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Anormalidades vasculares y slndromes asociados 

INTRODUCCIÓN 

Las lesiones de tipo vascular presentes en los recién nacidos o aquellas 

que se desarrollan inmediatamente después del nacimiento constituyen, sin lugar 

a dudas. un amplio y singular grupo de neoplasias en la infancia y la niñez. Las 

estadisticas varían según diferentes autores, con una incidencia del 25 al 50o/o. 

Aproximadamente de un 25 a un 40% de los recién nacidos presentan o 

tienen manchas rosadas o rojas. Estas lesiones pueden variar desde simples 

manchas superficiales en la piel o inocentes tumores color carmesi. 

afortunadamente las más comunes: las cuales involucionan espontáneamente sin 

producir daño alguno, ni dejar huella visible de su existencia previa. Por otro lado 

existen lesiones que presentan un crecimiento acelerado, afortunadame':lte las 

menos comunes y que durante su crecimiento incontrolado,· dan u~ 'a~pecto 

grotesco que a menudo afectan estructuras vitales como ojos, boca, nariz,:c:»r:ejas, 

genitales y región anal. 

Casi todas las marcas vasculares de nacimiento son lesiones benignas que 

despiertan poca preocupación; sin embargo-, 1as:· 1~_~i6~~~·:_.~-~-i~-~~~~~~-~~~Q-énit~s 
pueden tener importancia desde el punto de vista rTiédico":·.ya:··qli0_-a.1Qúii'SSj:i0-e11as 

constituyen marcadores cutáneos de enfermad~~=~~~~~ g~~·n,~ti~~ -~·~-·~~~-~:--~~C:,-:Ci~n a 

lesiones extracutáneas. 

~?:~~;~: ~ _-, :·.·.~:<:.··:~::i. :.: :-;~ ·:.-.~.: 
Creemos que esta revisión es de int0-réS-~~;a que' los,hemélngiomas·-son la 

~ - ·--e· .. - o :. :2 .. · -'~-: · -:_ .!·-~ -.'' . '; ,,- ,_. •_:_,~ . - ,•: ; · - -'-'' 

patología mas frecuentemente observada en'·-'.ª .~Oi-úiU-lt~. Cli~i~ ,e.~ipe-Ci~liZada de 

Dermatología Pediátrica en el Centro DermatOJÓg.féó' .. or.: L3dislaO·cie la ~á'sCua". 

Es importante detectar y diagnosticar a tiempa' c~a1Qui8r -J~sión ·~~~Cul~r _ya que 

muchas de estas alteraciones se asocian corl manifestaciones sistémicas que 

requieren manejo multidisciplinario. Por otra parte querenlos dar a conocer la 

casuística, ya que en 60 años de vida de nuestra institución no existen 

publicaciones previas acerca de este tema. 

J L.r .. _L~. :._ t).:,\; 

F/~LLA DE ORIGEN 
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CAPÍTULO 1 

DEFINICIÓN, EMBRIOLOGÍA Y CLASIFICACIÓN DE LAS ANORMALIDADES 

VASCULARES' 

1.- DEFINICIÓN 

Existen dos grandes categorías en las que se dividen las anomalías 

vasculares de la infancia, según su patrón de comportamiento y sus 

características biológicas: 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 rápida proliferación celular con aumento en el 

número de vasos. aparecen ya en el momento del nacimiento o durante la 

lactancia y muestran un periodo característico de crecimiento rápido en el primer 

año de vida, seguido por involución lenta. 1 , 2 

• Las malformaciones vasculares son tumores compuestos de vasos con 

endotelio normal, pero conformando. vasos anormales. donde existe una 

anormalidad congénita en su moñogénesis. sin proliferación _endOtelial; 

habitualmente presentes al mornento·d~I nacimiento. no.-tienden a crecer o püé.den 

aparentar crecimiento conforme .;~ece t~m-bién el niño y no presentan resolución 

espontánea. 3. 4 

La proporción de hemangiomas y malformaciones es de 3:2. 

FALLA LJ11 .'<' n1~rnp11r w .._) ........ J.wJ.'i 
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Anorrnalidades vasculares y síndromes asociados 

2.- EMBRIOLOGÍA 

La piel y el sistema nervioso se derivan del ectodermo. La separación del 

ectodermo neural y el ectodermo epitelial ocurre en el transcurso de la tercera a 

quinta semana de gestación. s 

En la tercera semana de la vida embrionaria aparecen pequeños grupos de 

células indiferenciadas. (centros de angiogénesis). en las porciones laterales del 

mesodermo cefálico esplácnico; al principio son nidos sólidos, posteriormente se 

forma la luz vascular y aparece el endotelio primitivo; el crecimiento continúa y los 

canales primitivos se anastomosan entre si, formándose así la malla vascular 

tanto superficial como profunda. s 

Además de las células endoteliales, también se derivan de Jos centros de 

angiogénesis los pericitos. las células musculares lisas, los eritrocitos y Jos 

linfocitos primitivos inmunocompetentes. Las células sanguineas se derivan 

específicamente de las células centrales de Jos nidos angiogénicos; existiendo una 

interacción biológica molecular entre las células endoteliales y las células 

sanguíneas. Las células endoteliales son capaces de sintetizar y liberar 

glicoproteinas sulfatadas, que son responsables de la adherencia y proliferación 

de elementos sanguíneos. 5 

1 ~1-.·i'ir""' ·'i"'n"-1· 1 ¡ .,..,""! i.~. ~. 'I'~ 

3 
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3.- CLASIFICACIÓN 

En el pasado. las clasificaciones de anormalidades vasculares eran tan 

numerosas que actua.lmente es imposible apreciar lo que se ha publicado. La 

mayoría de las clá.sifiCaciOnés eran descriptivas. 6 

Se han propuesto num~rosas clasificaciones para las anormalidades 

vasculares con una·terminologia muy variada, a veces confusa y frecuentemente 

superpuesta, bá.sándose en criterios descriptivos. histopatológic~s,' embriológicos, 

biológicos, etc., no existiendo juicios unánimes a la hora de· ·encuadrar cada 

entidad incluida. 4. 7, a 

Los intentos por aclarar la situación fueron realizados inicialmente por 

Malan en Italia y rnás tarde por Mulliken en los EU. 6 

El término de hemangioma fue introducido por Mulliken y Glowacki para 

diferenciarlos de las malformaciones vasculares. La clasificación biológica de las 

anormalidades vasculares propuesta por ellos. los divide en hemangiomas y 

malformaciones vasculares~ constituyen dos grandes categorías en las que se 

dividen las lesiones vasculares de la infancia, de acuerdo a su patrón de 

comportamiento y sus características biológicas. Esta clasificación está apoyada 

por diferencias clínicas, histológicas, histoqufmicas y bioquimicas. 6 • 7, 8 

Existe otra clasificación de malformaciones vasculares, según 

anormalidades de conducto presente y las características de flujo. 4 

1 TESIS CON 4 

1 FALLA DE ORIGEN 
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CAPÍTULO 11 

HEMANGIOMAS DE CAPILARES INMADUROS. 

4.- HEMANGIOMAS CAPILARES 

SINÓNIMO 

Hemangioma tipo fresa, Angiomas, Hemangioma capilar. 

Hemangioma juvenil, Hemangioma celu-ISr, -Neoformación vascular, 

Hemangiomas de capilares iniTiadurOs 

DEFINICIÓN .. . . · · ' 

Los hemangiomas son tumor~s .. vasc:=ular~~·-_benig·~¡,.s_·rco~~~~Íui~_os por una 

rápida proliferación de células endotelial~S~. ~os::t!e~~rig·ic;ITu~.~"sO~_ ¿o-n_·mucho la 

neoformación vascular más frecuente e~: -el_ ni~d,:· éOnstitUyé";::.do- el .. 90% de los 
'-·~···· : :: __ ~--- ·::::'--; 

mismos. g '--.:.-j ; ~ ' e ., • •- " -

··:·:.'·. :;~·-~---; :<{<·.-:·.·.-·-

de acuerdo.·· a sexo;•. f :ª,'."~ ::~~~ci} te~ie~do una 

prevalencia del 1 al 3o/o y es la neoplasia ·~~.~.:f~~C-~ent~·~.~-n-.}~:.~a~a~~iS .con un 

porcentaje del 12%. Del 40 al 55% presenta,; .¡;.;t6~ t.e;;.,.,~~gici.~;;~';;1 ;ric;m,;;nto del 

nacimiento (congénitos) y del 70 al 90% se clesarrollan durante' las pri111eras 2 a 4 

semanas de vida. 10. 11 

INCIDENCIA 

La incidencia varia 

Predominan en el sexo femenino en un 61%· c~~··"u'1a ... pro'p0ídón · i:tE;_-3:1 a 5:1 

respecto a los varones. Son más frecuentes eñ paCiEúlt0S de-·;.aza'-'-.tiia-ilá:i en un 1o 
a 12°/o y en recién nacidos prematuros. 7. 10, 11, ~2 

ETIOLOGfA 

A pesar de que los hemangiomas son la hemangiogénesis dérmica .. 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 sanguíneos, los cuales no se 

desarrollan normalmente. Los angiomas no son hereditarios. 

5 



Anormalidades vasculares y sindromes asociados 

FISIOPATOLOGIA 

Los hemangiomas son verdaderos tumores .. ª~. los que existe una 

proliferación de células endoteliales, formando luces capilares. 13 

HEMANGIOGÉNESIS 

Angiogénesis es la formación de nuevos vasos sanguíneos y está regulada 

por estimuladores angiogénicos e inhibidores angiogénicos. 

Estimuladores angiogénicos 1 3 

Factor de crecimiento fibroblástico ácido (aFGF) 

Factor de crecimiento fibroblástico básico (bFGF) 

Factor de permeabilidad vascular/factor de crecimiento endotelial vascular 

(VEGFNPF) 

Factor de crecimiento celular endotelial derivado de plaquetas (PD-ECGF) 

Angiogenina 

Factor de crecimiento Like-FGEfalta (HB-EGF) 

Oncostatina M 

lnterleucina 8 

Mastocitos 

lnhibidores angiogénicos 13 

Trombospandina 

Factor plaquetario 4 

lnterferón alfa-2ª (INF-alfa2a) 

Glucocorticoides 

Talidomida 

Angiostatina 

lnterleucina 12 

Estos factores de crecimiento angiogénico actúan sobre la piel y en raros casos 

sobre las células endoteliales de las vísceras para fomentar su proliferación.6 
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Takahashi y colaboradores demostraron que los marcadores celulares son 

distintos, dependiendo la fase en que se encuentre el hemangioma. 13 

En la fase proliferativa se detectan antígeno nuclear celular proliferativo. 

VEGFNPF, colagenasa tipo 4 y bFGF aumentado. ,, 

Durante la fase ínvolutiva, 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 intiibidor 

proveniente de los tejidos conectivos circundantes. 13 

Los factores de crecimiento fibroblástico (FCF) parecen ser: un mediador 

importante de la hemangiogénesis. El bFGF normalmente estimula la proliferación 

celular endotelial y la emigración s. También fomenta la producción de varias 

proteinasas, conocidas por su capacidad de degradar la matriz extracelular, un 

acontecimiento que puede ser esencial en la hemangiogénesis. 

La angiogénesis depende de la interacción de células vasculares y 

componentes de la matriz extracelular. 

Las células musculares lisas y los pericitos sostienen a las células endoteliales 

e interactúan con ellas para mantener la homeostasis vascular. s 

La membrana basal multilaminada también puede desempeñar un papel en el 

crecimiento del hemangioma. Se cree que los factores derivados de estroma 

desempeñarían un papel importante tanto en el desarrollo de la lesión como en su 

involución espontánea secundaria. No obstante. los mecanismos subyacentes a la 

emergencia de células endoteliales normales, durante el desarrolla embriónico y 

durante el crecimiento de los vasos sanguíneas hasta la edad adulta. siguen sin 

conocerse. El problema de la hemangiogénesis en el recién nacido está muy lejos 

de resolverse. s 

Mastocitas: Los mastocitos se acumulan en Jos hemangiomas durante la fase 

proliferante, pero no durante la involución. 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 proliferación del endotelio. El número de mastocitos 

disminuye. a medida que el hemangioma entra en la fase de regresión y el residuo 

fibrograso reemplaza al componente celular. s 

7 
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MANIFESTACIONES CLiNICAS 

La historia natural de los hemangiomas pasa por tres fases: la primera que 

presenta una fase de crecimiento rápido entre los 3 y 1 O meses. el tumor crece 

más rápido que el lactante y alcanza su morfologia caracteristica, usualmente dura 

entre 6 meses a 1 año; luego se inicia una segunda fase estacionaria que puede 

durar meses o años y finalmente, una tercera fase involutiva más lenta entre los 2 

y los 10 años de edad. 4 

Pueden localizarse en cualquier zona del cuerpo, la topografía más 

frecuente es la cabeza y el cuello en un 60º/o, así como genitales externos y en 

zona perianal; dentro de los J:iemangiomas periorbitarios la localización más 

frecuente es el párpado superior en el 75°/o de los casos y en éstos hay que hacer 

diagnóstico diferencial con el neuroma plexiforme, el linfangioma o el 

rabdomiosarcoma. Frecuentemente se trata de lesiones únicas, sin embargo. 

alrededor del 20o/o de los pacientes presentan dos tumores y sólo en el 5% 

aparecen tres hemangiomas o más. Habitualmente no se presentan como tumores 

de crecimiento completo, sino como lesiones precursoras: manchas pálidas que 

simulan nevas anémicos o acrómicos, manchas hiperémicas semejantes a un 

naevus flammeus neonatotum, pápulas rojo cereza del tamaño de una cabeza de 

alfiler. telangiectasias localizadas, rodeadas por un halo pálido o una acumulación 

de pápulas azuladas o violáceas. 10, 15 

El color depende de su localización, los superficiales son rojo púrpura en 

contraste con los profundos que aparecen como masas subcutáneas 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 rápido. se puede producir una 

ulceración de la lesión que. invariablemente producirá una cicatriz, la presencia de 

ésta se asocia con una involución más precoz. 15 

8 
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La primera manifestación que marca el inicio de la fase de involución. es el 

cambio de coloración rojo brillante hacia una tonalidad más pardusca o purpúrica, 

después evoluciona a una coloración grisáceo moteada que se extiende desde el 

centro hacia Ja periferia de la lesión, produciéndose una disminución del volumen 

y de la consistencia del tumor. 

La involución clínicamente está caracterizada por piel normal que recubre la 

lesión o piel atrófica, 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 están en dermis reticular y tejido subcutáneo. 16 

Durante su etapa de crecimiento en la lactancia. muestran proliferación 

considerable de las células endoteliales y un incremento en el número de 

mastocitos. Las células endoteliales son grandes y se disponen en bandas y 

masas sólidas con pocas luces caPilares pequeñas. En las lesiones en 

maduración las luces son amplias y las células endoteliales que las tapizan son 

más p~anas: en las maduras algunas luces están muy dilatadas. En la fase de 

involución se advierten depósitos hialinos en las paredes de los capilares. con 

estenosis y oclusión de las luces y una vuelta a Ja normalidad de los mastocitos. 

Más tarde los capilares involucionan y se reemplazan por colágeno edematoso. 16 

INMUNOHISTOQUIMICA 

En 1994 con el uso de la inmunohistoquimica. Takahashi y colaboradores 

definieron las caracteristicas biológicas de cada fase clinica. Las fases clínicas se 

correlacionan desde el punto de vista inmunohistoquimico con la expresión de una 

serie de marcadores celulares. 14 

La etapa de crecimiento activa presenta: proliferación celular de antígenos 

nucleares. factor de crecimiento endotelial vascular. colagenasa tipo IV y un 

aumento en los niveles del factor de crecimiento de fibroblastos básico (detectable 

en orina de niños con hemangiomas en proliferación) y marcadores endoteliales 

como CD 31 y factor Van Willebrand. 14, 17 
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Los hemangiomas en involución contienen tejido 

metaloproteinasas (TIMP 1). 17 

ESTUDIOS DE GABINETE 

inhibidor de 

Durante Ja fase proliferativa, Ja tomografía computarizada y la resonancia 

magnética demuestran lesiones bien circunscritas,-· densamente· lobulilladas; con 

incremento uniforme, con vasos de alimentaciór_l y de_ · dr~n-aje_. dilatados en el 

centro o en la periferia. 4 

COMPLICACIONES 

Las complicaciones se presentan en un 10o/o, siendo la más común la 

ulceración de un 5 a un 10o/o, ésta se relaciona con el tamaño de Ja lesión y Ja 

topografía y suele ser dolorosa; pueden también presentarse sobreinfecciones 

agregadas como celulitis u osteomielitis subyacente, posible destrucción del tejido 

blando, cartílago y consecuentemente cicatrices i-esiduales. Otra complicación es 

la hemorragia y falla cardiaca en hemangiomas de gran tamaño y sobre todo si se 

asocian a hemangiomas hepáticos, puede producirse una insuficiencia cardiaca de 

alto gasto. 1a 

FORMAS O LOCALIZACIONES QUE GENERAN PELIGRO 

Las lesiones cercanas a los ojos, nariz, boca o paladar, pueden comprometer 

las funciones de cada estructura ~.feCtada POr-él ·tu;,,~r-_ 
•!• Los hemangioma-s _loca-Ji~-ª~~~-· !3_n __ 1~~_(~~~~,-;i~v-~~~-~i~~~-~.--c:f~--·_forrria _más ta~día y 

menos completa, porque la art0ri~ ISbiaJ_aPor:ta·:~~:fl~j~'Sanguri:ieo constante. 4 

•!• Los hemangiomas periÓrbitaÍios POse0rl un considei-able riesgo en Ja visión por 

oclusión de la pupila, compresión del globo ocular o expansión dentro del 
. - - ... , ,. -, ', ' 

espacio retrobulbar. Las comPli_cacion.es. OCulares son: ambliopia en un 60º/o 

siendo muy grave; astigmatismo, error en la refracción, estrabismo, ptosis, 

proptosis con queratitis expuesta y atrofia del nervio óptico. 10, 19 

•!• Los hemangiomas periauriculares suelen producir hipoacusia reversible por 
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compresión del conducto auditivo externo. 

•:• Los hemangiomas subglóticos producen estridor la~ingeo.inspiratoriO. disfonia, 

tas. cianosis e insuficiencia respiratoria aguda. 

