto 20,21,22 Sindrome de proteus
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Foto 23 y 24 Facomatosis pigmento vascular
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Foto 25 y 26 Facomatosis pigmento vascular

Foto 27 Sindrome de Sturge — Webery
Klippel - Trenaunay
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v CAPITULO v
PROTOCOLO DE ESTUDIO

19.- PROBLEMA ' . ;
WA Cuales son las’ caracterlstlcas clm:co—epldemlologlcas de las diferentes

anormalldades vasculares?

20.- OBJETIVO GENERAL .
recuencia: de- Ias anormahdades vasculares en la clinica de

Conocer Iar
Pedlatrla en el Centro Dermatoléglco “ Dr.. Ladlslao de la Pascua”, , en el periodo
comprendldo de enero de 1990 a diciembre del 2000.

21.- OBJETIVOS ESPECIFICOS

<> Determinar la prevalencia de las anormalidades vasculares

«» Ciasificar jos diferentes tipos de neoformaciones y malformaciones

«» Determinar los sindromes vasculares mas frecuentemente asociados.

<= Determinar la frecuencia con que las lesiones vasculares se presentan
dentro del grupo de las enfermedades pediatricas dermatolégicas

<* Analizar las caracteristicas  clinico-epidemiolégicas de las lesiones
vasculares

22.- DISENO METODOLOGICO

Tipo de estudio .
Se realizéd un estudio de. tipo retrospectivo, transversal, descriptivo y
observacional.

Poblacion en estudio
Expedientes de todos los pacientes de anormalidades vasculares de la
clinica de pediatria
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Tamafio de la muestra

Se _inclu'
vasculares 'qlil [
de 1990 a d:ct
Dermatoléglco

anormalidad

- Pacnentes en edad pedlétrlca L

Criterios de exclusxon

- Expednentes mcompletos

Meéetodo de trabajo . s

Se revisaron todos los éxpedientes con diagnostico de lesiones vasculares
de la clinica'de Dermatologia Pediatrica para organizar, clasificar y cuantificar los
siguientes datos: naméro:de'expedientes, fecha de estudio, sexo, edad de la 1a.
consulta, edad del inicio. de la lesion, lesién inicial, topografia, caracteristicas
clinicas de la’ morfb}qg[a. _complicacién mas frecuentes, interconéultas Yy

tratamiento, de acuerdo a los criterios de inclusion.

Variables y criterios de evaluacién

Variables de interés primario

- Anormalidades vasculares: Neoformaciones, Malformaciones, Mixtas

- Sindromes asociados:
- Hemangioma de capilares inmaduros
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- Hemangioma profundo

- Hemangiomatosis neonatal benigna
- Hemangioma de capilares maduros
- Hemangioma plano

- Sindrome Klippel-Trenaunay
- Sindrome Sturge-Weber
- Sindrome de Proteous
- Facomatosis pigmento vascular
- Complicaciones : Presente, ausente, no referido
- Iinterconsultas: Radilogia, Ortopedia, Oftalmologia,” Rehabilitacion, Neurologia,
Cirugia, TAC, EEG, otros : '
- Tratamientos empleados: Quirargicos, esteroides via oral, intralesionales, laser,

maquillaje, otros, ninguno

Variables de interés secundario

- Sexo: masculino, femenino

- Edad a la primera consulta: en anos

- Edad de inicio: en arios

- Topografia : Segmentos y regiones

- Numero de lesiones: Unica, multiples

- Color: Eritema violaceo, Eritematoso, Violaceo, Rojo brillante
- Tamano de la lesion: Longitud mayor en cm.

- Forma de la lesion: Plana, hemisférica, sin forma

Analisis de datos .

Se estimaran frecuencias simples y. promedios sobre las caracteristicas
clinicas de los pacientes con anormalidades vasculares, se determinaran medidas
de dispersidn sobre la edad. :

{ TESISCON 1
FALLA DE ORIGEN| 77
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23.- RESULTADOS

Durante el periodo comprendido de 1990.al 2000 se atendieron en el Centro
Dermatologico “Dr. Ladislao de la Pascua” un total de 526,128 pacientes de
primera vez. Durante este periodo se detectaron 329 pacientes con anormalidades
vasculares que se registraron en la clinica de Dermatologia Pediatrica, lo que
representa una prevalencia de 7 por cada 10,000 pacientes de primera vez de la
consulta dermatoloégica y una prevalencia de 19 por cada 100 pacientes de
primera vez en relacidn a la consulta de pediatria, la frecuencia de casos por afo
se lista a continuacion.

Tabla 1 Pacientes registrados por ano.

sultaxia; Inciden de 'C 8,
X< vezdel CDP[1Svezde TD! [

|- 90 0.6 s/d
91 _ 0.0 s/id

92 50585 s/d 1.8 s/d

L 93 59449 _ 210 2.4 6.7
| 94 55557 N 164 4.7 15.9
as 47550 . 187 | 12.4 31.6

96 ] 44211 ] 184 3.8 9.2
97 39448 193 A 15.0 30.6
98 441808 | . 10.3 21.7
99 40111 214 12.2 22.9
2000 40588 334 12 3 15.0

L __Tota 526128 1684 19

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia Pedlétnca del C. D P.

