E - 98-745-B-10

Anomalias vasculares superficiales:
malformaciones vasculares

M. Barreau, A. Dompmartin

Las malformaciones vasculares son anomalias congénitas del desarrollo de los vasos.
Pueden producir sobre todo molestias estéticas, dolor, exudacion o hemorragia, defor-
maciones e incluso insuficiencia cardiaca en casos raros. Existen diferentes formas de
malformaciones: localizadas o sistematizadas o diseminadas en varios sectores corpo-
rales. Afectan principalmente a un tipo de vaso (capilar, vena, arteria o linfdtico), pero
también pueden ser complejas y combinadas, puramente vasculares o asociadas a otras
anomalias. La exploracion fisica recoge items fundamentales que permiten sospechar
el diagndstico en la mayoria de los casos: color, aspecto, tamario, distribucion, loca-
lizacién, palpacion, temperatura local, dolor y, por dGltimo, auscultacion. La ecografia
Doppler permite diferenciar dos grandes grupos: las malformaciones de alto y de bajo
flujo. La mayoria de ellas son esporddicas, pero algunas se transmiten genéticamente.
La clasificacion clinicorradiolégica e histopatolégica de la International Society for the
Study of Vascular Anomalies (ISSVA) es indispensable para el diagnéstico y el tratamiento
de estos pacientes. Esta clasificacion ha permitido aislar fenotipos cuya pertinencia han
confirmado los descubrimientos genéticos. Se contintia investigando para descubrir el
soporte genético de cuadros todavia no etiquetados.
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H Introduccion

Las malformaciones vasculares son anomalias del des-
arrollo de los vasos durante la vida intrauterina. Estas
malformaciones congénitas afectan a alrededor del 0,3-
0,5% de la poblacion [, A veces, se descubren més tarde,
porque evolucionan a lo largo de la vida, bajo la accién
de diversos factores (modificaciones hormonales, trauma-
tismo, etc.). La mayoria de ellas son esporadicas, pero
algunas se transmiten genéticamente /. Las malforma-
ciones vasculares pueden ser localizadas o sistematizadas
en un segmento del cuerpo o estar diseminadas por varios
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sectores corporales. Afectan principalmente a un tipo de
vaso (capilar, vena, arteria o linfatico), pero también pue-
den ser complejas y combinadas, puramente vasculares
o asociadas a otras anomalias. La clasificacion clinicorra-
diolodgica e histopatolégica de la International Society
for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA) es indis-
pensable para el diagnostico y el tratamiento de estos
pacientes ¥ 4. La exploracion fisica recoge parametros
fundamentales que permiten sospechar el diagnoéstico en
la mayoria de los casos (Cuadro 1): color (azul, rosa, rojo,
violeta), aspecto (plano, sobreelevado, vesiculoso, hiper-
queratésico), tamafio, distribuciéon (uni o multifocal),
localizacién, palpacién (firme, compresible, presencia de
un frémito, variacién en funcién de la posicion proclive
o declive), temperatura local (caliente o normal), dolory,
por altimo, auscultacién (soplo).

B Malformaciones de flujo
elevado

Malformaciones arteriovenosas

Las malformaciones de flujo elevado estan esencial-
mente representadas por las malformaciones arterioveno-
sas (MAV) y, mas raramente, por las fistulas arteriovenosas
(FAV). Las primeras son lesiones vasculares de flujo rapido
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Cuadro 1.
Exploracion fisica de las malformaciones vasculares.

Malformacion Malformacién venosa Malformacién capilar ~ Malformacion linfatica
arteriovenosa
Color Rosa-rojo Azul-violeta Rosa, rojo a violeta Piel normal
MGV roja y después negra-azul
Aspecto Plano, sobreelevado Plano, sobreelevado Plano, hiperqueratésico  Quiste renitente, placa vesiculosa
Temperatura Caliente Normal Normal Normal
Palpacion Frémito Compresible Normal Firme, no compresible

MGV firme, dolorosa

Auscultacion  Soplo Ausencia de soplo

Ausencia de soplo Ausencia de soplo

MGYV: malformacién glomovenosa.

Cuadro 2.
Clasificacién de Schobinger.

Estadio 1 Estadio 2 Estadio 3 Estadio 4

Quiescencia Expansion Destrucciéon Descompensacion

Piel rosada-roja Mas extension, deformacion Mas necrosis, ulceraciones, Mas signos de insuficiencia
Palpacién: calor local aumentado, latido,  de los tegumentos hemorragias cardiaca

frémito Venas de drenaje aparentes Dolor

Doppler: hipervascularizacion
Cortocircuitos arteriovenosos incipientes

Soplo a la auscultacién

compuestas por vasos dismoérficos unidos en el seno de un
«nido» sin capilares intermediarios. El nido es un amasijo
de arteriolas nutricias y vénulas de drenaje directamente
conectadas entre si, que forman cortocircuitos multiples.
La fistula, de origen traumaético, es més simple que el nido,
con un cortocircuito directo arteria-vena Pl. Las MAV se
desarrollan precozmente durante la vida fetal, pero s6lo
el 50% de ellas se identifican al nacer: las otras se mani-
fiestan mas tarde, después de un traumatismo o durante
la pubertad °l. Su localizacion preferente es la region de
la cabeza y el cuello en el 70% de los casos [°.