•:• Los hemangiomas que afectan punta de nariz, también llamados nariz de 

cirano. representan un problema cosmético muy serio. por lo que.es preferible 

tratamiento conservador. 7 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

El diagnóstico diferencial en lactantes con una masa dé· tejidos blandos y 

alteraciones de la pigmentación cutánea, incluye: .. ·:· fibrosarcoma infantil. 

rabdomiosarcoma, neurofibroma, gioma nasal y m~itorma~~ón vasc.u.la~~:4 

TRATAMIENTO . ··",: ,,• 

La mayoría de los hemang·i~'!1"'.1~ ;· -~-~··: ~~qu·i~íe:n' :".tratarrliento, ya que 

presentan involución espontánea· .. haciS ·;~,~a ·~'.-_cu~dióñ ~-~Y."~: pU~d~-< P.ern_iitirse que 

cicatricen espontáneamente con ~n. ~~~Últa~ó".~~.~m.~.~i~ó- S~ti~f~~Oíio .• ·~: .. Ei aspecto 

más importante es una explicación 6i~ra;·~ lo~ padres.' La 'i~~apéuticá 'especifica 

solam~nte está indicada para _f<?~~-~-~ ~».)~~~-~~.~~~~r:i-e.s_ qu~ .9e·n_er~O P_~ligÍ~~ 

:'_'._· .:·,:'.::;; .. , .. \.'-'~.::·.\.> :: ··,' -. : - .. . '. . ';:-: -' 
•:• El uso de un soporte·Celástico·.puede ayudar a la involución de ·un 

hemangioma que afecte" un~-~-~re,;.¡i.dad o bien a dism,in~ir sLÍ ta~a·n~. 7. 20 

•:• El tratamiento d~ prim_era - elección en hemangiomas que _,_compro~e!en 

funciones ·vital~~ ~~-Ja- ~rticoterapia sistémica, Prednisona--~ dosi:s_ d~ 2-

3mg/kg/dia por· la mañana. Se cree que el mecanismo de acción .de los 

corticoesteroides se debe principalmente a su actividad angiostática. El 

tratamiento debe continuarse. por lo menos. durante un mes y luego reducirse 

de forma lenta y gradual durante los dos meses siguientes. Según Bartoshesky 

el 30% de los pacientes responden bien, con mejorfa rápida y drástica. Otro 

30% responden mal. sin reacción inclusive a dosis mayores y tratamiento 

prolongado. El 40°/o restante presenta una respuesta dudosa. alterándose el 
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curso natural levemente. La proliferación se detiene después de unas semanas 

o meses, la involución es tan lenta como la regresión natural, pero el resultado 

final es satisfactorio. 19 

•!· La terapia de corticoesteroides intralesiones, en lesiones cercanas a los 

ojos puede producir: ceguera bilateral, ipsilateral o contralateral; resultado de 

la oclusión de la arteria retiniana, atrofia del tejido subcutáneo, atrofia de la 

grasa de Ja órbita o necrosis de párpados. Existe el reporte de calcificación 

periocular distrófica localizada, como complicación del tratamiento de un 

hemangioma periocular. 14, 19 

•:• El lnterferón (alfa-2ª y alfa-2b) se usa como farmaco de segunda llnea. Es 

un inhibidor de Ja angiogénesis. su mecanismo de acción parece ser múltiple, 

tiene acción antiproliferativa, de lisis celular e inhibidora de la trascripción del 

factor de crecimiento fibroblástico que es un importante inhibidor de Ja 

angiogénesis. La dosis del lnterferón alfa-2ª es de 1 a 3 millones de unidades 

por m2 de superficie corporal por día, por vfa subcutánea durante 9 a 14 

meses. Existen razones para ser cautos en su empleo, dada la elevada 

frecuencia de aparición de efectos secundarios, como fiebre, anorexia, 

síndrome seudogripal, etc., a los cuales recientemente se le han añadido casos 

de paraplejía espástica en niños tratados con interferón alfa-2ª, por lo que se 

debe ser prudente en la utilización de este agente biológico. Puede ser usado 

en hemangiomas que no responden a carticoesteroides y en hemangiomatosis 

pulmonar. 21, 22 

•!• Otros tratamientos con resultados variables, son: crioterapia, cirugía a 

embolización y laser terapia. 

•!• La embolia arterial requiere de un radiólogo intervensionista capacitado, ya 

que es un procedimiento muy dificil debido a que los vasos sangufneas del 

lactante son cortos, finos y están propensas a desarrollar espasmos y 

trombosis. Esta técnica da lugar a una mejoría inmediata después de la 

oclusión de las arterias abastecedoras; en hemangiomas periorbitarios es 

peligroso por el riesgo de necrosis de Ja arteria central de la retina con 

resultados catastróficos. 7 
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•:• Los tratamientos con LASER de los hemangiomas pueden ser eficaces 

pero con limitaciones importantes. El LASER de argón está reservado para la 

extirpación quirúrgica de lesiones profundas. especialmente en el síndrome de 

Kassabach Merrit y otras coagulopatias en las cuales la hemostasia está 

comprometida. En algunos casos, la embolización selectiva seguida por 

escisión con láser de argón ha sido de utilidad. 23, 24 

Actualmente han aparecido tratamientos menos. invasivos, ~~~o .ri.:-ás ~ostosos. 
tales como la fototermólisis selectiva con dye laser p~r pul_sós.-: 

PRONÓSTICO 

En los hemangiomas no complicados o con complicS:cion'~~-:meriores como 

es la ulceración el pronóstico tanto para la enfermedc3d com~-- ~~ra I~ ·vida son 

excelentes, más del 90°/o involucionan sin necesitar de tra't~-~·¡e·~io·~ 
Aproximadamente el 70°/o de los pacientes preseritan 'invOluciÓn de los 

angiomas al alcanzar la edad de 7 años. 10 

Los hemangiomas cutáneos malignos en el niño ·son extremadamente 

raros, alrededor de 0.03o/o. En la literatura existe el reporte de un.hemangioma de 

capilar~s inmaduros en el que. a los 26 anos de evolución se desarrollo carcinoma 

basocelular en la misma topografía. 26 

Es importante clasificar adecuadamente las neoformaciones vasculares para 

predecir algún síndrome vascular asociado, así como para explicar a los padres, cuál será 

el comportamiento del hemangioma y así evitar tratamientos innecesarios. 
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s.- SÍNDROMES ASOCIADOS A HEMANGIOMAS 

Los hemangiomas cutáneos raramente se asocian con malformaciones en 

otros órganos; sin embargo, actualmente se considera que, el 7°/o de los 

hemangiomas presentan malformaciones asociadas. especialmente neurológicas, 

con un claro predominio en el sexo femenino. 

5.1. HEMANGIOMAS FACIALES GIGANTES. 

La relación con malformaciones del sistema nervioso central está presente 

en un 74o/o. Generalmente es hemifacial y puede afectar a la zona superior del 

tórax. 88o/o de los casos se presentan en el sexo femenino. Las malformaciones 

más frecuentes son las de fosa posterior: se puede observar hidrocefalia, 

hipoplasia o agenesia del cuerpo calloso, quistes aracnoides o hipoplasia 

cerebelosa. Algunos pacientes con hemangiomas capilares faciales gigantes o sea 

de mas de 10 cm. de diámetro y alteraciones en la fosa posterior, presentan 

además otras malformaciones. Destacan las alteraciones vasculares, que afectan 

principalmente el polígono de Willis, la coartación de aorta, defectos cardiacos y 

alteraciones oftalmológicas. 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 continúa con el cuarto ventriculo. 27. 2e 

5.1.2. SiNDROME DE LAS 3 C. 

Es la asociación de hipoplasia .cerebelosa, hemangioma cavernoso y 

coartación de aorta. 

5.1.3. SiNDROME DE PHACE. 

Este término se ha propuesto para incorporar el vinculo entre 
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malformaciones de Ja fosa posterior. hemangiomas faciales, anomalías arteriale~, 

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 están presentes en un 41%, aparte de la coartación de aorta pueden 

presentar persistencia o ausencia de la arteria trigeminaJ primitiva, ausencia o 

hipoplasia de carótida o arterias vertebrales, anastomosis segmentarla 

intervertebrales, dilatación aneurismática de la arteria carótida, dilatación de los 

vasos cerebrales, origen común de ambas arterias cerebrales, atresia del arco 

aórtico y arteria subclavia izquierda aberrante. 28• 30 

Las alteraciones cardiacas están presentes en el 26º/o de Jos casos y 

consisten en cor triatriatum con alteraciones en el retorno venoso pulmonar. 

tetralogía de Fallot, atresia tricuspidea y aórtica, persistencia del ductus arterioso y 

defectos del septo ventricular. 28. 31 

Entre las alteraciones oftalmológicas. presentes en un 26%: se han hallado 

microftalmia, hipoplasia del nervio óptico, colobomas, arco corneal. cataratas. 

hemangiomas retinianos y aumento de la vascularización retiniana. No se ha 

descrito glaucoma. 27 

El tratamiento de estos pacientes debe ser multidisciplinario y los estudios 

complementarios incluyen: exploración neurológica {control del perímetro craneal), 

radiografías. ecografía, y principalmente resonancia magnética, arteriografías o 

angio-RNM. Endoscopia si hay riesgo de compromiso respiratorio, 

electrocardiograma, ecocardiograma y estudio oftalmológico. 

j~-f 3~S :\~:'~I. 
..,..., ,. ¡, ..,..... ~- r,r--:.'f.'1~1\ 
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5.2. HEMANGIOMAS LUMBOSACROS EN LA LÍNEA MEDIA 

Las lesioneS cutáneas lumbosacras se consideran marcadores de 

disrafismo espinal. El término disrafia se define como fusión incompleta de un rafe. 

La relación embrionaria puede explicar por qué las lesiones cutáneas. 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. 

diastematomielia, diplomielia, cono atado. 

espina 

lipoma 

bífida oculta, 

intraespinal. 

Jipomielomeningocele, quiste dermoide y seno dérmico. La asociación más 

frecuente descrita es el anclaje del cono medular, mediante un engrosamiento de 

la cola de caballo, un lipomeningocele o un mielomeningocele. 33, 34 

Las lesiones cutáneas vinculadas con disrafismo espinal y que tienen un 

alto indice de sospecha, son: hipertricosis, hoyuelos, acrocordón: seudocolas o 

colas verdaderas, lipomas subcutáneos, hemanqiomas, aplasia cutis o cicatriz y 

quiste o seno dermoide. Las telangiectasias, malformación capilar, 

hiperpigmentación, nevas melanociticos y teratomas son lesiones con un fndice de 

sospecha bajo. 35 

Los lipomas son la forma más frecuente de disrafismo espinal .ocult6 33. Un 

70% de los hemangiomas en región lumbosacra, se les considera un marcador de 

malformaciones subyacentes. 

NEUROLÓGICAS 

A pesar de que la presencia de hemangiomas en esta tOpografla es 

generalmente congénito, las alteraciones neurológicas Pueden no aparecer hasta 

meses o años después, cuando el hemangioma tal vez haya involucionado; las 

más frecuentes son hemiparesia, tetraparesia, signos piramidales. alteraciones 

sensoriales y esfinterianas. Otro tipo de alteraciones son asimetría de 

extremidades inferiores, claudicación, pie equino varo y úlceras cutáneas. 32 
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GENITOURINARIO 

Los hemangiomas lumbosacros pueden asociarse a malformaciones 

anorectales y urogenitales, como: vejiga neurógena en un 20º/o, infecciones de 

vías urinarias o con eneuresis, ano imperforado. fistulas. agenesia o hipoplasia 

renal. riñón ectópico, alteración de la función esfinteriana, deformaciones o 

alteraciones sensitivomotoras en las extremidades inferiores y dismorfias del 

sacro. 27 

ESQUELÉTICAS 

Varias de las anomalías antes listadas pueden conducir al sindrome de la 

médula 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 tróficos, casi todos estos 

sintomas irreversibles; por lo que es indispensable diagnosticar estos 

padecimientos antes que sobrevengan datos neurológicos y los marcadores 

cutáneos quizás sean la única anormalidad, especialmente en recién nacidos. 33, 

34, 36 

Es importante realizar exploración física muy completa en casos de 

sospecha de alteraciones extracutáneas y,tomar radiografías. En niños menores 

de 6 meses, ecografía y en ma.Yores dé· 6 meses, estudios de resonancia 

magnética. En caso de habe"r' alteraciones radiológicas se debe realizar 

exploración neurológica exhaustiva. -;éteétron1iografia y estudios urodin.ámicos 

periódicos, a fin de realizar tratamiento quirúrgico urgente, ante mfnimas 

disfunciones neurológicas. 36 
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6.- HEMANGIOMATOSIS NEONATAL DIFUSA 

SINÓNIMO ' .- o -

H0manQiomatosis diseminada, Hemangiomas eruptivos 

.·disemin~doS, Héma,'.,·giOma miliaria. 

DEFINICIÓN 

Es una enfermedad rara caracterizada por múltiples hemangiomas 

cutáneos y viscerales. 

HISTORIA 

El primer reporte apareció hace 100 años, aproximadamente, en la 

literatura europea; fue descrito por primera vez en Ja 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, afectación de 3 o más órganos y ausencia 

de malignización. 37. 38. 39 

INCIDENCIA 

Las lesiones están presentes al nacimiento en un 70º/o de los casos o se 

desarrollan en las primeras semanas de vida. Las mujeres son afectadas 2 veces 

más que los varones, 39 

MANIFESTACIONES CLINICAS-

Se caracteriza por la presencia de múl~iple!s :·· heinangiomas capilares 

cutáneos de pocos milímetros de diámetro. hasta .:1.5 Cm, en número superior a 

1 00; existen reportes de hasta 1 000 lesiones en un solo paciente. asi como 

hemangiomas viscerales. Los órganos más· comúnmente afectados son: piel 

(100º/o). hígado. pulmones. tracto gastrointestinal y sistema nervioso central; 

aunque también se han descrito en otros órganos como: ganglios linfáticos, bazo, 

cerebro, meninges, tiroides, iris, retina, glándulas salivales, corazón, timo, sistema 

Tl'"C"::J~~~ :¡-\~:-'.·~:: .... 1 ~ 
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genitourinario. riñón. vesícula biliar, páncreas, músculo esquelético. glándulas 

suprarrenales. glándulas adrenales,- médula ósea. testículos y hueso. 4. 10, 39 

El hemangioma hepático puede ser solitario o múltiple y se asocia con una 

alta tasa de mortalidad entre un 30 y un 40o/o debido a falla cardiaca. 

HISTOPATOLOGÍA 

Los hallazgos histopatológicos varfan según la edad de la lesión, los 

hemangiomas de poco tiempo de evolución son altamente celulares y 

caracterizados por células endoteliales hinchadas en los espacios vasculares 

lineales con una luz pequeña. En este estadio temprano de_ desarrollo, la 

naturaleza vascular de la lesión puede no ser realmente aparente, pueden estar 

presentes moderado número de figuras normales mitóti~s y - en el estroma 

intermedio numerosos mastocitos; esto sugiere que estas células pueden jugar un 

roll en la producción de factores angiogénicos que regulan el crecimiento de esta 

lesión. En algunos casos se puede observar involucro perineural de proliferación 

capilar. 1s 

COMf".LICACIONES 

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 

múltiples anastomosis arteriovenosas que provocan falla cardiaca congestiva. 

siendo la causa más común de muerte. Otras complicaciones incluyen sangrado 

intestinal, ictericia obstructiva, convulsiones y hemorragias del sistema nervioso 

central. De forma excepcional se han descrito algunos casos con malformaciones 

asociadas como: agenesia del cuerpo calloso, microcefalia, agenesia esternal. rafe 

abdominal medio, atresia tricuspidea y microoftalmia. Existen reportes de 

hemangiomatosis neonatal difusa con hemangiomas gigantes y trombocitopenia. 

37, 40 
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ESTUDIOS DE LABORATORIO Y GABINETE 

En este tipo de pacientes el ·manejo es multidisciplinario: oftalmología. 

neurología, gastroenterologia, et6 . .-- ~Si c~~o el realizar rayos X, ultrasonido o 

resonancia magnética. 

TRATAMIENTO 

El tratamiento incluye esteroides sistémicos, radioterapia. ligadura o 

embolización y recientemente inteñerón alfa-2ª. 38, 39 

PRONÓSTICO 

El pronóstico depende esencialmente de la existencia de hemangiomas 

hepáticos responsables de falla cardiaca. hemangiomas a nivel de sistema 

nervioso central o bien trombocitopenia. 41 

La involución de las lesiones inicia de los 3 a los 6 meses y es _completa en 

el primer o segundo año de edad. sin embargo. suele tener una mortalidad del 60 

al 9Do/o. 7. 39 

7.- HEMANGIOMATOSIS NEONATAL BENIGNA 

Hemangiomas cutáneos múltiples.sin· ningún signo o síntoma de involucro 

visceral. Este síndrome está constiÍuido .por hemangiamas múltiples pequ_eñC?S de 

1 a 20 mm. que sólo involÚcran piel. no caus~n mortalidad. Siendo -una 

enfermedad de naturaleza ber:iigna. Los hemangiomas suelen presentar regresión 

espontánea.3e 
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8.- SÍNDROME DE KASABACH-MERRIT 

DEFINICIÓN 

Es una enfermedad rara que consiste en la asociación de un hemangioma 

capilar grande de crecimiento rápido con púrpura trombocitopénica. anemia 

hemolítica microangiopática y coagulopatia de consumo. 27, 42 

HISTORIA 

Fue descrito primeramente en 1940 por Kasabach y Merrit. 42 

MANIFESTACIONES CLINICAS 

El hemangioma está presente al nacimiento o bien aparece en las primeras 

semanas de vida. Afecta principalmente extremidades inferiores o el tronco. 

Clínicamente puede ser sospechado por la presencia de un hemangioma 

grande que muestra petequias o equimosis y que con traumatismos superficiales 

presenta sangrados prolongados o cambios rápidos en apariencia o tamano. Son 

subcutáneos con crecimiento rápido hacia tejidos profundos. de consistencia dura. 

29 

PÚRPURA TROMBOCITOPÉNICA 

La trombocitopenia se explica debido al atrapamiento de plaquetas por_ el 

endotelio anormal del tumor. atrapamiento de plaquetas deformadas_.fi'.?n e.~·~~~º· 

depresión en la producción de plaquetas. presencia de aglutininaS. formación de 

anticuerpos antiplaquetarios y reducción de la vida media de las plaq~~ta~·.º ~,-
La hemorragia sobreviene a consecuencia del secuestro plaquetario y 

consumo de factores de coagulación dentro de los espacios vasculares del 

hemangioma. El consumo de factores de la coagulación. en especial de 

fibrinógeno, protrombina y factores V, VII, y VIII, asl como la activación de la 

enzima fibrinolítica. son responsables de los sangrados profusos que con 

frecuencia llevan a estos pacientes a la muerte. 45 

.T 
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ANEMIA 

La arlemia herTIOliticá microangiopática se explica. ya sea por presencia de 

sangrado o Poí·s~CU~st~ó-de eriirocit~s.dentro del hemangioma. 

