Actualizacion

a. Servicio de Radiologia
Intervencionista.
Hospital de Pediatria
“Dr. Prof. Juan P.
Garrahan”. Buenos
Aires, Argentina.

Correspondencia:
Dr. Sergio Sierre:
sergio.sierre@usa.net

Financiamiento:
Ninguno

Conflicto de intereses:
Ninguno que declarar.

Recibido: 13-7-2015
Aceptado: 6-8-2015

Arch Argent Pediatr 2016;114(2):167-176 / 167

Malformaciones vasculares: actualizacion en
diagndstico por imagenes y tratamiento
Vascular malformations: an update on imaging and treatment

Dr. Sergio Sierre®, Dr. Dario Teplisky® y Dr. José Lipsich®

RESUMEN

Las malformaciones vasculares componen un
amplio y heterogéneo espectro de lesiones, que
frecuentemente se presentan como un desafio
diagndstico y terapéutico para el pediatra. El
uso de una nomenclatura inadecuada durante
mucho tiempo ha llevado a confusién. Dado
que el tratamiento de esta patologia depende de
cada tipo de malformacién vascular, su correcta
clasificacion e identificacién es crucial.

El objetivo es brindar la informacion necesaria
sobre la clasificacion y denominacién actual de
las malformaciones vasculares y los conceptos
basicos sobre las herramientas disponibles para
el diagndstico y tratamiento de esta compleja
patologia.

Palabras clave: malformaciones vasculares,
diagnéstico, anomalias linfiticas, malformacion
arteriovenosa, escleroterapia, embolizacién
terapéutica.
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INTRODUCCION

Las anomalias vasculares
incluyen tumores y malformaciones
vasculares. Llamadas con frecuencia,
en forma incorrecta, “angiomas” o
“hemangiomas”, comprenden un
amplio espectro de lesiones, que
van desde una simple “marca de
nacimiento” hasta entidades que
ponen en riesgo la vida del
paciente. Generalmente, afectan a
recién nacidos, nifios pequefios y
adultos jévenes. Son alteraciones
difusas o localizadas del desarrollo
embriol6gico del sistema vascular y
pueden involucrar cualquier territorio
corporal. Se originan entre la cuarta y
la décima semana de vida intrauterina.
Estan presentes desde el nacimiento,
aunque pueden no ser evidentes hasta
semanas, meses o afios después.'*

CLASIFICACION
A pesar de multiples esfuerzos
en la difusién y la utilizaciéon de una

clasificacion estandar, la nomenclatura

y terminologia sigue siendo confusa

para el pediatra general.*’

Los términos “hemangioma” o
“angioma” se utilizan con frecuencia
en la practica clinica habitual para
referirse a malformaciones vasculares
y/o tumores vasculares por igual,
a pesar de su diferente etiologia,
evolucién natural y tratamiento.

En 1982, Mulliken y Glowacki,
describieron la clasificacién mas
aceptada, que es la base para la
denominacién y el estudio de
estas lesiones. Es una clasificaciéon
biolégica, basada en la existencia de
proliferacién celular, caracteristicas
histoldgicas y hallazgos clinicos.®

Dicha clasificacién divide estas
anomalias en tumores y malformacio-
nes vasculares.

* Tumores vasculares: los hemangio-
mas son los mas frecuentes. Son tu-
mores benignos que pueden no ser
evidentes al nacer y presentan proli-
feracion celular aumentada e hiper-
plasia, caracterizados por una etapa
temprana de proliferacién y una eta-
pa de involucién posterior.>%

* Malformaciones vasculares: estan
presentes al nacer. Se caracterizan
por presentar canales vasculares
displasicos, con proliferaciéon
celular normal. Crecen
acompafando el crecimiento del
nifio y no presentan involucién
espontanea. Se subdividen segiin
el canal vascular afectado en
arteriales, venosas, linfaticas y
capilares, o presentarse en forma
combinada. Las particularidades
clinicas de cada una de ellas
definen su presentacion,
seguimiento y tratamiento
especifico.>*#
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En 1993, Jackson y cols., propusieron una
clasificacion radiolégica basada en el flujo y la
hemodinamia. Las dividieron en alto flujo (fistula
arteriovenosa, malformacién arteriovenosa) y
bajo flujo (malformaciones capilares, venosas,
linfaticas).’