Los elementos clinicos a favor de una malformacion
vascular de flujo rapido son: color rosa-rojo fluctuante (o
rubor cutaneo), aumento del calor cutaneo local, frémito
palpable y soplo a la auscultacién (Cuadro 1). La clasi-
ficacion de Schobinger (Cuadro 2) ha permitido describir
cuatro estadios (quiescencia del nacimiento generalmente
en la adolescencia, expansion, destruccion y, después,
insuficiencia cardiaca).

Las MAV pueden sufrir accesos evolutivos durante
la pubertad, a lo largo de un tratamiento hormonal,
un embarazo, un traumatismo local o en caso de un
tratamiento incompleto (escisién parcial, embolizaciéon
incompleta o tratamiento con laser) 1. Histologicamente,
las MAV estan formadas por arterias distendidas y venas
que tienen una musculatura engrosada. La etiopatoge-
nia de la mayoria de las MAV es desconocida. Casi
todas aparecen de forma esporadica Y. Sin embargo,
se ha identificado una predisposicién genética cuando
forman parte de dos enfermedades: malformacion capilar-
malformacién arteriovenosa (MC-MAV), telangiectasias
hereditarias hemorragicas (THH) o enfermedad de Rendu-
Osler-Weber.

El diagnostico de malformacién arteriovenosa es, de
entrada, clinico; la ecografia Doppler y la angiorresonan-
cia magnética (angio-RM) son examenes necesarios para
confirmar el diagnoéstico, evaluar la extension e identifi-
car los vasos afectados. Esta anomalia de flujo elevado no
produce fenémenos de trombosis en el seno de la malfor-
macién. La determinacién de los dimeros D y el estudio
de la coagulacion son pues normales en estos pacientes 1.

El diagnostico diferencial de las MAV se plantea en el
nacimiento con un hemangioma congénito, un fibrosar-
coma congénito u otro tumor maligno. Cuando la lesién
crece rapidamente después del nacimiento, el diagnostico
de hemangioma infantil también puede sospecharse. La
ecografia Doppler del hemangioma muestra flujos rapidos
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que a menudo se confunden con una MAV. En algunas
localizaciones, puede plantearse el diagnostico de lupus
timidus o de sarcoidosis de la nariz. En la practica, el ané-
lisis semiolégico riguroso de la lesion permite descartar
estos diagndsticos.

Las malformaciones de flujo elevado son anomalias vas-
culares peligrosas que se agravan con el tiempo y dan
lugar a destrucciones locales, con un riesgo de hemorragia
que puede ser mortal. Es indispensable un tratamiento y
un seguimiento regular por un equipo interdisciplinario
especializado para detectar y tratar a los pacientes. El trata-
miento de las MAV requiere una obstruccién de las arterias
aferentes por embolizacion, seguida de una exéresis qui-
rargica completa del nido. La embolizacién o la puncién
directa del nido deben neutralizar completamente el epi-
centro de la malformacién para evitar la captacion de
colaterales y la reproduccién evolutiva de la malforma-
cién. La exéresis de una MAV en estadio 1 se discute en
funcién de las posibilidades de exéresis completa y, en la
mayoria de los casos, se propone de entrada la abstencion
terapéutica y la prevencién de la progresiéon. Las malfor-
maciones de flujo elevado no accesibles a la embolizacién
y a la cirugia pueden beneficiarse de otros tratamientos
en curso de evaluacion: antiangiogénicos como los inhi-
bidores de la diana de rapamicina en células de mamifero
(mTOR) (rapamicina) o la talidomida y, en algunos cen-
tros, la fototerapia dindmica intersticial -1,

Sindromes con malformaciones
arteriovenosas

Malformacion vascular congénita unilateral
retinocefalica o sindrome de Bonnet Dechaume
y Blanc o sindrome de Wyburn-Mason

La etiopatogenia de este sindrome es desconocida. Aso-
cia una MAV facial, oculoorbitaria y cerebral presente
desde el nacimiento, que se agrava con los afios y, a veces,
con motivo de traumatismos. Los pacientes pueden pre-
sentar sintomas neurolégicos (cefalea, epilepsia, etc.) u
oculares ',

Sindrome de Parkes-Weber (Fig. 1)

Se define por la hipertrofia de una extremidad debida
a la presencia de una MAV y conduce progresivamente
a un gigantismo monomélico. Pueden aparecer lesiones
cutaneas del tipo de seudosindrome de Kaposi en la ado-
lescencia y, después, en un estadio mds evolucionado,
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