COAGULOPATIA DE CONSUMO 

En ésta. la coagulación sanguínea y la consiguiente formación de fibrina en 

el hemangioma. determinan depleción de las plaquetas, el fibrinógeno. la 

protrombina y el plasminógeno. Esto lleva a coagulación intravascular diseminada 

y hemorragia copiosa. 46 

HISTOPATOLOG(A 

Se encuentran capilares con gran proliferación endotelial de naturaleza 

benigna. 27 

DIAGNÓSTICO 

Es importante realizar una evaluación hematológica y solicitar. BH. 

plaquetas, TP, TPT, fibrinógeno y productos de degradación del fibrinógeno. 4B 

Existen reportes en los que, por medio de inmunohistoquimica, usando 

anticuerpos monoclonales CD61, se ha identificado el secuestro plaquetario. 29 

ASOCIACIONES 

También ha sido descrito en asociación con angiomatosis visceral, 

hemangioendotelioma kaposiforme retroperitoneal, glomangiomas múltiples, el 

sfndrome de Blue rubber bleb nevus y sindrome de Gorham·s o como una 

complicación de hemangiomas múltiples pequeños. 10• 47 

TRATAMIENTO 

Et tratamiento se considera una urgencia médica. En la mayoria de los 

casos Ja cirugfa no es posible por el estado hematológico o por el gran tamaño de 

la lesión. 
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El tratamiento de elección es Prednisona a dosis de 2-4 mg/kg/dia. 

evaluándolos por el conteo plaquetario y la disminución del hemangioma. 10 

Los corticoesteroides incrementan la vida media de las plaquetas, reducen la 

masa vascular y restauran la integridad del sistema de coagulación. 7 

Otras opciones adicionales en la terapéutica incluye: lnterferón alfa-2ª, y 

Pentoxifilina. La administración 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 coagulación esté bajo control. La heparinización debe ser seguida por 

reemplazo de concentrados plaquetarios, plasma fresco congelado y 

crioprecipitados. El ácido acetilsalicilico y el Dipiridamol inhiben las funciones de 

las plaquetas y también han sido usados para beneficio de estos pacientes. 7 • 10 

PRONÓSTICO 

Las alteraciones hematológicas duran algunas semanas y si el lactante 

sobrevive a las complicaciones, éstas desaparecen a pesar de que el 

hemangioma aún no tenga datos clfnicos de involución. La muerte· se ha 

registr~do en todos los grupos de edad con un rango que va del 20 al 40°/o. 10• 2 7 
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9.- HEMANGIOMA SUBCUTÁNEO O PROFUNDO 

SINÓNIMO: Hemangioma cavernoso. 

Se denomina así. por que los vasos que lo forman proliferan por debajo de 

la dermis y tejido subcutáneo. sin penetrar a la dermis papilar; son vasos 

sanguíneos y con frecuencia, los linfáticos suelen ser maduros, en cuyo caso la 

lesión puede contener numerosos cortocircuitos a~eriovenosos y malformaciones 

vasculares. 1s. 45 

Las lesiones aparecen en el pÍ-imer año ·de "vida ·y persisten de por vida y 

por lo general son asintomáticas. Clinicamente s~ observa tejido blando. 

aumentado de volumen, dando un aspecto cupuliforme o multinodular, en 

ocasiones de superficie verrugosa con bordes poco definidos, se comprime con 

facilidad y se llena pronto cuando se libera la presión. Son de tamaño medio, 

dando al angioma un aspecto elevado y de color azulado. En ocasiones en la 

superticie de un angioma cavernoso se puede asociar la presencia de un angioma 

fresa dando hemangiomas mixtos. Los angiomas cavernosos pueden variar 

mucho de tamaño, pero en general son menores de 6 cm. Es una lesión elevada, 

roja o violácea compuesta por grandes espacios vasculares. 16 

La vida del angioma cavern.oso es similar a la del angioma fresa, con un 

periodo de crecimiento, uno de estabilización y uno de regresión, la involución 

parcial puede producirse después de una ulceración, un traumatismo o una 

hemorragia, pero en estos casos la regresión.es con más frecuencia incompleta y 

no aceptable cosméticamente. Esto se debe a que Ja piel que cubre el angioma 

puede adoptar un aspecto blanquecino, blando, colgante. 50 

Histológicamente se pueden clasificar en capilares y cavernosos. Los 

capilares están compuestos por una proliferación de vasos capilares revestidos 

por un endotelio aplanado, m~entras que los cavernosos se caracterizan por 

grandes vasos dilatados llenos de sangre y tapizados por un endotelio aplanado. 

Una complicación común de los hemangiomas grandes es la ulceración de 

la superficie, infección bacteriana secundaria. cicatrización e insuficiencia cardiaca 

de gasto alto en las lesiones voluminosas. 4g 

1 . . ~'':.:. ·,_. '._; ::1 
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No existe un tratamiento adecuado. el tratamiento debe adecuarse al tipo 

de lesión. En lesiones más grandes, en ocasiones. la prednisona sistémica (como 

se administra para un hemangioma capilar) puede inducir a la resolución 

espontánea. Puede considerarse la extirpación quirúrgica, especialmente si el 

hemangioma cavernoso causa hipertrofia de una extremidad e interfiere con la 

función. Los nódulos de pequeña superficie pueden extirparse individualmente o 

destruirse mediante electrocoagulación. 16 
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10.-SÍNDROME DE MAFFUCCI 

SINÓNIMO Sindrome de Maffucci-Kast. 

•: DEFINICIÓN 

Es una displasia mesodérmica congénita rara. caracterizada por 

malformaciones vasculares cutáneas múltiples y encondromas de los huesos. La 

lesión vascular cutánea más común son anomalias venosas extensas. 

subcutáneas. La degeneración maligna de tumores de hueso ocurre 

aproximadamente en el 20% de.los casos. 4 

HISTORIA 

Esta entidad fué originalmente descrita por Maffucci, un patólogo italiano en 

1881. Posteriormente en 1889, Kast lo asoció con máculas vitiligoides; en 1900 

este stndrome fue bien diferenciado de la enfermedad de Ollier por no asociarse 

con alteración vascular. En 1942 se individualizó como entidad y Carlenton incluyó 

el sindrome en las displasias mesodérmicas congénitas. 5 ,, 52, 5 3 

INCIDENCIA 

Es un sindrome congénito_raro. No muestra predilección por raza o s~.xo y 

han sido reportados hasta la fecha, ~ 00 casos aproximadamente. 10, 35• 5 1 

ETIOLOGfA 

En cuanto a su etiología, el factor hereditariO parece··des~Ítado, y8 qu·~-no 
se han encontrado alteraciones carioti~icas en estUd·i~s r~~ÚZ3d0~. ~J; .c1964 y 

1966. En 1963 se manejó la posibilidad de que se tratara de·. una alteración 

neurotrófica fetal y en 1972 se sugirió Ja hipótesis de una alteración mesodérmica 

de origen enzimático. En la actualidad, este síndrome se considera como una 

displasia mesodérmica congénita no hereditaria. 4 • 53 

26 



Anorrnalidades vasculares y síndromes asociados 

MANIFESTACIONES CLINICAS 

Los pacientes suelen ser normales al nacimiento e iniciar con múltiples 

malformaciones venosas cutáneas y de mucosas ·én -.el. primer ano, las cuales 

persisten de por vida. 3. 54 

La malformación inicial y más importante por su extensión y las múltiples 

deformidades que originan. son los encondromas. que se localizan 

frecuentemente en manos. huesos del metacarpo y falanges en un 88o/o, 

usualmente bilaterales pero asimétricos y en extremidades inferiores: pie. tibia, 

peroné y fémur. Esta discondroplasia deteriora la osificación. la fragilidad ósea 

provoca deformidades esqueléticas serias. e. 53 

En la piel han sido descritas principalmente tres manifestaciones 

vasculares: hemangiomas capilares o cavernosos, flebectasias y linfangiomas. 53 

La manifestación más frecuente son los hemangiomas cavernosos 

subcutáneos, presentes al nacer o se desarrollan en la infancia o en la juventud. 

Suelen ser grandes, comprimibles y unilaterales en el 44º/o de los casos. Casi 

siempre cutáneos y en menor frecuencia intramusculares o viscerales. Se 

caracterizan por nódulos subcutáneos, azules, blandos o tumoraciones salientes, 

promi':'entes no regresivas. Otras lesiones vasculares incluyen: 

hemangioendoteliomas, manchas café con leche y malformaciones linfáticas 

quisticas. Se han reportado pacientes en quienes la única manifestación vascUlar 

fueron hemangiomas orales. 35. 53, 54, 55 

Simultáneamente con la aparición de lesiones en piel y tejidos blandos. se 

desarrollan nódulos duros en las áreas de los huesos largos, manos, dedos y -pies; 

y en casos severos, una deformidad grotesca de m-anos y pies aparece a 

consecuencia de múltiples lesiones. 3 

La trombosis de los vasos sanguineos dilátados con la ·subsecuente 

calcificación (flebolitos) está reportada en un 43 a un 46% de los casos. 54• 55 

Los pacientes suelen presentar hemihipertrofia corporal y macrodactilia. 

Otras anormalidades extraesqueléticas son: hiper-pigmentación. nevus 

pigmentado o vitiligo, glioma cerebral, tumores intracraneales indefinidos, teratoma 

de ovario. etc. 53 
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Ocasionalmente se ha desarrollado el síndrome de Kasabach-Merritt en un 

paciente con síndrome de Maffucci. Existe un caSo reportado de Maffucci asociado 

a Blue rubber bleb Nevus. 52. 53 

HISTOPATOLOGIA 

Los hemangiomas cavernosos poseen espacios irregulares grandes, 

tapizados por una hoja endotelial delgada. En· algunas lesiones, las células 

endoteliales proliferan alrededor de espacios vasculares escasos, reducidos y mal 

definidos. 4 

ESTUDIOS DE GABINETE 

Las radiografías simples son útiles para valorar la afección ósea con 

encondromatosis y para detectar transformación maligna. 

Radiológicamente los encondromas aparecen como defectos ovalados, 

radiolúcidos, frecuentemente asociados con expansión y adelgazamiento cortical 

del área afectada, anormalidades generalizadas del crecimiento, defectos Uticos 

focales, exostosis y anormalidades del contorno. 35 

Los cambios óseos son similares a los que se observan en otras 

encondromatosis, como en el síndrome de Ollier (encondromatosis múltiple) .. La 

enfermedad de Ollier comprende a las discondroplasias sin lesiones vasculares 

cutáneas. 3. 51 

Hallazgos radiológicos adicionales incluyen: flebolitos cal.cificados y 

acortamiento del hueso largo afectado. 35 

La angiografia demuestra .. encharcamiento" del ·medio· de éonfraste-d0ntro 

de los pequenos espacios sinusoidales. 

TRATAMIENTO 

Los procedimientos quirúrgicos más usuales son la escisión para poder 

remover las lesiones y mejorar el estado cosmético y funcional del paciente. 4 
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PRONÓSTICO 

El pronóstico es malo por el potencial de malignización que tienen los 

encondromas- La degeneración sarcomatosa ocurre en .cer~ de u~ .. ~o.~ de los 

casos. La transformación maligna de los encondromas en. eSios enfermos es 

superior a la del encondroma, osteocondroma .·solitario y la 

osteoencondromatosis. 7 

El tumor maligno más frecuente es el condrosarcoma. eSt8 ·degerieración 

maligna puede sobrevenir de un 15 a un 30% .. ASI ~t~r;;b(é·~~._:: ~Í~~~' ~O.~diciones 
malignas han sido reportadas como: fibros·arcOma~ ~.' · ¡;;.¡g¡¿~~arcoma, 
linfangiosarcoma, osteosarcoma. neoplasias manQnas·· de ovario, gliomas, 

adenocarcinoma de páncreas y múltiples lesiones malignas;· 3~ 35, '54, 55 
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ICONOGRAFÍA 

Foto 1 y 2 Hemangiomas de capilares inmaduros 
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) 

Foto 3,4 y 5 Hemangiomas de capilares inmaduros 
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Foto 7 HCI en involución, 
atrofia 

Foto 6 HCI en involución 
piel redundante 

Foto 8 Terapia compresiva 
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Foto 9, 10 y 11 Sindrome de PHACE, TAC y SPECT 
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Foto 12 Hemangioma profundo 

Foto 13 Síndrome de Kasabach-Merrit 

·~- ¿;j_;~~- \~~J ~-.t 

F.LiLL/-l D-~~iJ~i:~:I_f~l~---'. 
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Foto 14 Hemangiomatosis neonatal benigna 
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CAPÍTULO 111 

HEMANGIOMAS DE CAPILARES MADUROS 

11.- MALFORMACIONES 

SINÓNIMO: Hemangioma de capilares maduros. 

La malformación denota una estructura anormal que resulta de un 

desarrollo embriológico aberrante. son errores de la morfogénesis vascular. 

Aunque el término malformación es usado convencionalmente como sinónimo de 

hamartoma, estos dos son diferentes. El hamartama se refiere a una colección de 

misceláneas de tejidos elementales, normalmente presentes en un sitio en 

particular. En algunas malformaciones vasculares las anormalidades de los vasos 

involucrados son más funcionales que anatómicos, es el caso del nevo anémico. 

En contraste, otras malformaciones vasculares cutáneas exhiben evidentes 

anormalidades morfológicas de Jos vasos envueltas. 3 

En las malformaciones vasculares se encuentran vasos hamartomatosos 

sin proliferación endotelial. Aún cuando por lo general se considera que están 

presentes en el momento del nacimiento, al principio pueden no quedar . de_ 

manifiesto y se hacen evidentes o sintomáticas en etapas más avanzadas ·de la 

vida. En general crecen en proporción con el niño, pero es posible que aumenten 

de tamaño como consecuencia de cambios hemodinámicos, como iz:icr7mento.del 

flujo sangufneo que trae como consecuencia agrandamiento .. de lo·s··vaS:Os y 

dilatación de los mismos, obstrucción o trombosis. Diversos fa.ctoreS püeden 

estimular la evolución de lesiones individuales, en especial las de flujo alto, incluso 

el cambio hormonal, por ejemplo: la pubertad, el embarazo, traumatismos, cirugfas 

e infecciones. 4 
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Las malformaciones vasculares se clasifican según las anormalidades de 

conducto presentes y las características de flujo. 

Fístula artenovenosa (AVF) 

Maltormac16n artenovenosa (AVM) 

De flujo bajo 

Malformac1ón capilar (CM) 

Malformación venosa (VM) 

Malformac16n linfática (LM) 

Combinada 

Las malformaciones vasculares de flujo alto comprenden AVF que es una 

conexión arteriovenosa directa y las AVM que son la acumulación plexiforme de 

vasos o nidos entre las arterias de alimentación y las venas de drenaje. 4 

Las malformaciones vasculares de flujo bajo incluyen CM, VM, LM, y 

combiñadas.- En vista de que carecen de cortocircuito arteriovenoso. no hay 

aumento de la temperatura, ni pulsatilidad. Estas malformaciones se agrandan en 

proporción con el crecimiento del niño, pero las malformaciones venosas y 

linfáticas se pueden expandir y tornarse sintomáticas en cualquier momento. 4 

· Las malformaciones vasculares combinadas se observan con bastante 

frecuencia. En especial la malformación capilar cutánea (manchas en vino de 

Oporto) con frecuencia está presente en relación con malformaciones 

arteriovenosas, malformación venosa, malformación linfática o malformaciones 

combinadas profundas. 4 
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12.- NEVO FLÁMEO 

Un nevo flámeo es una ectasia vascular congénita. común en la piel. 1 

Existen 2 tipos de nevo flámeo: La frecuente mancha salmón y la menos 

frecuente pero más importante mancha en vino de Oporto. que su~le asociarse 

con síndromes raros. Ambos nevos flámeos difieren en cuanto a su topografía y a 

su curso clinico. 1 

Comúnmente se desarrollan en frente, cara y cuellá
0

(1fn0a media· de.la cSra, 

glabela. occipucio y nuca) aunque también se han reportado· casos en 

extremidades y mucosas. 

12.1. MANCHA SALMÓN 

SINÓNIMO: Nevo flámeo de la linea media, Nevo telangiectásico. 

Es la má~ c;:o_~ún,d~ ~~s ectasi_~s ~~~culares.'· 1a_prevalencia varia según las 

series y va del 30 al 75o/o d~·1_0s ·re~ié~c naCic:Í~s'~·;1.7. 56 

Se clasifi~ en ~os.tipo~.- ~~gán s~jOca.l~~aci.óo':-
-· ... - - ;-_.· 

~ La-_pre~~n~i_a --~~---,~~~~~-~-~-~'Ce~·.~)~~>-~~~~~~~ ;:~oi~_qufS1~e~-te conocida ·como 

piquete· de-cigae~a·~-~a~b~é~ ~J~'mª~-~. n.~_Vo .de Urlna ·a ei-iterTia de. la nuca. 1 , 

3.7 

;~>\s~::<· 
-c) El Nevo· flameo 1o<:auz ... cio- en- glabela '.e/párpado si.Jperior~ coríesponde ·al 

llamad~ b~.~c(_~-~ á·.n·~~í\;:.:~~)~·: ~~~¡~~ad :~á~ ~~~~-.c.·~~~~·~~3.7 
_;_'·;·,· 

Suelen ap~red~r'~:r{i·~-·~·iu~~/SQO/c,--~- Pá'.:P~do~·;4o'% y'Q·1~b·~·la_33%. 51 
La mayo;i~-ci~ ·Í~~j~~i~n~~.·~~-n'. Peq-¡_¡~ñ:~~··~ tieíidén-'a d~saParecer durante Jos 

primeros a·fi·~~ .. --·de· _ _,:vid~;·_;SQo/::,·s~.: o·~·~Ú~e~n·;·.~;L:~~:'. re~;~r:,e-s de ra ·nuca en un 

porcentaje ~~ignifi~ti~~"-'d~(~~%~ s~·~-1~!"1' ~~r~i~ti~.·e;. la. vida ~dulta. 1, 7 
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12.2. MANCHA EN VINO DE OPORTO 

SINÓNIMO: Nevo flámeo lateral, Malformación vascular capi18r. 

DEFINICIÓN 

La mancha en vino de Oporto es una malformación vascular capilar. 

presente desde el naci~iénto~--cuyo cr~Cimi~~to 'es·p~opOrcional SI del niño,· no son 

involutivas. 4 

HISTORIA - ·, -:-·> <-; 

El nombre proviene d~ la ciu~ad de; Oporto,. ~6~u9'3í.', cuya) actividad 

principal es la _exportación de viOO~:-eSt~---~~1-f~-~~":'~¡~r, ~se.:·1~"d~:~~~·;n"¡~·a··~~íi~ha en 

vino de Oporto debido al color muy silnit~;r ql:'e:,~~-tá_ pr:~~e~ta::_:co!l: ~-1'.·v·in'a.de la 

ciudad antes mencionada. 