Toda malformacién vascular que presente un
canal arterial involucrado serd de “alto flujo” y
toda malformacién que no lo tenga sera de “bajo
ﬂujo’/ .2,7-'10

En 1996, la International Society for the Study
of Vascular Anomalies (ISSVA) acepté y expandid
esta clasificacion, que es la mas utilizada en la
actualidad.

Conceptualmente, la ISSVA defini6 dos tipos
de anomalias, las malformaciones vasculares (que
serdn analizadas en este articulo) y los tumores
vasculares (el mas frecuente es el hemangioma)
(Tabla 1).

En 2014, la ISSVA ampli6 esta clasificacion
en funcién de las permanentes investigaciones
y actualizaciones en el tema." Se mantiene la
divisién de las malformaciones vasculares en
simples y combinadas, y se incorpora, entre otras,
una seccion relacionada con la asociacién con
otras anomalias y sindromes (Tabla 2). Esta nueva
clasificacion se encuentra disponible on line, en
inglés, en el sitio web www.issva.org.

EVALUACION CLINICA

En la préctica, existen malformaciones vas-
culares con un curso clinico tipico, caracteristi-
cas claras al momento del examen fisico y que no
requieren estudios por imagenes para su diag-
nostico, mientras que otras son lesiones atipicas,
profundas, cubiertas de piel normal o que com-
prometen estructuras vitales en las que el diag-
nostico clinico es poco claro o insuficiente. Los
estudios por imdgenes son fundamentales para
un diagndstico preciso, para la decisién terapéu-
tica especifica y para comunicar a los padres el
prondstico de la enfermedad.

Los avances cientificos y tecnolégicos en
el campo del diagnéstico por imégenes, la
cirugia y la radiologia intervencionista en estos
afios permiten contar con multiples recursos
para el diagnéstico y tratamiento de estas
malformaciones.

En este articulo, nos focalizaremos en las
herramientas actualmente disponibles para
el diagnéstico y tratamiento de esta compleja
patologia.

MALFORMACIONES VASCULARES
EN LA INFANCIA

Son defectos localizados del desarrollo
vascular, que basicamente se clasifican

TasLa 1. Clasificacién de las malformaciones vasculares / International Society for the Study of Vascular Anomalies, 1996

Tumores vasculares

Malformaciones vasculares

Hemangiomas y otros Simples Combinadas
Capilares Fistula arteriovenosa
Linféticas Malformacién arteriovenosa
Venosas Malformacién capilar-venosa, capilar-venolinfatica.
Arteriales Malformacién venolinfatica, capilar-venolinfatica

Malformacién capilar-linfatica-arteriovenosa

TaBLA 2. Asociacion de malformaciones vasculares con otras anomalias

Klippel Trenaunay: MC + MV y/o ML + sobrecrecimiento de los miembros

Parkes-Weber: MC + FAV + sobre crecimento de los miembros

Servelle-Martorell: MV en los miembros + sobrecrecimiento 6seo

Sturge-Weber: facial + MC leptomeningea + anomalias oculares + sobrecrecimiento de partes blandas y/o hueso

Mafucci: MV + hemangioma + encondromatosis
Macrocefalia-MC: MC + megalencefalia + polimicrogiria