Pacientes registrados por afo de prnimera vez en |a clinica de pediatna
N=329

s

No de pacientes
.
H

1900 991 [ [T raee ews Tesa e 1908 eve 2000

Fuente Ragistros clincos el Servicio de Dermatotogia PediIsines dal C O P
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DISTRIBUCION DE LAS ANORMALIDADES VASCULARES

De los 329 pacientes con diagndstico de anormalidades se encontré que las
neoformaciones constituyen el grupo de mayor frecuencia presentandose en 236
pacientes que representa el 71.7%, seguido del grupo de malformaciones
manifestandose en 82 pacientes que son el 24.9% y un Gltimo grupo que es el de
los hemangiomas mixtos que cuenta con 11 pacientes siendo el 3.3%.

Tabla 2 Distribucién de las Anormalidades Vasculares de la Clinica de Pediatria

Diagnéstico

Hemangioma de capitares inma
Hemangioma profundo
Hemangiomatosis neonatal benigna

___Hemangioma de capilares mad
Hemangioma piano
Sindrome Klippel-Trenaunay

Sindrome Sturge-Weber

Fuente Registros clinicos del Servicio de Dermatologia Pediatrica del C.D.P.

Distribucion de ia anormalidades vasculares

N=329
Mal formacion
B2 (24.9%)
Neoformacion Mixtos
236 (71.7%) 11(3.3%)

Fuente: Registros clinicos del Servico de Dermatologia pedatn
-

Grafica 2
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SEXO

De los 329 pacientes con anormalidades vasculares, predominé el sexo femenino
con 221 que representa el 67.2%, distribuyéndose de la siguiente manera 160
neoformaciones, 53 malformaciones y 8 mixtos; mientras que en 108, el 32.8%
correspondieron al sexo masculino, siendo 76 en neoformaciones, 29 en
malformaciones y 3 en mixtos.

Esta distribucion mostré un predominio de 2:1con respecto al sexo masculino.

Tabla 3 Distribuciéon por sexo.

160 T 67.2%
76 29 3 108 32.8%

Femeninos]
Masculinos
Pacientes A
% 71.7% 24.9% 3.3%
Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia Pediatrica del C.D.P.

Distribucién por sexo

N=329

Mascubnes
108 (33'%) 120

=1 Femeninas
3 Masculinos

Femeninos
231 (87

J

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia pediatrica del C.D.P.
Grafica 3
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EDAD DEVLA PRIMERA CONSULTA

él rango de edad de los 329 pacientes al momento de la revision abarco desde los
0 meses hasta 18 afios y s6lo un paciente tenia una edad de 28 ainos. Se encontré

un promedio de edad de 2.8 y el 67.5% de los pacientes tenian menos de 1 afo.

Tabla 4 Distribucidon por grupos de edad

O & A = -’ %ﬂ- S AN B0 SJOTIP = % Y503
Nooformaciane: 2 173 3z 13 5 a o 1 1 ) ] 236 | 71 7%
Manormocionas| 4 3% |7 10 7 z 7 E3 T T T2 3 1 82 | 24 9%
Mrtos (] 7 2 ] (] o (5] ] [ ~o” (7] [3] [ 1 3 3%
Yot 6 216 a7y 25 12 [} 12 2 T2 3 3 1 329
% T8% 6574 12 sm 36% 18% 3 ssq ) sﬁ{ 0 6% [X-32 0.9% 03%] T00%

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia Pediatrica dei C.D.P.
Distribucion por grupos de edad
N N= 328

No de pacientes

m 1la24m  2.aa 4.6a ' 6.8a  8.10a 0-128 12 t4a  l4-8a  I6-18a =
12 b Te ew T aew oes o . o °

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia pediatrica del C.D.P.

Grafica 4

1ea
™

81




Anormalidades vasculares y sindromes asociados

EDAD DE INICIO

En relacidn a la edad de inicio el 50.2% de las anormalidades vasculares fueron
congénitas. En el grupo de las neoformaciones 121 (37%) fueron congénitas, en
81 aparecieron al primer mes de vida y en 34 se iniciaron a partir del segundo mes
en adelante. En el grupo de las malformaciones 37 (11%) fueron congénitas, 12
pacientes iniciaron al primer mes de edad y solo uno después de los seis meses.

Tabla 5 Edad de Inicio.

X i1 X eSS 2! k
Neoformaciones | 121 81 19 13 2 o 236
Malformaciones 37 12 8] (o] 1 32 82
Mixtos 7 3 1 [s] o o a1
Total [ Y-} 96| 20 | 3| "3 1 32 529
% 50.2% 292%_ | 6.1% 4.0% 0.9% 9.7% 100.0%
Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia Pediatrica del C.D.P,

Edad de inicio de las lesiones

140 N=329

Neotonmacianes
Mailtormaciones
Mixtos

i

100 81

No de pacientes

congenmito un mes 2 meses 3 meses > 6 meses se desconoce

Fuente. Registros clinicos del Servicio de Dermatologia pediatrica del C.D.P,
Grafica 5
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TOPOGRAFIA

En cuanto ala topografna el smo mas afectado para los grupos de neoformaciones
Y malformacnones fue la cara, con 152 y 43 respectivamente; de éstas las mejillas
fueron las mas dafiadas presentandose en 36 pacientes con neoformaciones y 12
pacientes con malformaciones. En ambos grupos la topografia afectada que siguid
fue el tron'co en 48 neoformaciones y 24 malformaciones.