INCIDENCIA • .,,,, ,< .: 

Esta variedad de nevo fláme6 :es menos f~~d~e~~~-~ .ocurre _en _c~rca del 

0.3°/o de los recién nacidos. sin pr_eferencia _·p_~~r:~a~-~ -~- ·se~o ... El_"s~-:d~-·e~~~-.tipo de 

manchas se socia con sfndromes __ sistémic~~'.·~:d'om-ci·~;·5t~U~~g~~yY~~~~:·\,:~ ,Kiippel-

Trenaunay. 7, 57 - ~·~_·.:-: _, ~··_;_-.-·;:_~::.:~·- ~-~:,;--;:- ·-

Frecuentemente es de topografía facial en .,~· 4;%,·'aficta las. áreas 

MANIFESTACIONES CLiNICAS 

laterales de la cara, generalmente es unilateral y:~ig~·e I~: diSt;"ib~~-~~-~~~,~-~ 1~. :p~im0ra 
y segunda ramas del nervio trigémino, aunque puéde p'l-esentarSe-'eli tiOn.co 'o en 

cualquier sitio, incluyendo mucosas. Tiende a ocu~rir en· ''d¡Slíibució~ , de un 

dermatomo que respeta la linea media. 4 

Son manchas eritematosas, irregulares, opacas, color._ púrpura -o rojo. 

pueden llegar 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 pequeños nódulos 

angiomatosos diferentes ª·.la mancha en vino de Oporto y en raras ocasiones 

adoptan un patrón de a~oqutr:-i de n~dulos púrpura-rojo que cubren toda la lesión. 

4, se 

Frecuentemente los· Vasos de las conjuntivas se encuentran dilatados 

cuando existe involucro de párpados; sin embargo, esto no está relacionado a la 

presencia o ·ausencia de glaucoma. El angioma coroidal es la malformación 

vascular más c~racteristica en pacientes con nevo flámeo facial y glaucoma; y el 

examen. de fondo de ·ajo es importante cuando el nervio facial cierra el ojo en el 

recién nacido. 

La aso'ciación del nevo flámeo y el nevo ané~ico es cOnOcida ·como un 

nevo vascul~r ¡,,ixto. Existen reportes de.1~ exi~~~~-(:;¡S·,~e::.~íci!1~.~~ b~so.celular 
sobre nevo flámeo, así como de otro tipo de les~O~e'S'()a_~-cUates--~si~~~an-sobre la 

mancha en vino de Oporto, como: hemangioma ""giga!1te~~· gra-nUlorraa.· p_i~geno, 

angioqueratoma y angiosarcoma. 26. se 

HISTOPATOLOGIA 

.Como al principio el nevo flámeo no muestra cambios -~'i-~!~'-~-~-¡~~:3· ni 

proliferación endotelial, es probable que la lesión se deba a debilidad co-ngénita de 

las paredes capilares. En consecuencia, representa a _-una' ·teJS~Q¡~.;t~·sia 
progresiva y no a un angioma verdadero, 16 

Los anticuerpos contra los componentes de la pared vas~ular, la_ protei!1a 

de la membrana basal colágena (colágena tipo IV), la fibronectina y el anUgeno 

relacionado con el factor VIII, revelan distribución e intensid-ad equiV01e-nte-s--erl Ja 

piel normal y el nevo flámeo. Es asi, que la alteración estructural de. é.ste, podria 

vincularse con los elementos dérmicos de sostén y no con una patolo9ra'intri;,seCa 

de las paredes vasculares, 1s 

TRATAMIENTO 

Los tratamientos incluyen: maquillaje y cirugía con láser: Flashlamp

pumped pulsed dye láser, vapores de cobre, argón, nd:YAG (neodimio: itrio-
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aluminio-granate). rubí. Estos láser siguen la teoría de fototermólisis selectiva, en 

el que la luz amarilla del láser es principalmente absorbida por las células rojas de 

Ja sangre oxihemoglobina, las cuales rápidamente se calientan causando 

coagulación y subsecuentemente destrucción de los vasos superficiales. lo que 

resulta en la destrucción de este tipo de nevas con una mínima cicatrización. 32• 60. 

61. 62 

PRONÓSTICO 

Los hemangiomas maduros tienen buen pronostico, excepto cuando se 

asocian a hemangiomatosis del sistema nervioso, del tracto gastrointestinal 

o de otros órganos internos y cuando causan severas alteraciones 

hemodinámicas. 

') \-~ t-•. , ' ·'. ,; • 'l 41 
...• : ..... 



Anormalidades vasculares y sindromes asociados 

12.2.1. SÍNDROMES ASOCIADOS A LA MANCHA EN VINO DE 

OPORTO MÁS FRECUENTES 

Los síndromes principalmente asociados son cuatro: 

Síndrome de Sturge-Weber. 

Síndrome de Klippel-Trenaunay. 

Facomatosis pigmento vascular. 

Sindrome de Proteus. 

Otros sindromes asociados a mancha en vino de Oporto ss 

Síndrome de Wiburn-Mason 

Síndrome de Robert"s 

Síndrome de TAR 

Síndrome de Van Hippel-Lindau 

Síndrome de Beckwith-Wiedemann 

Síndrome de Rubinstein-Taybi 

Síndrome de Coat·s 

Síndrome de Bregeat"s 

Trisomia 13 y 18 

Síndrome de Cobb"s 
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12.2.1.1. SÍNDROME DE STURGE-WEBER 

SINÓNIMO: 

DEFINICIÓN 

Nevo en llama leptomeningeo. Angiomatosis encéfalofacial. 

Angiomatosis meningofacial. Angiomatosis encéfaloÚ'igeminal, 

Slndrome de Sturge-Kalischer, Sindrome de Sturge-Kalischer

Weber, Slndrome de Krabbe·s. 

El sindrome de Sturge-Weber es un sfndrome neuro-oculocutáneo, es una 

enfermedad vascular congénita caracterizada por la presencia simultánea de 

mancha facial en vino de Oporto, angiomatosis meningea y angiomatosis coroidal. 

Las manifestaciones neurológicas más frecuentes son convulsiones, retardo 

mental y hemiplejia del lado opuesto. Las anormalidades en los vasos sanguineos 

coroidales de los ojos dan como resultado agrandamiento de los ojos {buftalmos) y 

glaucoma ipsilateral. 4. s 

Es el trastorno más frecuentemente asociado al nevo flámeo. Este 

sindrome junto con la esclerosis tuberosa. la neurofibromatosis y la melanosis 

neuro<?utánea o sfndrome de Touraine pertenecen a los sindromes neurocutáneos 

o facomatosis congénitas. éstas comprenden un grupo·- de·- enfern1~dades 

heterogéneas con manifestaciones en piel y sistema nervioso cent~SJ, siendo_ el 

sindrome de Sturge-Weber el más común. 6 3, 64 

HISTORIA 

En 1879 Sturge sugirió la correlación eritr~ las manchas ·en vino. de Oporto 

y déficit neurológico contralateral. Frederick Parkes.Weber, flsico británico, fue el 

primero en demostrar radiológicamerit~ la. pre_senCia -de 'éalcificaciones corticales. 

63 

INCIDENCIA 

La incidencia es de aprOX:imB:damente 3 casos por cada 1000 nacidos vivos. 

Ocurre del 1 al 2°/o _de __ I'?~ p~cient~s con mancha en vino de Oporto. Afecta a 

1 'n't&S: 1CON ·1 
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ambos sexos y a todas las razas. Distinta a la mayoría de las facomatosis. esta 

enfermedad no tiene una preSentaéióÍ'1 familiar. El área derecha es más afectada 

que el lado izquierdo. 4, 7 

MANIFESTACIONES CUNICAS 

PIEL 

Se caracteriza por la presencia desde el nacimiento de un nevo flámeo 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 distribución de la 

mancha sobre la cara se relaciona estrechamente con las tres áreas trigéminas. 

Presenta un orden metamérico de acuerdo con las áreas oftálmica (V1 ), maxilar 

(V2) y mandibular (V3). Solamente los lactantes con manchas en el área V1 corren 

riesgo de anormalidad leptomeníngea. Los lactantes con manchas en V2 y V3, sin 

deformación capilar V1, constituyen un grupo sin riesgo. 6 

La zona facial que más se afecta en este sfndrome es la inervada por la 

primera rama sensitiva del trígémino o nervio oftálmico. La mancha en vino de 

Oporto suele ser unilateral, afecta frente, ojo y el área maxilar; puede medir desde 

mm a varios centímetros de diámetro, es de forma irregular y crecimiento 

proporcional al del niño, asf como engrosamiento y cambio de color de rosa a rojo 

o púrpura; sólo en un 40o/o de los casos se observan lesiones bilaterales, puede 

haber extensión a tronco, cuello, labios y mucosa oral. El nevo flámeo puede 

encontrarse junto a un nevo anémico. 4, 27, s3 

SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

Los signos neurológicos aparecen dentro de los primeros 2 años de vida. 

La angiomatosis leptomeningea homolateral es el segundo componente de 

este sindrome que usualmente afecta los lóbulos occipital, temporal y parietal 

posterior. Esto lleva a la calcificación progresiva de la corteza subyacente y no 

existe correlación entre el tamaño de la lesión cutánea y el involucro 

leptomeningeo. Algunos autores admiten la posibilidad de una forma frustra 
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cuando ocurre angiomatosis leptomeningea unilateral sin nevo flámeo. 35.63 

La manifestación neurológica más frecuente es la epilepsia, que va de un 

80 a un 90º/o y suele presentarse en el primer año de vida en el 50°/o de los casos. 

Inicialmente predominan convulsiones motoras focales o tónico-clónicas 

generalizadas. y. pueden progresar a convulsiones parciales complejas. También 

pueden presentar retardo mental que es mucho más pronunciado en pacientes 

con involucro bihemiesférico. Así también, hemiplejia, defectos hemisensoriales, 

hemiparesia y hemiatrofia del cuerpo. 7, 35, 63 

OJOS 

La afectación ocular como angiomatosis de corijuntivas,. iris _o coroides se 

presenta de un 30 a un 60°/o,siempre es ipsilateral a Ja man~~ª. en :vino ~e Oporto 

localizado en el párpado superior. 3. 56. 63 

El glaucoma es el hallazgo clfnico más significa.iiVo, y-: está . presente 

aproximadamente en el 30o/o de los pacientes, éste es sec~nd~'rio-·~''.·i·.an·g·fc;matosis 
de la coroides, siempre es ipsilateral, puede ser congéni.Ío ~:/1:ar~~f¡'~~-\,·~~-:-~bserva 
principalmente en niños con manchas en V1 y V2 o bien i"ñ~o"J_~:c~~,d·~~~~a sÓla 

área (o V1 o V2). •.s . __ 

Otras lesiones son desprendimiento de · ret~-n_a.: -. té:ut~~~id~é:t~!i.-~ya·;c~Jaíés, 
dilatación vascular y estrabismo o ceguera; sin embargo, el ·¡n~olÍ::Ício '.o'CU1á·~-~.rl~-es 

esencial para establecer el diagnóstico. La hemianopSia· tioffiÓ_r,·¡~·a:~~;.11;a1~t~-~i al 

nevo facial, puede ocurrir debido a Jos cambi~s degen~ra.~!v.~~-,e~:--~~ '-~~~~-~~:: 4 

ESTUDIOS DE LABORATORIO Y GABINETE. 
- _- ,- ,._ ·-- -' -. 

Aparte del estudio oftalmológico y neurológico completos, radiografías de 

cráneo, angiografia y encefalografia. 

Se recomienda la evaluación oftalmológica repetida, 2 veces al año, 

durante los dos primeros años de vida y una vez al año, poSteriÓrmente. 4 

En la radiografía de cráneo se observa la presencia.de lineas sinusoidales 

de doble contorno, opacas, que siguen las circunvoluciones del cerebro, éstas 

representan depósitos de calcio en la capa externa de la corteza cerebral. 35 
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Las técnicas de obtención de imágenes diagnósticas del SNC progresan 

rápidamente, ya que los datos del EEG son variables y no son patognomónicas y 

las placas radiográficas comunes revelan depósitos minerales; solamente al cabo 

de algunos años son necesarias tomografía axial computarizada, imágenes por 

resonancia magnética (IRM) para la identificación de calcificaciones corticales 

tempranas, tomografía computarizada por emisión de un fotón (SPECT) el cual 

evalúa el flujo sanguíneo regional cerebral. La tomografía por emisión de 

positrones (TEP) es otro método para obtener imágenes cerebrales funcionales. 4, 

27 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL. 

El diagnóstico diferencial debe hacerse con otras enfermedades vasculares 

cutáneas como hemangiomas capilares, sindrome de Wyburn-Mason y el 

síndrome de Von Hippel-Lindau. Un aumento de la vascularidad cutánea puede 

dar como resultado un sobrecrecimiento de tejido blando y óseo, sobre todo dar 

origen a deformidades similares al síndrome de Klippel-Trenaunay. por lo regular 

estos dos síndromes se asocian. 3, 4, 63 

TRATAMIENTO. 

Todos los tratamientos anteriormente utilizados han sido substituidos por 

cirug ia con láser: Flashlamp-pumped pulsed dye láser, láser de vapores de cobre, 

láser de argón (tratamiento inespecífico ya que penetra solo 1-2 mm). láser rubí y 

el láser nd: YAG el cual penetra 5 mm. (Neodimio: itrio-aluminio-granate). Estos 

láser siguen la teoría de fototermólisis selectiva, en la cual la luz amarilla del léser 

es absorbida por la oxihemoglobina de los vasos sanguineos, causando una 

destrucción rápida de éstos y trae como consecuencia una mfnima cicatriz. 4, 63 

Es importante mencionar también el tratamiento oftalmológico para el 

glaucoma, manejo anticonvulsivo por un neurólogo y/o neuroquirurgico con 

extirpación de las calcificaciones para control también de las convulsiones y 

detener el retraso mental. 
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PRONÓSTICO 

EJ curso clínico depende del grado de afectación del SNC_. Pacientes con 

afectación bihemiesférica y convulsiones tienen un peor pronóstico por desarrollo 

de retardo mental que los pacientes sin convulsiones. 

Las complicaciones oftalmológicas son un riesgo en todos los pacientes con 

este síndrome, por lo que debe realizarse examen oftalmológico cada 6 a 12 

meses, aun en pacientes con examen inicial normal. 4. 6 

Las lesiones de piel con el tiempo pueden quedar como mancha residual 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 psicológico o bien cosmético muy importante en los pacientes. 4 
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12.2.1.2. SÍNDROME DE KLIPPEL-TRENAUNAY. 

SINÓNIMO: 

DEFINICIÓN 

Nevo en llama osteohipertrófico, Angiosteohipertrófico. Nevo 

varicoso osteohipertrófico. Hipertrofia hemangiectásica, 

Elefantiasis congénita angiomatosa, Angiopatía displásica 

congénita, Síndrome de Klippel-Tre~aunay-Weber. 

Este sindrome se caracteriza por una triada: hipoplasia del sistema venoso 

profundo y varicosidades. hemangiomas viscerales y cutáneos. así como 

hipertrofia ósea y de tejidos blandos que afectan las extremidades. 33 

HISTORIA 

Descrito por primera vez en 1900 por las físicos franceses Klippel y 

Trenaunay. llamándolo nevo vásculo osteohipertrófico. pero es conocido que 

Adams en 1858 y Trelat y Monod en 1869 reportaron el síndrome previamente. 

Ajeno a la publicación de Klippel y Trenaunay, Frederick Parkes Weber, en 1907, 

reportó un caso similar. En 1918 el mismo Weber describió otro caso similar pero, 

asociado a fistulas arteriovenosas y usó el término de hipertrofia hemangiectásica 

para describir la tríada del síndrome de Klippel-Trenaunay con o sin fistulas 

arteriovenosas. as 

Existe mucha discusión acerca de la diferencia entre la tríada original que 

define al síndrome de Klippel-Trenaunay y lo que ocurre con la presencia de 

fistulas arteriovenosas, por lo que actualmente a esta asociación se le conoce 

como síndrome de Parkes-Weber. 65 

INCIDENCIA 

Afecta por igual a hombres y mujeres y no tiene predilección racial. 3 • 65 

48 



Anormalidades vasculares y slndromes asociados 

ETIOLOGIA 

La etiologia es desconocida •. aunque han sido descritos varios casos en una 

misma familia. s5 

MANIFESTACIONES CLINICAS 

Este síndrome se caracteriza por una triada, la cual comprende: Mancha en 

vino de Oporto, varicosidad~s.ve'nosas e hipertrofia de huesos y tejidos blandos. 

MALFORMACIONES VASCULARES 

El primer signo que aparece son los hemangiomas cutáneos, usualmente 

son malformaciones capilares, de tamaño variable, suelen ser únicos y algunas 

veces múltiples, generalmente unilaterales. Así también, existen reportes en que 

están involucradas varias extremidades o el cuerpo entero. El área más 

comúnmente 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 más frecuentes al nacimiento, mientras que los cavernosos 

aparecen más tardíamente arriba de los 6 años de edad. Existen reportes de 

hemangiomas extracutáneos del tracto gastrointestinal, de riñón, vejiga, genitales 

externos y retroperitoneo. Otras anormalidades vasculares son Jos linfangiomas, y 

angioqueratomas. 3. 35. 65 

MALFORMACIONES VENOSAS 

Las malformaciones venosas son las principales manifestaciones cutáneas, 

y están presentes en el 100% de los casos. Hay varicosidades de venas 

superficiales, persistencia de conductos venosos embrionarios sin válvulas y 

anomalias venosas profundas. Con el tiempo, cuando el niño comienza a caminar, 

aparecen varicosidades prominentes. las varicosidades en las caras laterales de la 

extremidad afectada son altamente sugestivas de la enfermedad, las várices 

suprapúbicas y perineales son frecuentemente asociadas. ss 
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ALTERACIONES OSEAS 

La extremidad afectada. por lo general. es más larga. existe aumento en la 

longitud. pero puede ser más corta de lo normal, dando alteraciones de la marcha 

y escoliosis compensatoria relacionada con la discrepancia de la longitud de las 

piernas. 65 

ALTERACIONES DE TEJIDOS BLANDOS 

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

tumefacción da como resultado dolor de los mismos. La hipertf~fi~_ 'comúnmente 

grotesca se desarrolla tardíamente y muy raramente ésta se presenta -en el recién 

nacido. También existe un aumento en la circunferencia_ de las .ext~~~id8des o en 

uno o más dedos. Las partes involucradas comúnmente se; sierlten. con. aumento 

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

piel de naranja. 65 

Las asociaciones adicionales incluyen: macrodactilia. :sindactilia. y 

polidactilia. 35 

HISTOPATOLOGiA 

Ausencia o hipoplasia de la circulación. -~_e·n~.Sa proft1~d~-· s~ asocia con 

varicosidades tortuosas. dilatadas de las e>qre~idades. Patrón trabecular grueso o 

desarrollo de osteolisis, cuando las malformacioríes a-rteriovenosas involucran 

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 más corta que la sana y que los huesos sean más delgados. 