CLOVES: MC + MV + ML + /- MAV + sobrecrecimiento lipomatoso congénito

Proteus: MC + MV y/o ML + sobrecrecimiento somatico asimétrico

Bannayan-Riley-Ruvalcaba: MAV + MV + macrocefalia + sobrecremiento lipomatoso

MC: malformacién capilar; MV: malformacién venosa; ML: malformacién linfatica; FAV: fistula arteriovenosa;
MAV: malformacién arteriovenosa; CLOVES (de acuerdo con su acrénimo en inglés): congenital, lipomatous, overgrowth, vascular
malformations, epidermal nevi and spinal/skeletal anomalies and/or scoliosis.
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de acuerdo con el tipo de canal que afectan Ficura 1. Malformacion venosa
(arteriales, capilares, venosas y linfaticas) y con
su hemodinamia en malformaciones de alto flujo A

y de bajo flujo."?#!

En su evolucién, pueden crecer acompafiando
el crecimiento del paciente; no desaparecen ni
involucionan nunca. Muchas de ellas se ponen
de manifiesto en la pubertad, dado que presentan
receptores hormonales que las hacen sensibles a
las variaciones de estrégeno y testosterona.''!?

Malformaciones de bajo flujo
Malformaciones venosas

Son las mas frecuentes. Presentan un
desarrollo anormal de la pared de la vena
afectada, que altera su funcionalidad. Los
canales afectados se dilatan progresivamente
y esto resulta en estasis sanguinea, que lleva a
trombosis, inflamacién y dolor. Con frecuencia,
las malformaciones venosas (MV) presentan ciclos
de trombosis localizada espontanea y trombolisis.
Algunos trombos persistentes pueden calcificarse,
con formacién de flebolitos, caracteristicos de Paciente de 6 afios portador de una malformacién venosa en
estas lesiones. 371112 el labio superior.

Generalmente, aparecen de forma solitaria,
con preferencia en el drea cervicofacial, en las
extremidades y en el tronco.

Clinica

La presentacion clinica es muy variable. Las
superficiales son lesiones blandas, azuladas,
compresibles y no pulsatiles; pueden ser planas,
con leve elevacion o marcadamente exofiticas
(Figura 1).

Ecografia, corte longitudinal, a nivel del labio. Se observa
un patrén heterogéneo, con presencia de un flebolito en su

Pueden ser localizadas, definidas o extensas interior (flecha).
y difusas e infiltrantes. Con la palpacién, es
frecuente encontrar una formacién compresible, C.

a veces dolorosa, en especial cuando presenta
codgulos de apariciéon reciente o flebolitos.
Muchas veces, el dolor es espontaneo,
particularmente en relacién con la aparicion de
coagulos intralesionales.?*!>13

Pueden aumentar de tamafio segtn la
posicién del paciente (ejemplo: cabeza abajo en
las lesiones cervicofaciales), con las maniobras
de Valsalva, durante el llanto en los lactantes o
con la compresion. Pueden hacerlo sibitamente
después de resecciones quirdrgicas incompletas,
biopsias, traumatismos y/o infecciones.®'® En
algunos casos, se atribuye el dolor al compromiso
de alguna articulacién, tendén o mtsculo.
Puede también empeorar durante los periodos Resonancia magnética del mismo paciente, en secuencia

1315 (T . . o .
menstruales o la pubertad'>" (Figura 2). axial T2, que muestra una imagen hiperintensa a nivel del
Las MV extensas pueden presentar labio, caracteristica de estas lesiones.
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una coagulacién intravascular localizada,
por la trombosis intralesional mencionada;
se manifiestan con hipofibrinogenemia y con
dimeros D elevados. Es importante contar con
parametros bdsicos de coagulacion del paciente
antes de cualquier intervencién.'>'*"

Las MV se pueden asociar a otras condiciones
clinicas. El sindrome de Klippel Trenaunay
presenta caracteristicamente malformaciones
capilares, malformaciones venosas y linfaticas
(macro- y/o microquisticas) e hipertrofia de
los tejidos blandos y 6seos. Por lo general,
afectan a los miembros inferiores; en ocasiones,
pueden ser bilaterales o afectar a los miembros
superiores.!0!>18

Evaluacion por imdgenes

En general, para todas las anomalias
vasculares, la ecografia doppler y la resonancia
magnética (RM) son los métodos de preferencia
para la correcta y completa evaluaciéon y
seguimiento de los pacientes.