En el grupo de neoformaciones, el cuello y las extremidades inferiores son las
zonas menos afectadas, manifestandose principalmente del lado derecho y del
grupo de malformaciones la piel cabelluda y las extremidades superiores también
fueron las menos afectadas y no hubo predominio por ningtn lado.

Se obtuvo un total de 835 topografias ya que varios pacientes tuvieron mas de dos
segmentos afectados.

Tabla 6 D:strlbucnén por topografla

[ Piel cabeliuda [ 21 | 13 { 3 1 37 ]
Cara 13 13 1 27
Frente 23 5 1 29
Perioorbitaria 16 4 1 21
Nariz 33 2 . 3__ 38
Mejilla 3 _ 12 4 52
Mentdn 5 [¢] _9 5
Retroauricular 3 o 8] 3
Labios 15 5 4 24
Pabelldn aurlcular . 7 2 .o 9

o]

Cuello 13 ] .2 24
Toraco abdominal 16 10 o 26
Torax anterior 10 1 o 11
Torax posterior 22 8 _o 30
Abdomen 11 (o] (o] 11
Genitales 12 1 o 13

1 _— AT e, +

H - N . 93

v
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VvEx!remida_d sy,
Hombro

B8mazo
__Antebrazo

Topografia de neoformaciones

21 piel cabelluda

152 cara

. Cuello 13 .
Toraco abdominal

Torax anterior 10
Torax pesterior 22

Abdomen LR
Genitales 12 i
Gluteos 13
No definido 16

Extremidad inferior

Musio 7
Pierna &
Pie

2
No definido 3

Grafica 6

23 Frente
e
16 Periorbitario
10 pabellon
_~~ auricular
36 meijillas —— 33 Nariz
15 tabios
\ Extremidad superior - d
Hombro 1 5 menton
Brazo 12 .
Antebrazo 9 13 no definidos
Mano 7

No referido 5

uente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia pediatrica del C.D.P.
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Topografia de malformaciones
13 Piel cabelluda
S Frente

43 Cara 4 Periorbitario

Cuelio 9 2 pabelion

auricular
Toraco abdominail
Torax anterior 1 12 mejillas 2 Nariz
Torax posterior 8
Gennales 1 5 Labios
Gluteos 4 \ "\
No definida 10 P } A Extremidad superior
i 4 Homb 1 .
w \ / w Braze 2 13 no definidos
Extremidad inferior 4 Antebrazo 3
! Mano 1
Muslo 4 - No referido 8
Piema 3 ~22
Pie 6 /
No definido 15 )}‘ H
LN
Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia pediatrica del C.D.P.
Gréafica 6-A.
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MORFOLOGIA

Caracteristicas clinicas de las neoformaciones

De los 236 pacientes con neoformaciones se encontré que, 212 presentaron lesion
unica y 24 mas de 2 lesiones. El color que predomind fue el eritemato-violaceo en
68 pacientes seguido de lesiones eritematosas en 44. El tamaifio de las lesiones
se clasificé de acuerdo a su longitud siendo la mas frecuente entre 1 - 2 cm. en 41
pacientes, se encontraron 2 hemangiomas gigantes de mas de 10 cm. La forma
que prevalecio fue hemiesférica en 33. Del total de pacientes, 95 no contaban con
el dato de color, 110 con el dato de tamafo y 183 con la descripcién de la forma.

Caracteristicas clinicas de las malformaciones

De los 82 pacientes con malformaciones se encontré que, 59 presentaron lesion
unica y 23 mas de 2 lesiones. El color que predominé fue el eritematoso en 35
pacientes seguido de lesiones eritemato-violaceos en 17. El tamano de las
lesiones mas frecuentes fue entre 1 - 2 cm. en 5 pacientes y se encontraron 3
hemangiomas gigantes de mas de 10 cm. La forma que prevalecié fue plana en
30. Del total de pacientes 23 no contaban con el dato de color, 66 con el dato de
tamano y 46 con la descripcién de la forma.