Mediante venografía con resonancia magnética o venografia con medio de 

contraste se determina la integridad del sistema venoso. La TAC y la RSM 
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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. 35 

COMPLICACIONES 

Tipicamente son tromboflebitis, celulitis ya sea bacteriana o aséptica, 

edema de miembros inferiores, dermatitis de estasis, lipodermatoesclerosis, 

ulceración y escoliosis compensatoria. 4 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

Síndrome de Proteus, Facomatosis pigmento vascular y síndrome de 

Maffucci. 1 

TRATAMIENTO 

La mayoría de las veces el tratamiento es· conservador: y sintomático. La 

terapéutica consta principalme~te de. vestimentas .... ~;;,mp~esivas.- elá~ticas y 

epifisiodesis. Algunos pacientes seleccionados ~e _be'nefici~n con el contorneado o 

la disr:ninución de la masa, extirpación de lesiones.cutáneas con injerto de piel, 

extirpación de venas, extirpación o eScleÍosis y trata.mi7ntci de -lesiones cutáneas 

con láser o con escleroterapia. ss 

PRONÓSTICO 

Después de la segunda o tercera década de la vida la progresión de la 

enfermedad usual menté cesa·. -1 

SINDROME DE PARKES-WEBER. 

Este .es ün síndrome· de Klippel-trenaunay pero con la presencia de fistulas 

arteriovenosc:is:·:_se>-~ra~te~i~~·· ·pa·r ere.Cimiento-· asiÍnétrico de las extremidades, - . - . 

con manch8. ·cl..!.tá_nea eñ'":\/irio d.e oPorto. hipertermia localizada, soplo y fremito. 3 • 

35 
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Es necesario solicitar RMN en donde se observa crecimiento excesivo del 

hueso, el músculo y Jos tejidos subcutáneos, con arterias y venas agrandadas. Es 

posible que se observe malformación arteriovenosa o fistula arteriovenosa focal, 

en particular a nivel de las articulaciones mayores. Puede haber venas 

superficiales anómalas que semejan las que se observan en el síndrome de 

Kilppel-Tranaunay. La ultrasonográfia es útil para valorar la naturaleza de flujo alto 

de la malformación, siendo posible que se aprecien venas dilatadas. 3 
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12.2.1.3. FACOMATOSIS PIGMENTOVASCULAR 

DEFINICIÓN 

Es la, asociación de malformaciones vasculares congénitas y nevas de 

melanocitos dérmicos (mancha mongólica) en un mismo paciente. 4, 66 

HISTORIA 

Fue origina!mente descrita en 1947 por Ota. Kaw_anura e Ita, desde 

entonces han publicado minimo 80 casos en la literatura japonesa. 67,68 

INCIDENCIA 

Predomina en razas orientales y afecta principalmente a mujeres. 66 

CLASIFICACIÓN 

La facomatosis pigmentovascular se clasifica según Hasegawa y Yasuhara en 

cuatro tipos: 69 

•:• Tipo 1 consiste en la asociación de nevo flámeo con un nevo piQmentario o 

.verrugoso. 

•:• Tipo 11 se caracteriza por la coexistencia de un ne"'.'o !J~meo y_.Unél ·mancha 

mongólica aberrante o atipica, ectópica y persistente. 

·:· Tipo 111 es la combinación del nevo flámeo con el neVo d~·spilUs. 

•!• Tipo IV se define como la asociación de nevo flárTieos, con el nevo de 

Spilus y mancha mongólica aberrante, ectópica y p~~s~~~e~te. 3 • 70 

Cada tipo se subdivide además en: 

a).- Enfermedad cutánea pura. 

b).- Enfermedad cuténea y sistémica, como en el síndrome de Sturge

Weber, Klippel-Trenaunay o melanosis_ oculocutánea. 3, 70 

No existen reportes de alteración ·sistémica en el tipo l. El tipo 11 es la 

variante más común 85°/o, incluyendo los casos reportados de melanosis 

l Ti<,::ilS CON t 
FALLA DS ORlGEN 
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oculocutánea (nevo de Ota) asociados con síndrome de Sturge-Weber o sindrome 

de Klippel-Trenaunay o ambos, fué originalmente reportada como una forma 

oligosintomática del sindrome de Klippel-Trenaunay asociado con nevo de Spilus 

gigante. Un hallazgo adicional del tipo 111 es la asociación con múltiples tumores de 

células de la granulosa. El nevo anémico puede ser un rasgo adicional de los tipos 

11, 111 y IV. '· 66. 70 

PATOGENIA 

Con respecto a la patogénesis, la opinión más aceptada es acerca del 

desarrollo anormal de melanoci~os y nervios vasomotores derivados de la cresta 

neural. 3 

Las anormalidades en la regulación neural de vasos sanguineos puede ser 

importante en el desarrollo del component.e vascular. Esto explica la frecuente 

coexistencia de nevo flámeus y nevo anémico. Las anormalidades en la migración 

de melanocitos derivados de la cresta neural, puede ser el resultado del nevo de 

Ota, nevo de Spilus y Ja mancha mongólica. 3 

HISTOPATOLOGIA 

Histológicamente, el nevo flámeo asociado a la facomatosis es 

indistinguible del no asociado con anormalidades melanociticas. aunque estudios 

ultraestructurales, aparentemente, indican que el nevo flámeo de la facomatosis 

está rodeado por fibras nerviosas perivasculares y no está presente en los nevas 

flámeos aislados. 3 
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12.2.1.4. SINDROME DE PROTEUS 

DEFINICIÓN 

Es una enfermedad congénita rara, caracterizada por anomalías vasculares 

del esqueleto y de tejidos blandos, que incluyen crecimiento asimétrico y tumores 

subcutáneos de tejido conectivo vascular, adiposos y neurales. 4, 35 

HISTORIA 

El nombre se deriva del dios griego Proteus. divinidad marina de la 

mitotogia, que poseia la capacidad de transformarse y adoptar formas grotescas 

para así escapar de sus enemigos. 71 

En el British Medica! .Journal del 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 1909 Parkes Weber sugirió que la causa del desorden del 

hombre elefante era una Neurofibromatosis. Sin embargo, fue descrito por primera 

vez por Wiedemann y Col. en el año de 1983, encontrándose en la literatura 

médic~ anterior a este año, 8 pacientes, cuyas manifestaciones nos hacen pensar 

en este síndrome. 72. 73 

INCIDENCIA 

Se clasifica dentro de los sindromes de nevas e~idé""!1icos._ E_s una 

hamartomatosis congénita rara, poco frecuente, y no muestra predilección por 

sexo. Aproximadamente sesent~ C?S_sos han S~.d-C::, reporta"~O.s en la litenilfú·r~-_' 73 

ETIOLOG[A 

Es de etiología desconocida,. aunque se han manejado dos hipótesis: la 

existencia de una-··á'1te-racióO·,en· 1á:ÍeguíáCión de los factores de crecimiento tisular, 

y la prese~~i~ de g~~~~ l~t~l~~·;~~'e s'O:b~~viven .por mosaicismo; hasta el ~omento 
no se ha'n detectado ~fio~~U8s cromosÓmicas. Se ha reportado una transmisión 

autosómica dóminante de penetrancia variable. 

SS 
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MANIFESTACIONES CLINICAS 

Las manifestaciones clinicas son muy variable~, aparecen· desd.e "el 

nacimiento o en los primeros años de vida y la evolución' es progresiva; pero 

parece haber periodos de crecimiento rápido, alternando con periodos 

estacionarios. 74 

Este síndrome está constituido por anoma~ias vasculares, esqueléticas y 

de tejidos blandos. 72 

ANOMALIAS VASCULARES 

Las anomalías vasculares comprenden malformación capilar, malformación 

linfática, malformación capilar y venosa, malformación arteriovenosa y 

malformación capilar venosa linfática. Pueden presentar ectasias venosas. 4 

También han sido reportadas anormalidades viscerales como 

hemangiomas en el estómago, bazo y cordón espermático, lipomatosis pélvica, 

hamartoma mixto bronquial, y anormalidades quisticas pulmonares. Los angiomas 

suelen involucionar con la edad. 76 

TUMORESSUBCUTANEOS 

Presentan también tumores subcutáneos de tejido conectivo vascular, 

tejido adiposo y neurales, nevas verrugosos epidérmicos, principalmente en 

distribución lineal o hipoplasia dérmica focal. Alternando con zonas de lipoatrofia, 

así como manchas café con leche. Las dismorfias faciales y los lipomas se 

acentúan con el tiempo. 11, 76, 1 7 

ANOMAL{AS DE TEJIDOS BLANDOS 

El aspecto clinico dependerá del segmento afectado. las más frecuentes 

son: hipertrofia hemicorporal que da crecimiento asimétrico. o hipertrofia de un 

solo miembro, así mismo puede ocurrir gigantismo regional de las extremidades 

con deformidad en "mocasín" y macrodactilia. 4 , 71 • 1 6 

Se consideran como patognomónicas el gigantismo de las extremidades y 

el engrosamiento cerebriforme de palmas y plantas, las hipertrofias se acentúan 
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con el tiempo. Las hiperplasias cerebriformes plantares son hamartomas 

conjuntivos lipomatosos o bien lesiones névicas. 71. 76 

ANOMALIAS ESQUELÉTICAS 

Dentro de las anormalidades óseas· tenemos macrocefalia, exostosis, 

agrandamiento de los cuerpos vertebrales··:y .·escoliosi~ er:-i menor frecuencia 

osteomas, osteocondromas. encondromaS, gen.o y valgo. 35. 71 

OJOS 

Las alteraciones oftalmológicas exostosis periorbitaria. heterocromia del iris, 

cataratas, dilatación ocular, coloboma de retina, tumor epibulbar. 7 4 

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 amígdala palatina y 

dilatación e hipertrofia de la aorta, neoplasias benignas como hamartoma 

bronquial, adenoma de glándula parótida, quiste de ovario. quistes abdominales, 

meningioma, tumores del neivio óptico y tumores del tracto genitourinario. 2 5 • 71 • 74 

ESTUDIOS DE GABINETE 

Solicitar radiografías convencionales para investigar las discrepancias de la 

longitud de las extremidades y anormalidades óseas. Otras alteraciones 

radiográficas incluyen: agrandamiento y desplazamiento de los cuerpos 

vertebrales, escoliosis y exostosis. La resonancia magnética con angiografia y 

venografia es apropiada para elucidar las composición de las masas focales y la 

anatomía vascular subyacente. 4, 35. 78 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

Síndrome de Klippel-Trenaunay-Weber, síndrome de Maffucci, síndrome de 

Bannayan Zonaya • síndrome de los nevus epidérmico, neurofibromatosis y 

encondromatosis (Enfermedad de Ollier). 

·· /l.L~il.. DE ORIGEN 
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TRATAMIENTO 

El tratamiento debe ser multidisciplinario, se recomiendan medias 

compresivas p~ra la_.insuficiencia venosa precoz por malformaciones venosas. asi 

como embolización· Selectiva de las arterias para detener el crecimiento acelerado 

por aument"c:> eri la· v~scularización de los cartílagos en crecimiento. 74. 78 

PRONÓSTICO 

El pronóstico es compatible con una vida prolongada. 

TESIS CON 
FALLA DE OEIGEN SS 
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12.2.2. SÍNDROMES ASOCIADOS A MANCHA EN VINO DE OPORTO 

12.2.2.1. SÍNDROME DE WYBURN-MASON. 

SINÓNIMO: 

Ouchaume-Blanc. 

Aunque la lesión ocular se conocfa desde finales del siglo pasado. no fué 

hasta 1937 en que se describió en forma completa, tal y como hoy se conoce. 

por los autores franceses Bonnet y colaboradores. En 1943 Wyburn-Mason 

realizó una revisión de 27 casos y describió el cuadro con detalle. 1 

Es uno de los trastornos neurocutáneos más raros. Es una asociación 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 esclerótica. el 

diencéfalo, zona de los nervios ópticos y del quiasma, es unilateral; se asocia a 

maJformaciones arteriovenosas aneurismáticas ipsilaterales y raramente se 

asocia a hemangiomas faciales, presencia de mancha en vino de Oporto 

ipsilateral en la región del ojo afectado (este sindrome también fue descrito en 

asociación con el sindrome de Sturge-Weber). 3 •4 

Las lesiones de la retina son congénitas pero los signos y sintomas 

aparecen antes de los 30 años. Las hemorragias intraoculares ocurren con 

menor frecuencia que los intracerebrales y éstas pueden producir perdida de la 

visión. El involucro orbital puede producir. proptosis, la malformación 

arteriovenosa en el ojo acaba con pérdida de la visión. Tanto Ja lesión ocular 

como la intracraneal tienen el riesgo de ruptura de la pared vascular con 

resultado de hemorragia. Las manifestacio~es clinicas mas importantes son Ja 

epilepsia. déficit neurológico y hemorragia intracraneal. 

Se diagnostica por el examen de fondo de ojo y se confirma por angiografia 

carótidea convencional y/o por RMA. 3 2 ,7s 

n; ;:m1. 0 59 
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12.2.2.2. SÍNDROME DE ROBERTS. 

. . . 

Consist~:··.en-:_ ~·~~:;·leve ri-tanch~ '.en vino de Oporto facial, asociada con 
,, ·.-· -, -.--.- ,·,, - -."·: -:··, --.-.· -.-.-- - - -

hipomelia, hiPotricosis, cíecifniento retard3da y labios partidas. 3. 32 

12.2.2.3. SÍNDROME .DE TAR. (TROMBOCITOPENIA Y AUSENCIA DE 

RADIO) 

SINÓNIMO: Síndrome trombocitopénico-tetrafocomeli0. 

Comprende trombocitopenia congénita y ausencia o hipoplasia del radio 

que usualmente es bilateral. Muchos pacientes también presen~ar:1 manc~a en 

vino de Oporto en la cabeza y el cuello. Este desorden generalmente aparece 

como rasgo autosómico recesivo. La trombocitopenia pued~: ser muy severa, 

con una mortalidad de cerca del 40%, por hemorragia, la cÜal mejora con el 

tiempo. La médula muestra ausencia o disminución en el número de 

megacariocitos, la anemia también es común. 3. 32. eo 

12.2.2.4. ENFERMEDAD DE VON-HIPPEL-LINDAU. 

SINÓNIMO: Angiomatosis retinar bilateral. 

Van Hippel fue el primero en describir cambios vasculares de la retina en 

este sindrome, después correlacfonÓ estos -Cainbios d'a la retina con la 

presencia de angiomas cerebelosos. La herencia es autosómica dominante 

con expresividad variable. El involucro ocular consiste en angioma de Ja retina 

con vasos grandes afluentes, la filtración de estos vasos eventualmente resulta 

por exudación, hemorragia y desprendimiento de la retina, estos cambios dan 

secundariamente glaucoma. 1.3 

Otro tipo de lesiones no oculares más extensas son: angiomas cerebrales 

del puente, medulares o del canal espinal y pueden ser causa de defectos 
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neurológicos y muerte temprana, hemangioblastoma de retina, corteza 

cerebral, puente, médula, canal espinal, cerebelo, páncreas, riñón y vejiga, 

ependimoma de cerebelo, quiste, adenoma . e hipernefroma de riñón, 

hiperplasia y adenoma de corteza adrenal, quiste y feocromocitoma de la 

médula adrenal, quiste ·de páncreas, quiste y adenoma de pulmón e hígado y 

quiste de hueso. El tratamiento con crioterapia o fotocoagulación puede ser 

efectivo. 4, 7. 32 

12.2.2.5. SÍNDROME DE BECKWITH-WIEDEMANN. 

Este sindrome se caracteriza por mancha en vino de Oporto facial, 

exoftalmos, macroglosia, lóbulos crecidos o con pits, onfalocele, defectos de la 

pared abdominal, hiperplasia visceral, gigantismo y hemihipertrofia ocasionál. 

Aunque muchos casos son esporádicos, han sido reportadas familias con 

rasgos autosómicos dominantes con expresividad variable. 3 

Tienen un riesgo aumentado de desarrollar tumores, principalmente tumor 

de Wilm-s del riñón, rabdomiosarcoma, hepatoblastoma, y carcinoma adrenal. 

. Es necesario manejar la hipoglicemia secundaria a pancreatitis por 

hiperplasia de las células de los islotes del páncreas. Esta enfermedad puede 

diferenciarse del hipotiroidismo congénito por la presencia de onfalocele y el 

gigantismo. 3. 7 

12.2.2.6. SÍNDROME DE RUBINSTEIN-TAYBI. 

Los pacientes con este sindrome presentan un aspecto facial caracteristico; 

con fisuras palpebrales antimongoloides, paladar alto y dientes amontonados, 

pulgares anchos, dedos de los pies grandes_. as!. como retardo mental y talla 

corta. 3. 4. e1. 87 
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12.2.2.7. ENFERMEDAD DE COAT"S. 

' ' ' 

Comprende telarlgiectásias retinales y mancha en vino de Oporto facial 

ipsilaterai. 3' 

12.2.2.8. SÍND.ROME DE BREGEAT"S. 

SINÓNIMO: Angiomatosis tálámo-enc0fálico-oculo-orbital o 

neuroangiomatosis ocular. 

Este sindrome está conformado por angiomatosis de ojos y orbita, 

angiomatosis talamoencefálica ipsilateral que involucra al plexo coroide 

asociado a nevo vascular cutáneo uPo mancha en vino de Oporto en el área de 

la frente contralateral y la piel cabelluda adyacente. La lesión ocular toma la 

forma de masa subconjuntival en el borde y la lesión orbital puede causar 

exoftalmos. 32 

12.2.2.9. SÍNDROME DE coee·s. 

SINÓNIMO: Angiomatosis cutáneo meningoespinaL 

En 1915 Cobb describió un caso en un niño de 8 años de. edad, sin 

embargo algunos autores atribuyen el primer caso a Berenbruch en.1890. 1 

Es una enfermed8d rara, caracterizada por nevas v~sc~l~re~-~~-Utárle~s·o 
angiomas asociados a ~ngio,;,as o malformaci~ii-~S_ vasc~l~·r~~: :·~ · ~j~~I dorso 

lumbar {canal espinal) las cuales pueden localizars~ .. ~" · .. 1_ ·o 2 'dermatomos 

(metámeras) en el tronco o en las extremidades. La etiología es desconocida. 7. 