Con relacion a las MV, la evaluacion inicial
es clinica. Las lesiones de menor tamano,
superficiales, en las que el diagnéstico es claro
pueden no necesitar estudios por imagenes; no
obstante, la mayoria de los pacientes requeriran,
al menos, una ecografia doppler.

Ecografia: Se pueden identificar dos
patrones. Uno es cavitario (el més frecuente),
en el que se observan imédgenes heterogéneas,
con ecogenicidad mixta. Se pueden encontrar
flebolitos, que refuerzan el diagndstico de
malformacién venosa. El otro es un patrén
displasico, con multiples dilataciones venosas
tortuosas que infiltran la grasa subcutanea, los
musculos, los tendones y los tejidos vecinos'®*"
(Figura 1). Estas son lesiones de bajo flujo, por
lo que con ecografia doppler se puede constatar
flujo venoso monofésico de baja velocidad o
directamente no observarse flujo dentro de la
malformacion. A veces, el flujo puede observarse
al realizar maniobras de Valsalva o compresion
(Figura 2).

Resonancia magnética: Permite evaluar la
extension y relacion con los érganos y estructuras
adyacentes. Las secuencias recomendadas
incluyen imagenes ponderadas en T1 (pre-y
poscontraste) y T2, con saturacién grasa. Las
imagenes, clasicamente, pueden presentar
sefial intermedia en T1 e hiperintensidad en
T2 en relacién con su contenido o la presencia
de hemorragia o trombosis. La inyeccion de
gadolinio permite observar un refuerzo difuso

de los canales venosos, a diferencia de las
malformaciones linfaticas, que no presentan, por
lo general, este tipo de realce. En las secuencias
ponderadas en T2, los flebolitos aparecen como
areas focales de hipointensidad.'*'*-%

FIGURA 2. Malformacién venosa

A.

Paciente de 13 afios portadora de una extensa malformacién
venosa en el miembro inferior izquierdo (paciente en
dectbito ventral).

B.

Ecografia doppler de la regién del muslo, que muestra un
patrén cavitario, sin flujo en su interior.

C.

Resonancia magnética, secuencia sagital T2 de la rodilla
izquierda, que muestra una sefial hiperintensa generada por
la malformacién venosa, que compromete en forma difusa la
region periarticular e intraarticular.
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Arteriografia: No estd indicada.

Flebografia percutdnea: En caso de que
la lesién requiera tratamiento, es el método
por imédgenes de eleccién para conocer la
hemodinamia y angioarquitectura de la
malformacién. Este procedimiento, invasivo,
se reserva como paso inmediato previo
a la realizacién de un eventual tratamiento
percutaneo.

Tratamiento

Las lesiones pequeias, asintomaticas pueden
manejarse de forma conservadora. Las medias
de compresién pueden utilizarse en pacientes
con compromiso de los miembros. La indicacion
principal de tratamiento es el dolor. En otros casos,
estd indicado el tratamiento en ausencia de dolor,
cuando hay compromiso articular, incapacidad
funcional o razones estéticas*!'*17*!

No se ha encontrado un tratamiento médico
eficaz. Los inhibidores de la angiogénesis han
demostrado efectividad clinica en estudios en
desarrollo.”

En los pacientes portadores de malformaciones
venosas extensas, se debe estudiar en profundidad
la coagulacién. La alteracién de la pared muscular
de la vena malformada genera estasis sanguinea
y lleva a la formacién de trombos. Se puede
desarrollar, en algunos casos, una coagulacién
intravascular localizada (CIL), que se traduce
en aumento de los dimeros D y disminucién del
fibrin6égeno.