Tabla 7 Color de la lesion

-] N rmacisn ) Maiformacion
Eritema violaceo 68 17 3 88 26.7%
Eritematoso 44 35 1 80 24.3%
Violaceo 17 5 2 24 7.3%
Rojo brillante 5 1 o] =] 1.8%
Centro blanquecino 4 1 o 5 1.5%
Hiperpigmentacién 2 o] o 2 0.6%
| __Hipopigmentada 1 o o 1 0.3%
No referido 95 23 5 123 37.4%
Total 236 82 1t 329 100%
Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia Pediatrica del C.D.P.
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Tabla 8 Tamarno de la lesion

[Tamafo Neésformacion|EMalformacion, Xtos: OtalEE S SRR
Menor de_1 10 1 1 2 | 3.6%
1a19 41 5 o] 46 14.0%
2a29 29 2 1 32 8.7%
3239 19 2 (o] 21 6.4%
4249 6 ) 1 7 2.1%
5a59 7 1 1 - 2.7%
6a6.9 2 [¢] 0 2 0.6%
7a79 3 _ .o o } 3 0.9%
8a8.9 7 1 [} 8 2.4%
9ag99 o 1 o 0.3%

Mavyor de 10 2 3 [s] 1.5%
No referidos 110 66 7 183 55.6%

[Total 236 82 11 329 100%

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia Pediatrica del C.D.P.

Tabla 9 Forma de la lesion

O eoformacion| Malforraclén O
Plana 11 30 2 43 13.1%
Hemisferica 33 4 1 38 11.6%
Irregular (<] 2 [o] 8 2.4%
Circutar 3 o [o] 3 0.9%
No referidos 183 46 8 237 72.0%
Total 236 82 11 329 100

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia Pediatrica del C.D.P.

LESIONES EN INVOLUCION

Se encontrd un total de 29 lesiones en involucion, un 8.8%.

28 fueron en el grupo

de las neoformaciones y solo 1 en el de hemangiomas mixtos. En 300 pacientes el
91.2% no se encontro este dato registrado.

Tabla 10 Lesiones en involucién

OS]
Si 28 [s] 1 29 8.8%
No referidos 208 82 10 300 91.2%
Total 236 82 11

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia Pediatrica del C D P.
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TRATAMIENTO

Todos los pac:entes fueron sometldos a observac:on con citas de control cada tres
meses, seis meses y un aflo segun requeria el caso.

De los 236 paciénfes’ solo

tratamiento. Y un:total de 314
pacientes, el 95.4% R e ) :

no Io necesttaron

Dentro del grubo:de rec bleron tratamlento qunrurglco. en 2 se
aplico esteroide intralesional y solo 2 paci entes rec

esteroide por via oral e interferon.

ieron como tratarmento anico

De los 82 pacientes dentro del grupo de malformaciones, 2 pacientes fueron
manejados con laser, a 1 se le indicd vendaje compresivo y 1 maquillaje.

Solo un paciente del grupo de hemangiomas mixtos recibié esteroides por via oral.

Tabla 11 Tratamiento empleado

Observacion . 236 82 11 329
Quirargico (<] 2.5% [¢] 0.0% o] 8
Esteroides via oral 1 0.4% Q 0.0% 1 2
Esteroides
intralesionat 2 0.8% [¢] 0.0% 2] 2
[ 0.0% 2 2.4% o 2

taje Q 0.0% 1 1.2% o 1
Interferon 1 0.4% [¢] 0.0% o 1
Vendaje compresivo o 0.0% 1 1.2% [o] 1
Con tratamiento | 10 [ az2% | 4 [ 49% | 1 | 15(4.6%) |
Sin tratamiento | 226 [ o958% | 78 [ 95.1% | 10 [ 314(95.4%) ]

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia Pediatrica del C.D.P.
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Tratamiento Neoformaciones

226 (95 8) N= 10
250 ,
!
L, 200 o
z { uirurgico Esteroides via oral
6 (60%)
‘3 150 t 1 (10%)
2
a
3 |
o 100/ Esteroides
=z intralesional
10 (a 2% 2 (20%)
50
Interteron
o 1 (10%)
Sin tralammento Con ralanwento
Fuente: Registros clinicos de! Servicio de Dermalologla pediatrica del C.D.P.
Grafica 7
Tratamiento Malformaciones
78 (95%)
N=4
80
70
wn 60
2
s s0 Laser
=4
2 o Vendaje compresivo 2 (50%)
g 1 (25%)
:’_’ 30
20 4 (5%)
10
o
Sintrtamiento  Con ratameento Magquiliaje
1 (25%)
Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia pediatrica del C.D.P.
Grafica 7a
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COMPLICACIONES

La complicacion registrada mas frecuente fue la dlcera en 22 pacientes un 6.7%.
En el grupo de neoformaciones 21 y 1 en el de hemangiomas mixtos. Un total de
307, 93.3% expedientes no contaban con este dato

Tabla 10 Complicaciones

racidn; eofonmacion atformacisn: otal
Presente 21 o] 1 22 6.7%
No referido 215 82 10 307 93.3%
Total 236 82 11

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia Pediatrica del C.D.P.
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Anormalidades vasculares y sindromes asociados

INTERCONSULTAS '

En el grupo de Ias neoformacmnes se solicitaron un total de 30 interconsultas, de
las cuales fueron ‘9 a radiologla 7 al servicio de curugia. 5a oftalmologia 3a
ortopedla 2 a rehabllltamén Solo 2 pacientes se enviaron a realizar TAC Y EEG

respecttvarnente.