32 ' : . 

La mancha en vino.de o'porto sobre la región de la columna vertebral puede 

acompañarse _ - de diSrafismo· espinal subyacente, malformaciones 

arteriovenosa~ o fistulas arteriovenosas de flujo alto. 1, 56. a2 
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13.- SYNDROME BLUE RUBBER BLEB NEVUS 

SINÓNIMO: 

DEFINICIÓN 

Síndrome de B~an~s • Nevo azul _ahulado con vejiga. Nevo 

azul en burbuja. 

Es un sindrome raro que _s~ caraC?t~-~iza por malformaciones vasculares. 

como hemangiomas múltiples azulases cutáneos ·y viscerales principalmente del 

tracto gastrointestinal. 83 

HISTORIA 

En 1860 Gascoyen fue el primero en describirlo. Más tarde en 1958 Bean 

separó este sindrome de otras malformaciones vasculares cutánéas y lo· nombró 

síndrome de "Blue Rubber Bleb Nevus ... 3. 83 

INCIDENCIA 

Es una enfermedad rara. La herencia es autosómica dominante. aunque 

exister:'I algunos casos esporádicos. Parece ser una foi-ma de malformación 

venosa múltiple familiar, afecta a cualquier raza o sex_o, según Demis desde 1958 

han sido reportados cerca de 60 casos. 1. 7. 8S 

MANIFESTACIONES CL!NICAS 

El síndrome consiste en hemangiomas cavernosos. los cuales ya existen al 

nacer o aparecen durante la infancia, pero luego pueden aumentar en número y 

tamaño. Las lesiones cutáneas son muy características. e~ su mayoría son 

protuberantes, son nódulos con una consistencia parecida al caucho, 

posiblemente debido a la presencia de trombo intralesional, son elásticos, blandos. 

de color azul oscuro, compresibles. Suelen ser pocas lesiones pequeñas que van 

del tamaño de la cabeza de un alfiler a varios centimetros de diámetro (3cm), 

pueden ser planos, elevados o pediculados de superficie lisa o rugosa cuando se 

comprimen. Estos son fácilmente compresibles, dejando la piel conJa.-&11perticr~ 

~ 'l'Y'~S- en~\ _, \ 
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arrugada, la cual recobra su forma y rápidamente se llenan al cesar la presión. 

Además, a la palpación se perciben hemangiomas subcutáneos. 1. s. 83. 85 

Involucran cualquier parte de la piel. cavidad oral, nasofaringe, esófago, 

pulmón, pleura, cavidad peritoneal, mesenterio, músculo esquelético. corazón, 

pericardio, cerebro, meninges, bazo, hfgado, articulaciones, músculo, pene, vulva 

y vejiga. 1. 3 

Un síntoma clínico característico de este síndrome es el dolor nocturno· de 

las lesiones, aunque puede no estar presente en algunos pacie~tes. 3, 84 

También puede verse hiperhidrosis en la superficie de las lesiones 

cutáneas, probablemente como consecuencia 

temperatura. 3, 84 

del aumento , local de la 

Cualquiera de los órganos antes mencionados pueden tener sangrado 

manifestado por hematuria, epistaxis, hemoptisis y menorragia, esto depende del 

órgano que se afecte. El órgano más afectado es el tracto gastrointestinal y de 

éste, principalmente, el intestino delgado, debido a su drenaje; los pacier:ates 

pueden presentar melena y por lo tanto hemorragia crónica y anemia, de hecf"!o 

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 correlación entre el número de lesiones 

cutáneas y las lesiones gastrointestinales. Un hemangioma intraarticular puede 

interferir con la función. 1. 7. s2. 83 

HISTOPATOLOG(A 

Por lo común exhiben una capa delgada de cél~las e_~~o~eliales y un a~illo 

estrecho de tejido fibroso. Sin embargo, algunas lesiones subcutáneas tienen 

luces rodeadas por una pared fibrosa gruesa. Además, en algunos vasos 

superficiales se registra cierta proliferación_ endotel!al que _tiende a formar luces 

pequeñas. Por otra parte, en ocasiones, las paredes delgadas de los espacios 

vasculares superficiales lindan con la· epidermis·~ 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 hipocrómica, algunos pacientes presentan hemangiomas 

en el tracto urinario y pueden ser la causa de hematuria microscópica. No está por 

demás realizar pruebas de coagulación. ya que existen reportes de casos con 

trombocitopenia y coagulopatia intravascular diseminada. 1. as 

Las imágenes de malformación venosa en la piel regularmente se observan 

con resonancia magnética. Las imágenes con radionúclidos, con eritrocitos 

marcados constituyen un método eficaz para demostrar las lesiones viscerales. 

Las radiografías y los estudios del abdomen con medio de contraste 

pueden indicar obstrucción intermitente del intestino delgado debido a 

invaginación. 4 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

Incluye sindrome de Maffucci, este síndrome involucra tracto 

gastrointestinal pero tiene discondroplasias. El sindrome de Osler-Weber-Rendu 

es otra forma de hemangiomatosis cutáneo-víscera~ cuya mo_~ologla es· .muy 

diferente. 

Sindrome de Klippel-Tranaunay, el cual tiene afei::tación ': d,el ;tracto 

gastrointestinal pero también hipertrofia ósea. Otros diagnósticos., diferenciales 

son: sarcoma de kaposi y glomangiomas. 1,4 

TRATAMIENTO 

Las lesiones cutáneas dolorosas pueden ser tratadas-.. _ con escisión, 

criocirugia, esclerosis con alcohol o láser terapia y para los hemangiomas de 

intestino se utiliza la escleroterapia, sólo si sangran.· 3 • 83 

La resección intestinal del segmento involucrado puede ser requerido en 

pacientes con melena recurrente y anemia. Los· -hemangiomas en intestino 

delgado pueden causar intususpecciones. 
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PRONÓSTICO 

Ya que los hemangiomas en este síndrome na presentan cambios de 

malignización, la mortalidad y morbilidad dependen de la extenso del involucro del 

órgano afectado. 1, es 
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14.- SÍNDROME 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 linfáticas 

y venosas en piel, mediastino y huesos. Las lesiones óseas causan osteolisis con 

fibrosis y posiblemente desaparición de todo el hueso. Las radiografías muestran 

pequeñas lesiones líticas en huesos sin áreas de esclerosis. Las lesiones 

cutáneas se desarrollan en éreas adyacentes al hueso involucrado y puede 

acompañarse de atrofia muscular local. Usualmente este sindrome es 

autolimitado, aunque se han descrito variantes muy agresivas con un peor 

pronóstico. Existen reportes de asociación con el sindrome de Kasabach-Merrit. 3 . 

4.47 

15.- siNDROME DE BANNAYAN ZONANA. 

Es una enfermedad autosómica dominante muy rara, caracterizada por 

macrocefalia benigna. no asociada con hidrocefalia, lipomas y malformaciones 

cutáneas y viscerales. Las lesiones cuténeas son nódulos azules que· están 

usualmente situados profundamente. También han sido descritas malformaciones 

linfáticas superficiales y angioqueratomas. El involucro visceral, obstrucción de 

órganos vitales como tracto gastrointestinal y/o SNC puede ser masivo, resultando 

amenazador para la vida. Los pacientes permanecen intelectualmente normales, 

aunque también se han presentado algunos casos con retardo mental. 3 , 4. 7 
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16.- SÍNDROME DE RILEY-SMITH 

La herencia es autosómica dominante. Consiste en macrocefalia con 

hidrocefalia, pseudopapiledema y malformaciones linfáticas, venosas y capilares 

cutáneas. Las lesiones vasculares cutáneas pueden estar presentes al nacimiento 

o durante la infancia. Los sitios más comúnmente-· afectados son la pared 

abdominal, manos, pies y muslos: permanecen intelectual y neurológicamente 

normales. Histopatológicamente la lesión vascular cutánea es una combinación de 

malformaciones capilares venosas y linfáticas. 3, 4, 7 

17.- SÍNDROME DE RUVALCABA-MYHRE-SMITH. 

En 1980 Rubalcava. Myhre y Smith ci~;;.:,ribieron dos pacientes masculinos 

que presentaban pólipos intesti~ale's hamart~matos_os y:-mancÍ-u~s piQ~eritad~s en 

el pene. Basados en estos 2 pacient~s. así _com~ otros-·ca~os reportados en la 

literatura, Cohen propuso darle este nombre. La herencia es autosómica 

dominante. 3, 7, 88 
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18.- SÍNDRQME DE BANNAYAN-RILEY-RUVALCABA. 

En 1988 Dvir, Seer y Aladjem describieron un chico con macrocefalia, 

pseusopapiledema lipoangiomatosis y manchas pigmentadas del pene, ya que el 

paciente presentaba rasgos clinicos de tres sfndromes: 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 apoyó esta teoria y sugirió 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-Ritey-Ruvalcaba refleja la sobreposición de 3 entidades previamente 

consideradas como entidades separadas o diferentes. 3. 89 

Las manifestaciones incluyen: malformaciones vasculares, lipomas, 

lentigines del pene o la vulva, lesiones verrugosas faciales y acantosis nigricans. 

Las a_normalidades sistémicas son: macrocefalia, retardo mental, malformaciones 

vasculares del SNC, poliposis intestinal hamartomatosa (45%) y anormalidades 

de la retina. 3, 89 

Recientemente se han descrito pacientes con este síndrome 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 mutación de 2 genes. 3 • 89 
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ICONOGRAFIA 

Foto 15 Mancha salmón 

Foto 16 y 17 Nevó flameo 
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Foto 18 y 19 Síndrome de Klippel - Trenaunay 

J TESIS CON ¡' 
i FALLA DE ORIGEN_ 
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Foto 20,21.22 Síndrome de proteus 
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Foto 23 y 24 Facomatosis pigmento vascular fi TJ:i'.c.:;c ecw1 
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Foto 25 y 26 Facornatosis pigmento vascular 

Foto 27 Sindrome de Sturge - Weber y 

Klippel - Trenaunay 

Foto 28 Angioqueratorna 
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19.- PROBLEMA 

CAPITULO IV 

PROTOCOLO DE ESTUDIO 

¿ Cuáles son las: características clínico-epidemiológicas de las diferentes 

anormalidades vasculares? 

20.- OBJETIVO GENERAL 

Cono~~r l~, .. fre~·Ue,~cia de las anormalidades vasculares en la clínica de 

Pediatría. e~ el <?entro Dermatológico .. Dr. Ladis.lao de la Pascua". en el periodo 

comprendido de enero de 1990 a diciembre del 2000. 

21.- OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

•:• Determinar la prevalencia de las anormalidades vasculares 

•:• Clasificar los diferentes tipos de neoformaciones y malformaciones 

•:• Determinar los síndromes vasculares mas frecuentemente asociados. 

•:• Determinar la frecuencia con que las lesiones vasculares se presentan 

dentro del grupo de las enfermedades pediátricas dermatológicas 

•:• Analizar las características clinico-epidemiológicas de las lesiones 

vasculares 

22.- DISEÑO METODOLÓGICO 

Tipo de estudio 

Se realizó un estudio de tipo retrospectivo. transversal. descriptivo y 

observacional. 

Población en estudio 

Expedientes de todos los pacientes de anormalidades vasculares de la 

cllnica de pediatría 
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Tamaño de la muestra 

Se incluirán· todos los pacientes- con diagnóstico de anormalidades 

vascu~~res. q~~:.~L~~.~~~ '~~·~ ~~i~_é~~~s ·¿!.i~i·~~:~:~~n el per-~odo comprendi~o ·de en~ro 
de 1990 a dicÍ;;;;:;.i:;;e del- 2000 ~n la C:,11,.;ica c:ie Dermatolog.ia Pediátrla del Centra 

Dermatológico" "Dr. Ladislao de la Pascua" 

Criterios de.inclusión 

Expedientes de pacientes de la- clínica de Dermatologla Pediátrica del 

Centro Der~.;t'ológi,;;, ~Dr. c'3c:ii~iao de la pascua" 

Expedient~s d0 ~aci·e~i0~ 
vascular 

Pacientes "de ambOS sexos 

Pacientes en eda·d-PediátriCa 

Criterios de exclúsión 

Expedientes incompletos 

Métod.o de trabajo 

con diagnóstico cllnico anormalidad 

Se revisaron todos los expedientes con diagnostico de lesiones vasculares 

de la clínica·de Dermatologia Pediátrica para organizar. clasificar y cuantificar los 

siguientes datos: número ·de expedientes, fecha de estudio. sexo, edad de la 1 a. 

consulta. edad del inicio_ de la lesión, lesión inicial, topografla, caracteristicas 

clínicas de la morfologfa, complicación mas frecuentes, interconsultas y 

tratamiento, de acuerdo a los criterios de inclusión. 

Variables y criterios de evaluación 

Variables de interés primario 

- Anormalidades vasculares: Neoformaciones, Malformaciones, Mixtas 

- Síndromes asociados: 

Hemangioma de capilares inmaduros 
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Hemangioma profundo 

Hemangiomatosis neonatal benigna 

Hemangioma de capilares maduros 

Hemangioma plano 

Síndrome Klippel-Trenaunay 

Síndrome Sturge-Weber 

Síndrome de Proteous 

Facomatosis pigmento vascular 

- Complicaciones : Presente. ausente. no referido 

- lnterconsultas: Radilogfa, Ortopedia, Oftalmología, Rehabilitación, Neurología, 

Cirugía, TAC, EEG, otros 

- Tratamientos empleados: Quirúrgicos, esteroides vía oral, intralesiónales, láser. 

maquillaje, otros, ninguno 

Variables de interés secundario 

- Sexo: masculino, femenino 

- Edad a la primera consulta: en años 

- Edad de inicio: en años 

- Topografía : Segmentos y regiones 

- Número de lesiones: Única, múltiples 

- Color: Eritema violáceo, Eritematoso, Violáceo, Rojo brillante 

- Tamaño de la lesión: Longitud mayor en cm. 

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

Análisis de datos 

Se estimarán frecuencias simples y promedios sobre las características 

clínicas de los pacientes con anormalidades vasculares. se determinarán medidas 

de dispersión sobre la edad. 

IL.ii'AtL_A DE ORIGEN 1 
f TESIS CON 1 
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Anorrnalidades vasculares y sfndromes asociados 

23.- RESULTADOS 

Durante el periodo comprendido de 1990 al 2000 se atendieron en el Centro 

Dermatológico "Dr. Ladislao de la Pascua" un total de 526,128 pacientes de 

pr;mera vez. Durante este periodo se detectaron 329 pacientes con anormalidades 

vasculares que se registraron en la clínica de Dermatología Pediátrica. lo que 

representa una prevalencia de 7 por cada 10,000 pacientes de primera vez de la 

consulta dermatológica y una prevalencia de 19 por cada 100 pacientes de 

primera vez en relación a la consulta de pediatría, la frecuencia de casos por año 

se lista a continuación. 

Tabla 1 Pacientes registrados por año. 

e e 

f---~~---l---5~~--- ____ 5!._~~---+--
--+---~9449 ·-·-- -+----~--+--.2_4 __ -+---=---< 

4.7 

Fuente: Registros cllnicos del Servicio de Dermatologta Pediátrica del C.D.P. 

Pacientes reg1slrados por ano de pnmer;:i vez en la clin1ca de pedlalria 

Gráfica 1 



Anormalidades vasculares y slndromes asociados 

DISTRIBUCIÓN DE LAS ANORMALIDADES VASCULARES 

De los 329 pacientes con diagnóstico de anormalidades se encontró que las 

neoformaciones constituyen el grupo de mayor frecuencia presentándose en 236 

pacientes que representa el 71.7º/o, seguido del grupo de malformaciones 

manifestándose en 82 pacientes que son el 24.9o/o y un último grupo que es el de 

los hemangiomas mixtos que cuenta con 11 pacientes siendo el 3.3%. 

Tabla 2 Distribución de las Anormalidades Vasculares de la Clínica de Pediatría 

Diaanóstico 

oOes 
Pacientes % 1 

,1!'7:'}6 
67.8°/o 1 
3.3°/o 1 

1 

Hemangiorna de capilares inm~~_q§__ -------~2~2~3~----t 
Hemanqiomap~'º~'=u~n=d=o _______ 4 _____ 1~1~----t-----~-----~ 

0.6°/o Hemanaiomatosis neonatal benig~-- _________ 2 _____ '-----~==---~ 

I~ .24;9 
__ tl~f!l~iom~ de capilares madU[f>~ _____ ¡ ___ 9 _______ i7º/o ·-~ 

Hemanqioma ola no ---+------~3=ª---- ___ 11 .6º/o 
Sindrome K~l-Trena~_ni!Y __________ J _______ 20_______ _ ___ ____§_,__1°/o ______ _ 

f----·Slndrome Sturge-Weber ___________________ 12 _______________ 30=6~º/<~º------t 
__ §1~9.!f>_!_Tle de Pro!~E~~----------- _ ___ ~---- _____ __ -~~--
__ _f_'ª~~~q__s.!_~jgmento v~scul'ª_r____ __ __ __ _ _____ 1 _____ __ _ 0.3°/o 

Gráfica 2 

01stnbución de la anonnalldades vasculares 

N=329 

Ncofonnaclón 

(71.7%) 

Mal fornuoclón 

82 (24 9"/e) 

·----.__. 

11 (3.3~.) 

Y,~TA TESIS :;"--.TQ- S.AJ__.E 
~E T_, _ _..\_ -??"-;::.?.~ ,~,-:-:.-:-:· .~ 
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Anormalidades vasculares y sfndromes asociados 

SEXO 

De los 329 pacientes con anormalidades vasculares. predominó el sexo femenino 

con 221 que representa el 67.2°/o. distribuyéndose de la siguiente manera 160 

neoformacíones. 53 malformaciones y 8 mixtos; mientras que en 108. el 32.8º/o 

correspondieron al sexo masculino, siendo 76 en neoformaciones, 29 en 

malformaciones y 3 en mixtos. 

Esta distribución mostró un predominio de 2:1con respecto al sexo masculino. 

Tabla 3 Distribución por sexo. 

ex.o oo e one& 1"--;;,1fo c1ones 
Fem~nino~ _____ 160 ____ . ·- ____ -~3--~ B 221 
Masculinos 76 29 3 108 
Pacientes 236 82 11 329 

67.2% 
32.8% 

F~:nte. Registros el~~.::; ciefSeNiCio ~:·~~0rmat0fog¡a-g.-!-º"~;~,~n-ca~d~e~I ~c~.o=.P~.-~----
Distribución por sexo 

N=329 

1::::3:1 Femenmos 

~ Masculinos 

rerT><ono"°"' 3 
2~1 (67".,.,) 

Neoforrnac1ones Mal fonnaaones MIX10S 

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Oermatologia pediátrica del C.D.P. 