En los centros de referencia, la CIL se trata
con heparina de bajo peso molecular. Hasta
no resolver este proceso, estd contraindicado
el tratamiento esclerosante, debido al riesgo
de convertir una CIL en una coagulacién
intravascular generalizada.'>**

El tratamiento esclerosante es, en la actualidad,
el que proporciona los mejores resultados. Se
realiza en la sala de Radiologia Intervencionista,
habitualmente bajo anestesia general y estricto
monitoreo de pardmetros vitales. El tratamiento
percutdneo consiste en la inyeccién de agentes
esclerosantes (tetradecil sulfato de sodio, etanol,
bleomicina, entre los mas frecuentes), que dafian
el endotelio con la consecuente generacién de
inflamacién y fibrosis.>”'*!*” Muchas veces el
tratamiento es combinado con procedimientos
quirdrgicos complementarios

En los nifios con extensas malformaciones
de cabeza y cuello que involucren la via aérea,
es necesario considerar la realizacién de una
traqueostomia previa al tratamiento esclerosante

o la intubacién por 48/72 h en asistencia
respiratoria mecénica, luego del procedimiento,
debido a que el proceso inflamatorio posterior
puede comprimir la via aérea. En cualquiera
de estos casos, el abordaje del tratamiento es
multidisciplinario.?*

Malformaciones linfaticas

Son el segundo tipo de malformacién
maés frecuente. Consisten en sacos linfaticos
secuestrados y dilatados, sin comunicacién con
el sistema linfatico periférico. Aparecen en ambos
sexos por igual. Existen formas macroquisticas,
microquisticas, combinadas y mixtas.>”*

A pesar de miiltiples definiciones ambiguas,
se considera como macroquistica cuando la lesién
puede ser exitosamente aspirada (serd luego
esclerosada), lo que ocasiona una disminucion del
tamafo de la lesion. Esto es mds complejo en las
lesiones microquisticas.>*'

La localizaciéon mas frecuente es en la cabeza y
el cuello (70%-80%), comtinmente en el tridngulo
cervical posterior'*? (Figura 3).

El 20% restante se puede encontrar en la
region axilar, mediastino superior, mesenterio,
retroperitoneo, pelvis y miembros inferiores.
Pueden asociarse a sindromes, como el Turner,
Noonan, pterigium mdltiple, y a algunas
trisomias.'®

Clinica

La mayoria se detecta hacia los dos afos
de vida, aunque pueden aparecer en el recién
nacido e, incluso, ser diagnosticadas por
ecografia prenatal.?*” Se manifiestan como
tumoraciones palpables, de consistencia blanda,
con temperatura similar al resto de la piel. El
aspecto clinico es variable y depende del tamafio
y, sobre todo, de la localizacién y la profundidad
de la malformacion. En su historia natural, suelen
crecer acompanando el crecimiento del paciente.
Pueden aumentar su tamafo y sintomatologia
asociada durante la adolescencia, probablemente
en relacién con los receptores hormonales que
presentan estas lesiones.?

En términos generales, pueden presentar cambios
de coloracién de la piel y/o pequenias vesiculas, que
son caracteristicas, o, incluso, piel sana.

El aumento repentino de volumen puede deber-
se a una infeccién o a una hemorragia intraquistica.
Las lesiones sobreinfectadas aparecen como masas
tensas, calientes y eritematosas; en estos casos esta
indicado el tratamiento antibiético empirico.”” La
hemorragia intraquistica es menos frecuente, aun-
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que puede aparecer secundaria a un traumatismo
o suceder de manera espontanea. La lesién aparece
aumentada de tamafo stbitamente, con cambio de
coloracién y equimosis y, en algunos casos, los me-
nos, con aumento de temperatura local.