En el grupo de las malformaciones se solicitaron un total de 150 interconsuitas, de
las cuales fueron 34 a radiologia, 23 a ortopedia, 20 al servicio de vascular, 19 a
rehabilitacion, 16 a oftalmologia, 15 a neurologia, 11 se enviaron a realizar TAC y
EEG, se envidé un paciente al servicio de genética

Tabla 11 Interconsultas solicitadas

nterco: coformacton] Mn=30% Malformaclén =150

E iXtos: otal
Radiologia 9 30.0% 34 22.7% [s] 43
Ortopedia 3 10.0% 22 14.7% o 25
Oftalmologia 5 . 1186.7% 16 10.7% [0} 21
Vascular 1 3.3% 20 13.3% (o] 21
Rehabilitaciéon 2 6.7% 19 12.7% o 21
Neurologia 1 3.3%_ .. 15 10.0% o 16
TAC 1 3.3% EL] 7.3% o 12
EEG 1 3.3% 11 7.3% Q 12
Cirugia 7 23.3% 1 0.7% 1 9
Genética o 0.0% 1 0.7% [s] 1
Totat 30 150 1 181

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia Pediatrica del C.D.P.
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Interconsultas Neoformaciones

N= 30
226G { 88.3%)
250
200
Cirugia Radwologia
7 (23%) 9 (31%)
150
EEG
1 (3%)
100
30 (11.7%:) TAC
T (3%)
50 Ortopedia
Neurclogia 3 (10%)
1 a%) Onamotogia vasculac
o 5 (17%) Rehatsitacon 1 (3%)
sin t Con interconsuttas 2 (7o)
Fuente: Registros dinicos del Servicio de Dermatologia pediatrica del C.D.P.
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SINDROMES VASCULARES

Del los 328 pacientes con anormalidades vasculares se encontraron 37 sindromes
vasculares, 2 pacientes el 5% con Hemangiomatosis neonatal benigna, 20 (55%)
con siﬁdrome de Klippel-Trenaunay, 12 (35%) con sindrome de Sturge-Weber, 2
(5%) con sindrome de Proteus y 1 paciente el 3% con Facomatosis pigmento
vascular.

Anormalidades vasculares Sindromes vasculares
N=329 N= 37
aso Mixtas 1170
Malformaciones 82735
Klippel-Ti Sturge-Weber
250 20 (55%) 12 (32%)

Hemangiomatosis

Neofarmaciones 236 /2 neonata sy o2

Sindrome de
roleous

atosi 2 (5%)

pigmenta vascutar
1 (3%)

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia pediatrica dei C.D.P.
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Anormalidades vasculares y sindromes asociados

RESULTADOS DE KLIPPEL-TRENAUNAY

De los 329 pacientes con diagndstico de anormalidades vasculares se encontraron
20 pacientes con diagnostico de Klippel-Trenaunay predomino el sexo femenino
con 11 mujeres, 8 hombres, en la distribuciéon por edades predomind en menores
de un afo en 7 pacientes y solamente se encontré un paciente mayor de 18 afnos
(28), todos fueron congénitos, la lesién inicial fue una mancha eritematosa en 19
pacientes y la topografia mas afectada fue la extremidad inferior en 14 con
predominio derecho en 11, todos los pacientes presentaban nevo flameo, 5 con
angioqueratoma y dos con Linfangioma, 11 presentaron varicosidades, 12
manifestaron alteraciones dseas como escoliosis en 4 y asimetria en 12; ninguno
presentd aiteraciones de la marcha, las alteraciones de  tejidos. blandos: se
presentaron en 11 pacientes y se manifestaron como aumento de volumen. todos‘
fueron enviados a interconsultas a los servicios de ortopedia,’ vascular,
rehabilitacién y cirugia, el tratamiento fue vendas compresnvas en dos pacnentes
plantillas en tres pacientes, ortesis en un paclente y dos pacnentes con
angioqueratoma se les administro cnoterapla B N o

RESULTADOS DEL SINDROME DE STURG'E WEBEF{r . S

Se encontraron 12 pacientes con.diagndstico de Sturge-Weber en los cuales
predomind el sexo femenino (9), 5 pacientes acudieron a consulta de primera vez
en el primer afio de vida y solo uno después de los 18 afios, en los 12 la lesién
inicial fue una mancha eritematosa congénita, ta topografia- mas frecuente fue la
hemicara izquierda solo un paciente manifestd involucro bilateral, el nevo flameo
se presentd en todos los casos, en relacion a las alteraciones oftalmolégicas se
presentaron unicamente en 4, todos con glaucoma, 3 con niegalocornea y 1
paciente con buftalmos. Las alteraciones de SNC se presentaron en 5 y fueron
convulsiones en 4 y retraso mental en 1. A los 12 pacientes se les realizo Rx de
craneo, TAC y EEG, asi como interconéultasfa los servicios de oftalmologia y
neurologia. Los resultados de los examenes de gabinete reportaron 2 Rx de
craneo normales y en 10 no se refirid el resultado, 1 TAC normal, 2 con
anormalidades y 9 sin datos referidos, 2 EEG normales y 10 sin datos.
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Anormalidades vasculares y sindromes asociados

Tabla 12 Caracteristicas clinicas de los sindromes vasculares

{Racientes

Sexo _ Eﬁisculfné 3 —] 25.0%
e [FemeninG, 9. | .750% _
Edades O a 30 dias . 1 0.0%

1a12 meses _ 6 __ 41.7%.