Gráfica 3 
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Anormalidades vasculares y sfndromes asociados 

EDAD DE LA PRIMERA CONSULTA 

El rango de edad de los 329 pacientes al momento de la revisión abarcó desde los 

O meses hasta 18 años y sólo un paciente tenia una edad de 28 años. Se encontró 

un promedio de edad de 2.8 y el 67.5°/o de los pacientes tenían menos de 1 año. 

Tabla 4 Distribución por grupos de edad .. 
2 

. 
'73 32 '3 5 

.11.;•1a .o;,.z 
4 5 o ·~ ' ·~· o 236 71 7 

1-----+~~•-~35~ --7- ~º-- . --.,--,___2_ -7- -2-- -- -,-- - -- ___ 2 ___ -3- ,-~-t-=.=2~=24=9.,.,,., 

1-----+~o~•-~-¡--2- _2 ___ ---0--0-1--~ ----o- --·o·--- -o- -~o~-1--:--i~~+-=3~3% 

% 18')'; 6577< 125'Y. 76'Y. 36'-X. 18% 36~ 06'}\'. 06~- 09% 0.9'Jll 

Fuente. Registros climcos del Serv1c10 de Dermatología Pedtátnca del C.D.P'.--'----'---'---~-~ ""'"" 03'>< 

Distribución por grupos de edad 

N; 328 

•O· 12a 12 1Ca ,_ 

Fuente: Registros cllnicos del Servicio de Dermatologla pediátrica del C.D.P. 

Gráfica 4 



Anormalidades vasculares y slndromes asociados 

EDAD DE INICIO 

En relación a la edad de inicio el 50.2% de las anormalidades vasculares fueron 

congénitas. En el grupo de las neoformaciones 121 (37ºk) 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°/o) fueron congénitas. 12 

pacientes iniciaron al primer mes de edad y solo uno después de los seis meses. 

Tabla 5 Edad de Inicio. 

--~º-~---~~~ --~---- ~---~-.~-ji~3~2~9,_, 
º/o 50.2°/o 29.2°/o 6.1°/o 4.0°/o 0.9°/o 9. 7°/o 

Fuente: RegistíOs-CtinicoSde1SeTvicio eie·oermatolog-¡a-Pediátrica del c.D.P. 

Edad de inicio de las lesiones 

N=329 

120 - Neolonnaciones 

- Ma1tonnaoones 

= 

32 

cor1g,..n1to se desconoce 

Fuente Registros clínicos del Serv1c10 de Dermatologla ped1étnca del C.0.P. 

Gráfica 5 
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Anonnalidades vasculares y sfndromes asociados 

TOPOGRAFIA 

En cuanto a la topografiS el sitio mas afectado para los grupos de neoformaciones 

y malformaciones fue la cara. con 152 y 43 respectivamente; de éstas las mejillas 

fueron las mas dañadas pl'"esentándose en 36 pacientes con neoformaciones y 12 

pacientes con malformaciones. En ambos grupos la topografía afectada que siguió 

fue el tronco en 48 neoforrnaciones y 24 malformaciones. 

En el grupo de neoformaciones. el cuello y las extremidades inferiores son las 

zonas menos afectadas, manifestándose principalmente del lado derecho y del 

grupo de malformaciones Ja piel cabelluda y las extremidades superiores también 

fueron las menos afectadas y no hubo predominio por ningún lado. 

Se obtuvo un total de 835 topografías ya que varios pacientes tuvieron mas de dos 

segmentos afectados. 

Tabla 6 Distribución por topograffa 

Cara 13 
Frente 23 
Perioorbitaria 16 
Nariz 33 

~illa -~-
Mentón 5 
Retroauricular 3 
Labios 

13 
5 
4 

___ 2 ______ -----
__ ___!_2 __ 

o 
o 

3 
4 

o 
o 

27 
29 
21 
38 
52 
5 
3 

15 5 4 24 
Pabellf>n aur.~cul~-~-- __ __ _7 -·-··-- ____ ? __ _ ___ __<?~-- ---+--~~g __ __, 
Na~eniano 1 O O 