Evaluacion por imdgenes

Ecografia: En las lesiones macroquisticas,
se observan miltiples imagenes quisticas de
diferentes tamafos, separadas por septos
ecogénicos. En caso de sangrado, se observan

FiGURra 3. Malformacién linfitica

imagenes quisticas ecogénicas o con niveles
liquidos (Figura 3).

Las lesiones microquisticas se presentan como
imagenes ecogénicas, de limites poco definidos.
En las lesiones mixtas, encontramos imagenes
quisticas dentro de un area ecogénica. No se
observa flujo en el interior de las formaciones
quisticas, aunque se puede evidenciar
vascularizacién en los septos que las separan.
Las lesiones microquisticas no tienen flujo.'*"**

Resonancia magnética: Permite evaluar la

A.

Paciente de 18 meses portador de una extensa malformacion
linfética de tipo mixto, que compromete la regién
cervicofacial y, particularmente, la lengua.

Ecografia, corte sagital a nivel del cuello, que muestra el
patron tipico de la malformacién linfatica macroquistica. Se
identifican quistes de gran tamafio con contenido liquido
(linfa) y finas paredes.

NAQ=3
18.0x18.0¢cm
192:304(NW)
0.90.6mm/Smm

+ 1%0. 6nn)/Snn
ine 4:41

171 52
DI=1:-33.0(-30%7R
24.4,-10.0,71.3

Resonancia magnética, secuencia axial y sagital T2 del
cuello, respectivamente, en la que se observa franca
hiperintensidad producto del alto contenido proteico de los
quistes, con presencia de multiples tabiques.
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extension, la profundidad y la relaciéon con las
estructuras adyacentes, conocer la extension
hacia el térax y el compromiso de la via aérea
en las malformaciones de la cabeza y el cuello.
Las lesiones macroquisticas presentan contenido
hiperintenso en las secuencias T2 y de baja
intensidad en las secuencias T1, con refuerzo
poscontraste de los tabiques. Las lesiones
microquisticas, en general, se presentan como
areas homogéneamente hiperintensas en las
secuencias T2.4101620

Tratamiento

El tratamiento médico con drogas antiangio-
génicas, tales como rapamicina o sirolimus, ha
demostrado eficacia en malformaciones muy ex-
tensas, difusas, particularmente en neonatos con
extensas lesiones cervicofaciales. En la actualidad,
distintos protocolos estan en desarrollo y sus re-
sultados son promisorios en estas indicaciones
precisas.”> En muchos casos, esta terapéutica sue-
le asociarse al tratamiento percutdneo de lesiones
macroquisticas o, incluso, a la reseccion quirtrgi-
ca complementaria.?>?

El tratamiento con otras drogas, como el
sildenafil, no ha mostrado eficacia ni seguridad
en esta indicacién.”

La escleroterapia suele estar indicada como
primera opcién terapéutica en los pacientes que
presentan lesiones macroquisticas.*”'*!173 Se
realiza en la sala de Radiologia Intervencionista,
bajo anestesia general. En los casos de
malformaciones que comprometen la via aérea,
se deben considerar las mismas precauciones que
se mencionaron con las MV.

Los agentes esclerosantes més utilizados
son el tetradecil sulfato sédico, la doxiciclina y
el alcohol para las lesiones macroquisticas. La
bleomicina ha demostrado resultados aceptables
en el tratamiento de las malformaciones
microquisticas.>*741

En algunos casos, es necesario complementar
el tratamiento con la reseccién quirtrgica de las
lesiones remanentes. %4173

Malformaciones capilares

El término “malformacién capilar” (MC) se
utiliza de forma genérica para indicar la presencia
de una “mancha vascular” en la piel més que
para describir una lesién especifica. La lesion
comunmente llamada nevus flammeus o mancha
en vino de Oporto es el tipo més reconocido de
MC. Dentro de este término, se engloba también
otro tipo de lesiones cutaneo-vasculares, como las

telangiectasias y méaculas hiperqueratdsicas.'”?!