13 a 24 meses o 0.0%

2 a 4 anos 2 0.0%

4 a 6 anos 1 25.0%

16 a 8 afos 3 8.3%

8 a 10 anos 3 8.3%

10 a 12 afios o 8.3%

12 a 14 afos [e] 0.0%

14 a 16 afos 1 0.0%

16 a 18 arios 2 0.0%

> 18 anos 1 8.3%

Edad de inicio ] Congeénito [ . Congeénito I

Lesidn inicial [Mancha eritematosa 19 195.0% @ - 12 ] 100.0% l
[Tumoracion lg 1 | 5.0% |5 o | 0.0% 1

Topografia Extremidad inferior
Extremidad superior
Toraco abdominal
Pie! cabelluda
Cuellc

Cara

sivivieiols

-
N

Hemicara

Mucosa oral

Cuello

Tronco. ES. El

Piel cabelluda

[ P I P P e T 2 T P B

A ot ] P B
B MM

[Observacion !Derecho
Izquierdo

- (w)®

x| [0
I FEES

| TN ST T
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11.2) L
Malformaciones
capilares

Maiformaciones

_INeve flameo

Angioqueratoma
Linfangioma

]\/ancosmades

venosas
lteraciones dseas___ |Con (= 12 5 o
sin 8 B2 o
Escoliosis 4 l_% o
lasimetria 12 % o
Alt. de la marcha o IH o
iteraciones de l
ejidos blandos Con 11 o
L%n 9 !% o
| umento de volume 11 o
iAlteraciones
loftalmolégicas Con o 4
Sin o 8
Glaucoma o 4
Megalocornea o] 3
Buftalimos o] 1
lAlteraciones SNC Con o 5
Sin o] 7
Convulsiones [o] 4
Retraso mental o 1
lAlt. de la marcha o o
Interconsultas Ortopedia 20 I (o]
[Vascular & 20 o]
Rehabilitacion 20 }ﬁ 0
Cirugia 20 [o]
i [oftaimologia —E o B3| 12 i |
| " |Neurolegia (o} [zl 12 | |
[Examenes de E
lgabinete Rx de craneo [s] 12
TAC %] o 12
EEG & o 12
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Vendas compresivas| ¥

Plantiltas

..l Croerapia_ &l 2~ | T[1 o "1
Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia Pediatrica del C.D.P.
Sindrome de Klippel - Trenaunay

N= 20

30
Lintangioma
25 Angiogueratoma
o
8
€ =20
B
[=3
2
=3
@ 15
3
2 Nevo flameo Aswmetna
10
Vancosdades Aumento de
- N volurnen
5 . .
0. . d
oseas Aheraciones de tendas
caplares venosas
Fuente: Registros clinicos de! Servicio de Dermatologia pediatrica del C.D.P.
Grafica 11
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. Fuente  Registros clinicos del Servicio de Dermmn det C.D.P.
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Anormalidades vasculares y sindromes asociados

RESULTADOS DE LA HEMANGIOMATOSIS NEONATAL BENIGNA

De los 37 pacientes con anormalidades vasculares se encontraron 2 pacientes con

hemangiomatosis neonatal benigna, 1 del sexo femenino y 1 del masculino, de 2'y

4 meses de edad respectivamente, en ambos la lesion inicial fueron multiples
manchas eritematosas congénitas. Los pacientes presentaban una dermatosis
diseminada constituida por neoformaciones rojo-vinoso, cuyo tamarno va de 2 'mm
hasta 1cm de diametro, se solicitaron USG o TAC abdominal las cuales fueron
reportadas como aparentemente normales.

Tabla 13 Hemangiomatosis neonatal benigna

Sexo

Edad

Femeninc Masculino
4 meses 2 meses
Edad de inicio ~ Congeénito Congénito

Lesion inicial

Mdltiples manchas

Multiples manchas

cm. rojo vinoso

Topografia Diseminada Diseminada
Neoformaciones Neoformaciones
Morfologia semiesféricas de 0.2 a 1.0

semiesféricasde 0.2 a 1.0
cm. rojo vinoso

Examenes de gabinete

USG o TAC de abdomen

USG o TAC de abdomen

Resuttados

Normales

Normales

Fuente: Registros clinicos del

] TROTN AN

Servicio de Dermatologia Pediatrica del C.D.P.
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Anommalidades vasculares y sindromes asociados