4- --

~~~== =~~=~~r ~~~~--+---~~---+------~ri~ ~~ 
Abd~men ------· 11 O ·---·---0 11 
Genitales 12 o 13 

~·L. ' 

-17"" :"\"Yr ........... ~ ~. 
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Anonnalidades vasculares y sindromes asociados 

-- ~-!.!~!º- -- -
_Piern~---

Pie 

- -- _3_ 
7 

_? ____ _ 
2 

8 

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Oerrnatologla Pediátrica del C.D.P. 

Topografia de neoformaciones 
21 Piel cabelluda._ 

152 Cara 

Cuello 13 

Toraco abdominal 

Tonu: anterior 10 
Torax posterior 22 
Abdomen 11 

-=-=-=Q 
r:-.---~. 

Í_/\.·84 .\,~ 

16 Periorbitario 

Genitales 
Gluleos 
No definido 

13 
16 

\ '. J - \ r-A} ~ 
\ ·~· ' ... / \ 1 f '-.. Extremidad superior {; 'r ¡L.~ H~b<o 1 

UJ! \ \l ( :l.ttJ =t.i:brazo ~ 2 

Extremidad Inferior } ) ¡- ~~~~ferido ~ 
Muslo 7 \ ) Pi~na 6 -• 18 \ 
Pie 2 \ / 
No definido 3 ) \. 

.._,., ...-

13 no definidos 

23 Frente 

10 pabellón 
_/"'" auricular 

15 Labios 

5 mentón 

Fuente: Registros dlnicos del Servicio de Dermatologla pediátrica del C.D.P. 

Gráfica 6 
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Anormalidades vasculares y síndromes asociados · 

Topografia de malformaciones 
13 Piel cabelluda 

43Cara ~-
~'="~ 

Cuello 9 ---~~~ 
Torneo abdominal } r.: , \ 

Torax ontenoi- 1 1L -· -}.. \ 
-;=.;ar::tenor ~ • ·, ' 2_4 ( ¡, s} 
Gluteos 4 \ f..._ / \¡ f'\ 
No dcfimdo 10 {.- ~ \ )(. ~ Extremidad superior 

lU.U\ i / JJ)j :,~:b:ZO ~ 
: 1 l Mano 1 

_ ~2 ~ No mfer;do B 

) ~ \._ ...,,_ 

Extremidad Inferior } 

Muslo 4 
Pierna 3 
Pie 6 
No definido 15 

13 no definidos 

2 pabellón 
auricular 

5 Labios 

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologla pediiltrica del C.O.P. 

Gráfica 6-A. 



Anonnalidades vasculares y sfndromes asociados 

MORFOLOGIA 

Características clínicas de las neoformaciones 

De los 236 pacientes con neoformacianes se encontró que, 212 presentaron lesión 

única y 24 más de 2 lesiones. El color que predominó fue el eritemato-violáceo en 

68 pacientes seguido de lesiones eritematosas en 44. El tamaño de las lesiones 

se clasificó de acuerdo a su longitud siendo la más frecuente entre 1 - 2 cm. en 41 

pacientes, se encontraron 2 hemangiomas gigantes de más de 10 cm. La forma 

que prevaleció fue hemiesférica en 33. Del total de pacientes, 95 no cantaban con 

el dato de color, 110 con el dato de tamaño y 183 con la descripción de la forma. 

Características clínicas de las malformaciones 

De los 82 pacientes con malformaciones se encontró que, 59 presentaron lesión 

única y 23 más de 2 lesiones. El color que predominó fue el eritematoso en 35 

pacientes seguido de lesiones eritemato-violáceos en 17. El tamaño de las 

lesiones más frecuentes fue entre 1 - 2 cm. en 5 pacientes y se encontraron 3 

hemangiomas gigantes de más de 10 cm. La forma que prevaleció fue plana en 

30. Del total de pacientes 23 no contaban con el dato de color, 66 con el dato de 

tamar\o y 46 con la descripción de la forma. 

Tabla 7 Color de la lesión 

o N 
Eritema violáceo 68 17 3 BB 
Eritematoso 44 35 80 
Violáceo 17 5 2 24 
Roio brillante 5 O 6 
Centro blanauecino 4 1 O 5 
Hioerpigmentación 2 O O 2 

~EQ:e!_gmentada 1 O O 
~eferido 95 23 5 123 

T atal 236 82 11 329 
Fuente. Registros clirncos del Serv1c10 de Derrnatologla Ped1átnca del C.D.P. 

L "'¡ ..,- ..... ;1·, .. : 
..L -·-~ • _ _, ~ ...... 

-il'""'\-...T 
·-' · ......... .:.·; 

1.5°/o 
0.6°/o 
0.3°/o 

37.4°/o 
100°/o 

1 
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Anormalidades vasculares y slndromes asociados 

Tabla 8 Tamano de la lesión 

arñafto. Neof0tm8~16ií IMálfc>ririaCl6ñ IXtiiS otalS: ~t 
Menor de 1 10 1 1~- ·- _ 3.6°/o 
1a1.9 ~1 _____ __j; ______ o ______ ~?--1---- 14.0% 

2 a 2.9 29 2 _____ 1 __ -ª-~· 9. 7% 
3 a 3.9 19 2 O 21___ 6.4% 

4a4.9 ___ 6~-------º· __ 7_. ____ 2-~~ 
5 a 5.9 _7_~-- 1 1 9 2.7% 

6a6.9 2 ---=--q-=-==~-Q-=---==-·~.~.__-_-.:._ __ Q.:§~~ 
7 a 7.9 3 _____ ---·-·-o __ . _____ Q.__ ____ -~-- _____ 0.9% __ 

BaB.9 7 __ L.._ ___ 1 __ ~--º-----·ª--- 2.4% 
9 a 9.9 O 1 o 1 0.3% 

Mavorde 10 2 3 O 5 1.5cy~ 

No referidos 11 O 66 7 1 83 55.6% 
rrotal 236 82 11 329 100% 
Fuente. Registros clinicos del Serv1c10 de Dermatología Ped1atnca del C.D.P. 

Tabla 9 Forma de la lesión 

o éofonna n• .Ma.,-fonnac•nn _o 
Plana 11 30 2 43 13.1º/o 
Hemisférica 33 4 1 38 
lrrPnular 6 2 o 8 2.4°/o 
Circular 3 o o 3 
No referidos 183 46 8 237 72.0°/o 
Total 236 82 11 329 100 

Fuente. Registros clin1cos del Serv1c10 de Dermatologla Ped1átnca del C.D.P. 

LESIONES EN INVOLUCIÓN 

Se encontró un total de 29 lesiones en involución, un 8.8º/o_ 28 fueron en el grupo 

de las neoformaciones y solo 1 en el de hemangiomas mixtos. En 300 pacientes el 

91.2°/o no se encontró este dato registrado. 

Tabla 10 Lesiones en involución 

Si 28 
No referidos 208 

o 
82 

os. 
1 

10 
29 

300 
T atal 236 82 1 1 329 

Fuente: Registros clínicos del Servicio de Dermatología Pediátrica del C.D.P. 

B.Bo/o 
91.2º/o 
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TRATAMIENTO 

Todos los pacientes fuer~!1·_some~idos a observación con citas de control cada tres 

meses. seis meses y un año según requería el caso. 

De los 236 pacientes solo''15;··el,_4.6% requirió tratamiento. Y un total de 314 

pacientes, el 95.4º/o. ~6 lo ~·'e~·~~-it~ron·~ ·. 

Dentro del grupo de ;;E.of~~~.;J¡o~~;,)5 r~6ibiE.ro,:; tratamiento quirúrgico, en 2 se 

aplico esteroide intraÍ~~iO~~-i .y ~-~¡-~,-·2 ·p·~~i~r1t~s r~~-ibie~~n como tr~tamiento único 

esteroide por via oral e interferón. 

De los 82 pacientes dentro del grupo de malformaciones, 2 pacientes fueron 

manejados con laser, a 1 se le indicó vendaje compresivo y 1 maquillaje. 

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

Tabla 11 Tratamiento empleado 

~irúr9iEfJ __ ~~-----=:J 6 2.5°~ -"º'----f-==-<--"--l---"'--

Esterotdes via or~_I -¡------'-~--~~º 1 O 
Esteroides 

~~':::-::::-~=r=~::+== i-~~- -----'~"------+--==-'-+---' 

0.0º/o o 6 
0.0°/o 2 

0.0º/o o 2 
2.4°/o o 2 
1.2º/o o 

lnterferón l 1 0.4°/o O 0.0°/o o 
1.2º/o o 

Con tratamiento 10 4.2°/o 4 4.9°/o 15 4.6º/o 
Sin tratamiento 226 95.8°/o 78 95. 1°/o 10 314 95.4°/o 

Fuente: Registros clfnicos del Servicio de Dermatologla Pediátrica del C.O.P. 

-~/,J ~!·~~T~ (:!JI~--.1. .--.. ' 

i 
.. : 
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Tratamiento Neoformaciones 

226 (95 8) N=10 

Ou1rurg1co 

6 (60%) 

_rn.,..(42%> } 
Sin tratarn1ento Con Ir alanu .. "fllo 

Estero1des via oral 

1(10%) 

lntcr1'eron 

1 (10%) 

Estero1des 
1ntrales1onal 

2 (20%) 

Fuente: Registros clfmcos del Servicio de Dern1alologla pediátrica del C.D.P. 

Gráfica 7 

Tratamiento Malformaciones 
7B (95%) 

1 (25%) 

Fuente. Registros ciinicos del Servicio de Dermatologla pediátrica del C.D.P. 

Gráfica 7a 

89 



Anormalidades vasculares y s/ndromes asociados 

COMPLICACIONES 

La complicación registrada mas frecuente fue la úlcera en 22 pacientes un 6.7°/o. 

En el grupo de neoformaciones 21 y 1 en el de hemangiomas mixtos. Un total de 

307, 93.3°/o expedientes no contaban con este dato 

Tabla 10 Complicaciones 

ra n 80fóinnaCl6n 
Presente 21 
No referido 215 

Neoformación 

i:lfonmlCI n 
o 

Ulceración 

N= 22 

Mixtos 
1 

óta 
22C~~-+~~6-c7_~_D~---i 

307 

Mal formación 
o 

93.3°/o 

Fuente: Registros clinicos del Servicio de Dermatologfa pediátrica del C.0.P. 

Gráfica 8 
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Anormalidades vasculares y sfndromes asociados 

INTERCONSUL TAS 

En el grupo de las" neoformaciones se solicitaron un total de 30 interconsultas. de 

las cual,es fueron, 9 a radiolog[a, 7 al servicio de cirugla, 5 a oftalmologla, 3 a 

ortopedia, 2,'a rehabilitación. Solo 2 pacientes se enviaron a realizar TAC y EEG 

respectivamente~ 

En el grupo de las malformaciones se solicitaron un total de 150 interconsultas, de 

las cuales fueron 34 a radiologia, 23 a ortopedia. 20 al servicio de vascular, 19 a 

rehabilitación, 16 a oftalmología. 15 a neurología, 11 se enviaron a realizar TAC y 

EEG, se envió un paciente al servicio de genética 

21 
21 
16 

~º/o 12 
1 3.3°/o 12 
7 _23.~% - 1 9 

Genética o 0.0°/o 0.7"/o o 
Total 30 150 181 

Fuente: Registros clínicos del Servicio de Dermatologla Pediá:trica del C.O.P. 
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226( B8 3%) 

Gráficas 9 

Gráfica 9a 

lnterconsultas Neoformaciones 

} 

N= 30 

EEG 
1(3'1<,,) 

TAC 
1 (3%) 

Corugia 

7 (23%) 

Oltalmologla 

5(17%) 

Radt0log1a 

JlllllliilJ. ...,.oped•a 
3 (10%) 

1 (3%) 

Con 1ntc~consuttas 2 (7.,.,) 

Fuente. Registros ciinicos del Servicio de Dermatologfa pediátrica del C.D.P. 

150 (80%) 

lnterconsultas Malformaciones 

N= 150 

TAC 
11 (7.3%) 

Neu•ok>gl 
15(10%) 

EEG C1tugla 
11 (7 3%) 1 (0 7%) 

Genétoea 
1 (07%) 

Radt0logia 

-

34(Z27%) 

·····~ ~"··-· Ottalmoiogia Onopc<11a 

19 (12 7%) 

Fuente. Registros clínicos del Servicio de Dermatologla pediátrica del C.D.P. 
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Anormalidades vasculares y slndromes asociados 

SINDROMES VASCULARES 

Del los 329 pacientes con anormalidades vasculares se encontraron 37 síndromes 

vasculares, 2 pacientes el 5º/o con Hemangiomatosis neonatal benigna, 20 (55%) 

con síndrome de Klippel-Trenaunay, 12 (35%) con sindrome de Sturge-Weber, 2 

(5°/o) con sindrome de Proteus y 1 paciente el 3°/o con Facomatosis pigmento 

vascular. 

Anormalidades vasculares 
N=329 

Sindromes vasculares 
N= 37 

Slndrome Klippel·Trenaunay 

20(55%} 
Sfndrome Sturge-Weber 

12 (32%) 

Hemang1oniatosls 
neonatal benigna 

2 (5%) 

s~r:g~ggiu~ de 
2 (5%) Facomatosis 

pigmento vascular 

1 (3%) 

Fuente: Registms cllnlcos del Servicio de Dermatologla pediátrica del C.D.P. 

Gráfica 10 
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Anormalidades vasculares y slndrdmes asociados 

RESULTADOS DE KLIPPEL-TRENAUNAY 

De los 329 pacientes con diagnóstico de anormalidades vasculares se encontraron 

20 pacientes con diagnóstico de Klippel-Trenaunay predomino el sexo femenino 

con 11 mujeres, 8 hombres. en la distribución por edades predominó en menores 

de un año en 7 pacientes y solamente se encontró un paciente mayor de 18 años 

(28), todos fueron congénitos, la lesión inicial fue una mancha eritematosa en 19 

pacientes y la topografla más afectada fue la extremidad inferior en 14 con 

predominio derecho en 11, todos los pacientes presentaban nevo flámeo, 5 con 

angioqueratoma y dos con Linfangioma, 11 presentaron varicosidades, 12 

manifestaron alteraciones óseas como escoliosis en 4 y asimetria en 12; ninguno 

presentó alteraciones de la marcha. las alteraciones de tejidas blandos se 

presentaron en 11 pacientes y se manifestaron como aumento de volumen, todos 

fueron enviados a interconsultas a los servicios de ortopedia, ·vascular. 

rehabilitación y cirugia, el tratamiento fue vendas compresivas en dos pacientes, 

plantillas en tres pacientes, ortesis en un paciente y ~oS pacientes con 

angioqueratoma se les administro crioterapicl. -

RESULTADOS DEL SINDROME DE STURGE WEBER 

Se encontraron 12 pacientes con diagnóstico de Sturge-Weber en los cuales 

predominó el sexo femenino (9), 5 pacientes acudieron a consulta de primera vez 

en el primer año de vida y solo uno después de los 18 años, en los 12 la lesión 

iniciat fue una mancha eritematosa congénita, la topografia más frecuente fue la 

hemicara izquierda solo un paciente manifestó involucro bilateral, el nevo flameo 

se presentó en todos los casos, en relación a las alteraciones oftalmológicas se 

presentaron únicamente en 4, todos con glaucoma, 3 con megalocornea y 1 

paciente can 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 

cráneo, TAC y EEG, así como interconsultas a los servicios de oftalmologfa y 

neurología. Los resultados de los exámenes de gabinete reportaron 2 Rx de 

cráneo normales y en 10 no se refirió 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 síndromes vasculares 

Ecia~-s------- ~~- 30 d~-;-- _ ====-:z ==---~~=--= -~~-'Y~:; -~~O ·-- -~~ o~Oo/o 
-------~-- ~___:1_2_~~_,;;~s_ -----~2----·_!5 ____ 3º-.oQ~".':o2 ?_ -~1-·~º--
t---------l~1=3_,a~2=4~rn~e=se=sc ___ ~ ----º-------- _O.Oºlo. -_. O 0.0°/o 
/------------ 2 a 4 añ9:!____~~ ___ 2 -·---- _!9.0% ¡;, ____ O _ _______Q_,_0°/o 

14 a 6 años ·1( 1 ~~ -;¿.; 3 25.0°/o 

1----------!6"'-"a'-8"'-"a"-'ñ'os f:f 3 15.0% "i 8.3°/o 
1-----------!"8_,a,_,_10'°-'a"-ñ"'o_,,s~-----1$ ____ 3 __ . _ _!?...:!?~ ~ _-___ 1 ___ --~3º/o __ 

10 a 12 años rn O __ 0.0% .:_ 1 8.3°/o 

12 a 14 años ~ O 0_0% O O.Q~ 
t---------1-14 a 16 años ~ 1 5.0% o o.q~ 

~::::::::::::::::::::::::::::::::_·•:~ª=,=:~:~~=-0=a5~rlos ~ 2 ~~o°.,:º ~ o ~:~~: 

To~rafia Extremidad inferior ~ 14 

Extremidad su~='~;º~'-P-a--~ª~--l---+-':-1'1-----+-------l 
Toraco abdominal 6 ·" 
Piel cabelluda 2 l{I 

r---------+C~u=e~llo~ _____ _..,,1 __ ~2~---+--~~- -------!---------+ 
~-------~c~ª~'ª=-------~~--~--~--~"U------~----~ 

Hem1ca_@__ ___ !-- ~==! IJU Mucosa oral 
Cuello 
Tronco ES. El 
Piel cabel!__u_d_? __ ~ ~ -

Observación Derecho :~ 11 ., 8 

lz uie_rdo -----~'J..=i---=9--+---e-1---~3~-+-----j 
Bilateral ~ J 
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Malformaciones 
~F?ll_a_r_e_~---

A~g1qquer~torna 

Linfangioma 

12 

o -
o 

i 
1 

Iteraciones de =a =c--=-im ~ 1 

""e=·~id=o=s~b='=ª~n=do=s-----+~=~~:-e-n-lo_d_e_v_o~~rne~--~-;---H--------t 

'°'Iteraciones ~~ 4 1 ~º-tt_ª_'m_o_lóa-ica_s ___ +~~,~~eo~nu-.:-,:o-m_:_rn_e_a ____ ""' ~--~~~--+----------< 
Buftalmos _ 

!Alteraciones SNC 

¡-----u--
Exámenes de 

abinete 

Con 
Sin 
Convulsiones 
Retraso mental 
Alt. de la marcha 

Rx de cráneo 
TAC 
EEG 

o 5 
o 7 
o 4 

o i[\ 1 
o '.>! o 

o 

1 

==j o 
o 
o .--~--~,=====:===~~----~ 

o 
o 
o 

12 ·4 12 

12 
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12 

TESIS CON~ ~- --7 
FALLA DE ORIGEN f 

96 



--º- -~--

~- --- _ _(:c;_o~~ª----"' j _ --~t~~ -~l 
Fuente: Registros climcos del Serv1c10 de Dermatología Pechátnca del C.D.P. 
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Gráfica 11 

Gráfica 11• 

Matfomiaciones 
capilares 

Sindrorne de Klippel - Trenaunay 
N= 20 

Malfa<maciones Altt.>raciones 65eas Atleraciones de le11dos 
blandos 

Fuente: Registros ciinicos del Servicio de Dermatologla pediátrica del C.D.P. 

Sindrome de Sturge - Weber 
N=12 

M<.>galocornia 

Aneraoones oltalrnolOg•cas 

Fuente Registros clintcos del Serv1c10 de Oennatologia ped1átnca del C.D.P. 
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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 lesión inicial fueron múltiples 

manchas eritematosas congénitas. Los pacientes presentaban una dermatosis 

diseminada constituida por neoformaciones rojo-vinoso, cuyo tamaño va de 2 mm 

hasta 1cm de diámetro, se solicitaron USG o TAC abdominal las cuales fueron 

reportadas como aparentemente normales. 

Tabla 13 Hemangiomatos(s neonatal benigna 

Sexo Femenino Masculino 
Edad 4 meses 2 meses 
Edad de inicio Conaénito Conaénito 
Lesión inicial Múltioles manchas Múltioles manchas 

Topograf!_ª----------t---~D~í~se~m=ín~a~d~ª~----- Diseminada 
Neoformaciones Neoformaciones 

Morfología semiesféricas de 0.2 a 1.0 semiesféricas de 0.2 a 1.0 

-----~~~9v1no~~-------+-c~m=-~'º~··~º~v~í~n~o~so~----~ 

Exámenes de gabinete 
USG o TAC de abdomen USG o TAC de abdomen 

Resultados Normales Normales 
Fuente. Registros climcos del Serv1c10 de Dermatolog1a Pechátnca del C.D.P. 

98 



Anonnalidades vasculares y sfndromes asociados 

RESULTADOS DE FACOMATOSIS PIGMENTO VASCULAR 

De los 37 pacientes con anormalidades vasculares se encontró 1pacientes con 

facomatosis pigmento vascular. del sexo masculino~ de 17 días de edad. el inicio 

fue congénito, las lesiones iniciales fueron manchas eritematosas El paciente 

presentaba una dermatosis diseminada constituida por múltiples malformaciones 

planas eritemato-violáceas. así como un hemangioma plano en cara y manchas 

mongolicas en tronco y extremidad derecha, se realizaron interconsultas a los 

servicios de oftalmología en donde se encontró melanosis conjuntiva!, asr como al 

servicio de neurologia 

Tabla 14 Facomatosis pigmento vascular 

n 
~--- ______ ---------- ~ascul!~.9.. ___ _ 

Edad 17 días 
Edad de inicio Con,.,énito 
Lesión inicial Manchas eritematosas 

~rafia ------~---- ~Disemina_da _______________ _, 

Manifestaciones cutáneas 
Malformaciones planas eritemato
violáceas. múltiples. 

'-------~----------------i-----i~M~a~n~c~h~a'--'-'m~o~ngQIJ_ca..., _________ ---J 

1 nterconsultas Oftalmologla (melanosis conjuntiva!) 
Neurolnnía 

Resultados Normales 
Fuente: Registros clínicos del Serv1c10 de Dermatologla Pechátnca 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 

síndrome de Proteus. 1 del sexo femenino y 1 del masculino. de 1 año 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 subcutáneos. ambos tenían nevo verrugoso y lipomas. Dentro de las 

alteraciones de tejidos blandos ambos tenian hipertrofia hemicorporal, 

macrodactilia, gigantismo de manos y pies y asimetría de pies. La única alteración 

esquelética encontrada fue polidactilia en 1 paciente. 1 paciente tuvo como 

complicación onicocriptosis. Ninguno presento alteraciones oculares. Se realizaron 

interconsultas a los servicios de oftalmologia, radiologia, ortopedia y neurologia. A 

todos se les solicito serie ósea. 1 paciente recibió como tratamiento por parte del 

servicio de ortopedia Ortesis. 

Tabla 15 Síndrome de Proteus 

Sex.Q__ ________ ~ Femenino -~M._a_sc~u~•~;n~º----------< 

Edad ------~~------------· -~DP------~ 
Edad de Inicie.;:> Congénito __________ Congénito __________ _ 

To~rafia Diseminada Diseminada 

Anormalidades vasculares Hemangioma plano Hemangioma plano 
--------l~iogueratoma ______ Linfang,_;o~m_a ______ __, 

Tumores subcutáneos 

Anormalidades de tejidos 
blandos 

Anormalidades esqueléticas 
Anormalidades oculares 

lnterconsultas 

Exámenes de gabinete 

Nevo verrugoso 
Lipomas 
Hipertrofia hemicorporal 
Macrodachlia 
Gigantismo de manos y pies 
Asimetria de pies 

Polidactilia 
Ni no una 
Oftalmología 
Radiología 
Ortopedia 
NeurolOQia 
Serie ósea 

Nevo verrugoso 
Lioomas 

Hipertrofia hem1corporal 
Macrodactilia 
Gigantismo de manos y pies 
Asimetria de pies 

Ninauna 
Oftalmología 
Radiologia 
Ortopedia 
Neuroloala 

Serie ósea 
Tratamiento Ortesis Ortesis 

Fuente. Registros clln1cos del Serv1~0 de Dermatologla Ped1átnca del C.D.P. 

TESIS CON 
1¡ 

. , TYí·~ r·, '.~ . ~ ... _ ~ f\"" FALLf; ,,, ._ .. ~ ,,J ·-----·----- ----- - - --~ 

100 



Anorrnalidades vasculares y slndromes asociados 

CONCLUSIÓNES 

1.- Las lesiones vasculares ocupan un 19º/o de la consulta de la clínica de 

Pediatría del Centro Dermatológico "Dr. Ladislao de la Pascua", siendo la 

primera causa de asistencia a la misma. 

2.- Las neoformaciones vasculares se presentan en el 71.7º/o, las malformaciones 

en un 24.9°/o y las mixtas en un 3.3o/o. La propórción fue. de. 3:1, lo cual es 

compatible con lo referido en la literatura. 

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

masculino. 

4.- La edad mas frecuente de la primera consUlta fue con u_~ 65;7º".'~ en menores de 

un año seguido por el 12.5% en niños entre 12 y 24 meses. 

5.- La edad de inicio mas frecuente de las neoformaciones vasculares Íef~_rida po.r 

los padres fue desde el nacimiento en 121 pacientes (37o/o), con crecimiento a 

los pocos dias o semanas. 

6.- La edad de inicio mas frecuente de las malformaciones vascUla_res ref0~ida por 

los padres fue desde el nacimiento en 37 pacientes (11 %), ya que por 

definición las malformaciones son congénitas, sin embargo hUb~ .1·2 ~s~S en 

los que los padres refieren el inicio de la lesión al mes de ed.ad.~(3.6°/o)~: 

7 .- La topografía mas frecuentemente afectada para ambos QruPos fue la cara 

(59.3%) seguida de la región toraco-abdominal. 

8.- La mayoría de las neoformaciones presentan una coloración eritemato-violáceo 

y las malformaciones una coloración eritematosa. 

9.- El tamaño mas frecuente de las neoformaciones vasculares en base a su 

diám-etro mayor eS de 1 ·a 2 cm. 

f: TES13 CON ~ 101 
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10.- El 95.4º/o- (314) ·de ·1os'.-pacientes con .. alguna lesión .vascular no requirió 

trat~miento •. soló o_bs~rva~ió~. 

11 .- . Solo un 4.6% (15) . de los pacientes requirió algún tipo de tratamiento (6 

neoformaciones ·y 4 maÍfornl~ciO.:ies) cons.ist~rlte en:·, cirugia. ·asteroides via 

ora1o1ntra1esiana1. inteñerón, ve_rí.daj~ co-~p~~sivo;.- ras~rY m~qumaje. 

12.- La complicación mas frecuente fue la ulcerclción en 22 casos, un 6.7%. sin 

ningún riesgo mayor al presentarse las mismas, solo observadas como primer 

dato de la involución. 

13.- Las interconsultas solicitadas se realizan en los pacientes con sospecha de 

algún sindrome vascular asociado, las mas frecuentes son: radiologia. 

ortopedia, oftalmología, vascular, rehabilitación, neurología, cirugia, genética y 

exámenes de gabinete como TAC y EEG. No solicitamos interconsulta al 

servicio de Psiquiatria, aunque consideramos que por la evolución crónica y a 

veces deformante con la que cursan los pacientes, debe ser tomada muy en 

cuenta. 

14.- Los síndromes vasculares asociados con las malformaciones fueron: 

Síndrome de Klippel-Tranaunay en' un 55%, Síndrome de Sturge-Weber en 

35°/o, Síndrome de Proteus en 5o/o y Facomatosis pigmento Vascular en un 3%. 

15

.-n~~=:~:;0p:~i:~~~~:ti rás·~~~~6~=~~~t~~¡:;:~~z~¡ofr~~~á~t::p~:::::.· =~ 
un so/o. No ~uVinlos p~~ie'1teS ~On .SirldíC)rlí·e d8 KaSabach-M-errit. 

16.- Las aso~i~:~~ci~es :: ~.~-~,~~,~~~a·n~~~, · · d~~-· · stndrome de Klippel-Trenaunay 

rep~~adas "eii' !? lit~ra~~?ª.- como mas frecuentes coincidieron con nuestra 

r 'l'ES1S CON ¡ 
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casuística, siendo: malformaciones vasculares. alteraciones ósea. y 

alteraciones de tejidos blandos. 

17.- El sindrOme de Sturge-Weber tiene como complicación mas frecuente las 

alteraciones oculares con glaucoma en 4 pacientes. megalocornea en 3 

pacientes y 1 paciente con buftalmos, seguidas por las alteraciones 

neurológicas en 5 pacientes. 

18.- Solo se reportó un paciente con Facomatosis pigmento vascular, con las 

alteraciones tipicas cutáneo-vasculares-óseas reportadas en Ja literatura. 

19.- Tenemos 2 pacientes con Síndrome de Proteus con la triada caracteristica de 

hemangioma plano, gigantismo de manos y pies y hemihipertrofiS corpO~al, sin 

retraso mental y sin alteraciones oftalmológicas. Reporta·m~s: un éa~o con 

polidactilia. 

20.- No encontramos hemangiomatosis neonatal difusa , co~ alt~r8cioneS 
viscerales, solo dos casos de hemangiomatosis neor.i_St~I b~~r:'Í9!1ª con 

involucro cutáneo, con evolución satisfactoria. 

21.- Consideramos que esta revisión ha sido de gran utilidad para cOnocer los 

datos clínicos Y. epidemiológicos de las lesiones vasculare~ y ios sfndromes 

asociados~-

22.- Fue útil_ para·- recOnocer que no 'todos· ~os ex.pedienies recaban los datos 

necesarios pa·ra hacer un mejor análisis de' los casos. 

23.- Se anexa en eSta tesis el formato especial para __ el estudio adecuado de todos 

los pacientes con algún tipo de lesión vascular. (anexo 1) 

- "L_LA DE ORIGEN ¡1º3 
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24.- Es necesario identifiCar adecuadamente las lesiones vasculares para explicar 

correctamente a -los padres la evolUción de las mismas. así como para evitar 

tratamientos innecesarios o costosos. 

'J'F~IS C:ON 
104 
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ANEXO 1 

CLINICA DE DERMATOLOG(A PEDIATRICA 

CENTRO DERMATOLÓGICO "DR. LADISLAO DE LA PASCUA" 

HISTORIA CLINICA PARA PACIENTES CON LESIONES VASCULARES 

~~~~~~- d_e_e_x_p_e_d_ie_n_te_-::_-::_-::_-::_-::_-::_-::_-::_-_-::_-::_-::_-::_-::_-_-::_-::_-::_-________ Fecha -------
Edad. __________ _ Sexo _______ Tel.-----------

EDAD DE INICIO.---------------------------

LESION INICIAL 

Lesión 

Color 
Topografía ________________________________ _ 

Tamaño _____________ en mm 

Evolución (Crecimiento)---------------------------

TOPOGRAFIA 

Lesión única Lesión múltiple 

Segmento afectado-----------------------------

Derecho ____ ,. izquierdo ____ _ bilateral------

MORFOLOGÍA 

Neoformación ------malformación· -------

Eritematoso eritem.ato-violáceo ------- violáceo ------

Tamaño en mm (Diámetro mayor) --------
Forma: Plana hemiesférica ____ _ Sin forma------
Superficie: lisa ______ rugosa-------

COMPLICACIONES 

Ulceración ----- Hemorragia------ Infección 

[;; TESIS CON 
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INVOLUCIÓN ( S/N) 

Atrofia Blanda Piel redundante ____ Telangiectasias 
Descripción en detalle---------------------------

MALFORMACIONES VASCULARES (S/N) 

Hemangioma plano ____ Angioqueratoma ____ Linfangioma ___ _ 
Mancha mongólica Varicosidades ------
Descripción en detalle --------------------------

TUMORES SUBCUTÁNEAS (S/N) 

Nevo verrugoso ____ _ Lipomas 
Descripción en detalle---------------------------

ALTERACIONES OSEAS (S/N) 

Escoliosis __ Asimetría Alteración de la marcha Polidactilia 
Descripción en detalle --------------------------

AL TERAC/ONES DE TEJIDOS BLANDOS (S/N) 
Aumento de volumen Hipertrofia hemicorporal Macrodactilia 
Gigantismo de manos y pies Asimetría de pies ---

Descripción en detalle ---------------------------

ALTERACIONES DE SISTEMA NERVIOSO CENTRAL (S/N) 

Convulsiones tipo ---------~------------
Retraso mental ____ _ 

INTERCONSUL TAS (marque con una X) 

Oftalmologia Neurologia __ Ortopedia .... ,.,, Rehabilitación ____ _ 
Vascular------ Cirugía Genética:-- · 

EXAMENENES DE LABORATORIO Y GABINETE. 

Bh Tiempos ___ _ 

Radiología (especificar que tipo de RX) ~=~----------------
USG TAC EEG 

Diagnóstico inicial 

Tratamiento 
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