Las MC afectan los vasos de la red capilar de
la piel y las membranas mucosas, compuestas por
capilares ectédsicos de la dermis, que aumentan de
tamano con la edad. Con frecuencia, se asocian
a hipertrofia focal 6sea y de las partes blandas
subyacentes.

Las MC pueden ser dnicas y aisladas, y
pueden producir compromiso estético grave.
También pueden constituir una expresion de
enfermedad extracutdnea. Estan presentes al
nacer y no existen diferencias en su presentacion
de acuerdo con el sexo. A menudo, se localizan en
la cabeza y el cuello, aunque también en el tronco
y las extremidades.>'8!%

Con frecuencia, pueden hallarse combinadas
con otras malformaciones (malformaciones
venocapilares, arteriovenosas-capilares, linfatico-
capilares) y, mas atin, pueden ser un componente
de anomalias mas complejas, como el sindrome
de Sturge-Weber, el sindrome de Parkes-Weber,
el complejo macrocefalia-MC o la hemorragia
telangiectasia hereditaria.''3%>* En el sindrome
de Sturge-Weber, la MC afecta principalmente,
pero no de manera exclusiva, el parpado superior
y la region supraorbitaria, y se asocia, con
frecuencia, a la aparicién de convulsiones.*

En relacién con las imagenes, la ecografia
y la RM solo demuestran un engrosamiento
inespecifico de la dermis, ocasionalmente
extendido al tejido celular subcutdneo."*'® En
pacientes con sospecha de sindrome de Sturge-
Weber, la RM es el estudio de eleccién. La RM
de cerebro con contraste endovenoso mostrara,
entre otros hallazgos, la presencia de hipertrofia
de partes blandas y del hueso adyacente, &reas de
atrofia cerebral focal, refuerzo y engrosamiento
leptomeningeo, como también las tipicas
calcificaciones intracerebrales.?*

La tnica alternativa terapéutica para las MC,
muchas veces efectiva, es el uso del laser. Entre
los distintos tipos de laseres existentes, se sugiere
que el de colorante pulsado (pulse dye laser;
PDL, por sus siglas en inglés) es el estindar de
tratamiento, particularmente en nifios.>**

Malformaciones de alto flujo
Malformaciones arteriovenosas

En este grupo, se reconocen, sobre todo, dos
anomalias, las malformaciones y las fistulas
arteriovenosas.>”!!

Las malformaciones arteriovenosas (MAV)
son las potencialmente mas agresivas. Pueden
definirse como lesiones en cuya estructura se
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reconocen comunicaciones anormales entre
arterias y venas, caracterizadas por la ausencia
de red capilar. Estas comunicaciones anormales
conforman el “nido” de la malformacién. Son las
malformaciones menos frecuentes y de prondstico
menos predecible, en relacion con las dificultades
que suele presentar su tratamiento.>”?*

Estan presentes al nacer y suelen ser
asintomaticas durante afios. Se pueden poner en
evidencia debido a un traumatismo o durante la
pubertad con los cambios hormonales.

Clinica

La sintomatologia se relaciona con la hiper-
vascularizacién, la presencia de comunicaciones
anormales arteriovenosas (shunts), la hiperten-
sion venosa y la isquemia tisular. Pueden expre-
sarse como masas pulsatiles, generalmente, con
aumento de temperatura de la piel y frémito pal-
pable. En lesiones superficiales, suele auscultar-
se un soplo. Pueden presentar sobrecrecimiento
6seo y de partes blandas, y/o asociarse a lesiones
osteoliticas."*”!* En estadios avanzados, pueden
mostrar cambios tréficos, debido a la hipertension
venosa e isquemia distal, por robo vascular. En
algunos casos, se asocian a insuficiencia cardia-
ca congestiva debido a la sobrecarga del corazén
derecho generada por el hiperflujo de estas lesio-
nes'>¥ (Figura 4).