RESULTADOS DE FACOMATOSIS PIGMENfO VASlCULAh

De los 37 pacientes con anormalidades vasculareé ‘'se encontré 1pacientes con
facomatosis pigmento vascular, del sexo masculino, de 17 dias de edad, el inicio
fue congénito, las lesiones iniciales fueron manchas eritematosas El paciente
presentaba una dermatosis diseminada constituida por multiples maiformaciones
planas eritemato-violaceas, asi como un hemangioma plano en cara y manchas
mongolicas en tronco y extremidad derecha, se realizaron interconsuitas a los
servicios de oftalmologia en donde se encontré melanosis conjuntival, asi como al
servicio de neurologia

Tabla 14 Facomatosis pigmento vascular

‘acients; n
Sexo e Mascutino -
Edad 17 dias
Edad de inicio Congénito

Lesidn inicial Manchas eritematosas
Topografia Diseminada
Malformaciones planas eritemato-

Manifestaciones cutaneas violaceas, multiples.
Mancha mongolica

Interconsultas Oﬂalmolqgla (melanosis conjuntival)
Neurologia
Resultados Normales

Fuente: Registros ciinicos del Servicio de Dermatologia Pediatrica del C.D.P.
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RESULTADOS DEL SINDROME DE PROTEUS

De los 37 pacientes con anormalidades vasculares se encontraron 2 pacientes con
sindrome de Proteus, 1 del sexo femenino y 1 del masculino, de 1 afo de edad,
las lesiones fueron congénitas. Ambos pacientes presentaban una dermatosis
diseminada. Dentro de la anormalidades vasculares 2 pacientes presentaban
hemangioma plano, 1 paciente con angioqueratoma y Linfangioma. De los
tumores subcutdneos, ambos tenian nevo verrugoso y lipomas. Dentro de las
alteraciones de tejidos blandos ambos tenian hipertrofia hemicorporal,
macrodactilia, gigantismo de manos y pies y asimetria de pies. La anica alteracion
esquelética encontrada fue polidactilia en 1 paciente. 1 paciente tuvo como
complicacién onicocriptosis. Ninguno presento alteraciones oculares. Se realizaron
interconsultas a los servicios de oftaimologia, radiologia, ortopedia y neurologia. A
todos se les solicito serie 6sea. 1 paciente recibid como tratamiento por parte del
servicio de ortopedia Ortesis.

Tabla 15 Sindrome de Proteus

Sexo Femenino 5 Masculino
[TEdaa 1 ang _tlano
Edad de inicio Congenito — _l_ _Congéni
Topegrafia Diseminada Diseminada
Anormalidades vasculares Hemangioma plano Hemangioma plano
. Angioqueratoma o Linfangioma
Tumores subcutaneos Nevo verrugoso Nevo verrugoso
Lipomas Ltipomas
Hipertrofia hemicorporal Hipertrofia hemicorporal
. Macrodactilia Macrodactilia
/;x‘r;(:rdrgzhdades de tejidos Gigantismo de manos y pies Gigantismo de manos y pies
Asimetria de pies Asimetria de pies
Anormali esql i Polidactitia
Anormalidades oculares Ninguna Ninguna
Oftalmologia Oftalmologia
Radiologia Radiologia
Interconsultas Ornopedia Orto ia
Neurologia Neuroiogia
Examenes de gabinete Serie dsea Serie ésea
Tratamiento Ortesis Ortesis

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologia Pediatrica del C.D.P.
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CONCLUSIONES

1.- Las lesiones vasculares ocupan un 19%-de la consulta de la clinica de

Pediatria del Centro Dermatolégico’ “Dr. Ladistac de ia Pascua", siendo la
primera causa de asistencia a la misma.

- Las neoformaciones vasculares se presentan en el 71 7%. las malformacnones
en un 24.9% y las mixtas en un 3.3%. La prcporcnon fue de 3: 1 lo cual es
compatible con lo referido en la literatura.”

3.- El sexo femenino se afecta en una proporc:én de 2 1 respecto al sexo

masculino.

4.- La edad mas frecuente de la primera consulta fue con un, 65 7% en menores de

un afio seguido por el 12.5% en nifios entre 12 y 24 meses.

5.- La edad de inicio mas frecuente de las neoformacxones vasculares refenda por

los pocos dias o semanas.

6.- La edad de inicio mas frecuente de las malformacuones vasculares refenda por

los padres fue desde el nacimiento en 37 paclentes (11%) 'ya que por

los que los padres refieren el inicio de la lesion al mes de edad (3 6%

7.~ La topografa mas frecuentemente afectada para arnbos grupos fue ‘la cara
(59.3%) seguida de la regidn toraco-abdominal. :

8.- La mayoria de las neoformaciones presentan una coloraclon eritemato-violaceo

y las malformacxones una coloracion entematosa

9.- El tamano mas frecuente de las neoformacnones vasculares en base a su

diametro mayor es de 1a2cm.

| rnkmiahda il alat: Y] 3
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oral o lntralesnonal lnterferén venda]e compreslv 5 lasery maquﬂlaje.

12.- La complicacién mas frecuente fue la ulceracion en 22 casos, un 6.7%, sin
ningun riesgo mayor a! presentarse las mismas, solo observadas como primer
dato de la involucién.

13.- Las interconsultas solicitadas se realizan en los pacientes con sospecha de
algun sindrome vascular asociado, las mas frecuentes son: radiologia,
ortopedia, oftalmologia, vascular, rehabilitacién, neurologia, cirugia, genética y
examenes de gabinete como TAC y EEG. No solicitamos interconsulta al
servicio de Psiquiatria, aunque consideramos que por la evolucion crénica y a
veces deformante con la que cursan los pacientes, debe ser tomada muy en
cuenta.

14.- Los sindromes vasculares asociados . con  las malformaciones ) fueron:
Sindrome de Kllppel-Tranaunay en un 55%, Sindrome de Sturge-Weber en
35%, Sindrome de Proteus en 5°/ vy F comatosus pngmento vascula en un 3%.

15.- El sindrome vascular
nuestros pa

un 5%: No tu mos paci ntes con sl’ndrome bde Kasabach Mernt.

16.- ‘Lvas asocia extracutaneas del’ sindrome de Klippel-Trenaunay

repdnadasfén, kllteratura como ‘mas’ frecuentes coincidieron con nuestra
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17.-

18.-

19.-

20.-

21.-

22.-

23.-

casuistica, siendo: - malformaciones  vasculares, alteraciones odsea, vy

alteraciones de teji]dqubliandos.

E! sindrome.de Sturge-Weber tiene como complicacion mas frecuente las
alteracnones oculares con ‘glaucoma en 4 pacientes, megalocornea en 3
pacnentes y =1 pacnente con  buftalmos, seguidas por las alteraciones

neurolégicas en 5 pac:entes,

‘Solo se reporté un paciente con Facomatosis pigmento vascular, con las
alteraciones tipicas cutaneo-vasculares-6seas reportadas en la literatura.

Tenemos 2 pacientes con Sindrome de Proteus con ia triada caracterlstlca de
hemangioma plano, gigantismo de manos y pies y hemxhlpertrof'a corporal sin
retraso mental y sin alteraciones oftalmologicas. Reportamos un® caso con

pohdactlha.

No encontramos hemangiomatosis neonatal dlfusa con alteracnones
viscerales, solo dos casos de hemangiomatosis neonatal b rjugnarcon

involucro cutaneo, con evolucion satisfactoria.

Consideramos que_ esta revision ha sido de gran ut' ad para conocer los
datos. clinicos .y. epndemxoléglcos de las lesxones vasculares y Ios sindromes

asoclados.

Fue utll para reconocer que no todcs los expedlentes recaban los datos
necesarios para hacer un mejor anélls:s de los casos. :

Se anexa en esta te5|s el formato espe al para el estudlo adecuado de todos

los pacnentes con algun tlpo de lesnén vascular (anexo 1)

TESIS CON
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24.- Es necesario identificar adecuadamente las lesiones vasculares para explicar
correcténﬁenté ',a'k.;)s padres la evolucién de las mismas, asi como para evitar

tratamientos innecesarios o costosos.
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Anormalidades vasculares y sindromes asociados

ANEXO 1 L
CLINICA DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA

_CENTRO DERMATOLOGICO “DR. LADISLAO DE LA PASCUA"
HISTORIA CLINICA PARA PACIENTES CON LESIONES VASCULARES

Numero de expediente
Nombre. Fecha

Edad. Sexo Tel.

EDAD DE INICIO.

LESION INICIAL
Lesion

Color

Topografia

Tamano en mm

Evolucion (Crecimiento)

TOPOGRAFIA L
Lesién Gnica Lesién maltiple
Segmento afectado S

Derecho . izquierdo U pilateral

MORFOLOGIA

Neoformacion malformacion’

Eritematoso eritemato-violaceo violaceo
Tamarno en mm (Diametro mayor)

Forma: Plana hemiesférica Sin forma
Superficie: lisa rugosa ;

COMPLICACIONES

Ulceracion Hemorragia Infeccion

TESIS CON__T™
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INVOLUCION ( S/N)

Atrofia Blanda Piel redundante Telangiect:
Descripcion en detalle . >

MALFORMACIONES VASCULARES (S/N)

Hemangioma plano Angioqueratoma Linfangioma
Mancha mongolica Varicosidades
Descripcion en detalle

TUMORES SUBCUTANEAS (S/N)

Nevo verrugoso Lipomas
Descripcion en detalle

ALTERACIONES OSEAS (S/N)

Escoliosis Asimetria Alteracion de la marcha Polidactilia
Descripcion en detalle

ALTERACIONES DE TEJIDOS BLANDOS (S/N) :

Aumento de volumen Hipertrofia hemicorporal Macrodactilia
Gigantismo de manos y pies Asimetria de pies X
Descripcion en detalle

ALTERACIONES DE SISTEMA NERVIOSO CENTRAL SIN)
Convulsiones tipo 3

Retraso mental

INTERCONSULTAS (marque con una x)

Oftalmologia Neurologia Ortopedla
Vascular Cirugia nge i

Rehabilitacion

EXAMENENES DE LABORATORIO Y GABINETE

Bh Tiempos
Radiologia (especificar que tipo de RX)

usG TAC EEG -

Diagndstico inicial

Tratamiento
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