Evaluacion por imdgenes

Ecografia: Se observa una masa heterogénea,
poco delimitada, con dilataciones vasculares en la
masa y en la periferia. Con el examen doppler, se
reconocen NuUMerosos vasos, que muestran flujo
arterial alto, pico diastdlico alto, flujo turbulento
y flujo venoso pulsatil. !>

Resonancia magnética: Permite valorar la
anatomia vascular, la extension de la lesiéon y su
relaciéon con las estructuras adyacentes. En las
secuencias T1, se pueden reconocer estructuras
tubulares, hipointensas (fenémeno de vacio de
flujo), que, a menudo, representan las aferencias
arteriales y el nido malformativo, de alto flujo.
Particularmente en nifos, las secuencias de angio-
RM son de mucha utilidad, ya que permiten
conocer las aferencias y eferencias de la lesiéon
y constituyen una herramienta muy ttil para la
planificacion del eventual futuro procedimiento
endovascular. La RM sera de gran utilidad,
ademas, para los controles posprocedimientos
terapéuticos.?*101620

Arteriografia: Este estudio invasivo permiti-
ra reconocer el detalle preciso de la angioarqui-

tectura y hemodinamia de la malformacién, los
pediculos arteriales aferentes, el nido y el tipo de
retorno venoso, que seran vitales para planear la
terapéutica endovascular. Dado el caracter inva-
sivo de este método, habitualmente, se reserva
como paso inmediato previo al procedimiento te-
rapéutico endovascular.>”4%

Tratamiento

El tratamiento de eleccién en las MAV es
la embolizacién endovascular. Esta técnica
representa un desafio para el equipo tratante
y requiere un profundo conocimiento de las
técnicas disponibles, asi como de la anatomia
vascular de estas lesiones.

La oclusién transarterial de los vasos aferentes
que vascularizan la MAV debe ser especialmente
cuidadosa y se debe evitar la oclusién de vasos
arteriales normales que irrigan otros érganos o
tejidos. Esta oclusion debe ser indefectiblemente
intranidal.*** En el caso de que la MAYV presente
venas de drenaje predominantes de gran calibre,
el abordaje endovascular transvenoso y la
posterior oclusion de la/s vena/s de drenaje son
una alternativa terapéutica, ya que la oclusiéon
venosa ha demostrado un efecto coadyuvante en
la trombosis nidal. Existe también la posibilidad
de abordar directamente el nido malformativo,
por puncién percutdnea directa, con aguja fina.
Esto sucede en malformaciones superficiales,
que son de facil acceso por puncién directa, y
se asocia al control endovascular angiografico.
La combinacion de estas técnicas (transarterial,
transvenosa y puncién directa) también es
utilizada con frecuencia en el tratamiento de estas
malformaciones.”7404

Los agentes embolizantes més utilizados
suelen ser los agentes liquidos (etanol) y
semiliquidos (onyx, histoacryl).**

A modo de sintesis, podemos afirmar
que las malformaciones vasculares son una
entidad patoldgica rara, pero importante,
que frecuentemente requiere un tratamiento
multidisciplinario.

Los mejores resultados en estas anomalias se
obtienen con el manejo, control y seguimiento
conjunto de los diversos especialistas relacionados
con este grupo de pacientes. En nuestra préctica
diaria, es muy comun la discusién de las
decisiones diagnoésticas y terapéuticas entre
radidlogos, cirujanos generales y plasticos,
dermatdlogos, pediatras, traumatélogos,
hematdélogos, oftalmoélogos, solo por nombrar
algunos.
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Los métodos por imadgenes son un pilar
fundamental para el adecuado diagndstico de esta
patologia, sobre la cual se basaré el tratamiento
especifico. El pediatra debe estar familiarizado
con estos conceptos para poder orientar de forma
adecuada al nifio que padece esta compleja
patologia y a su familia. B
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