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INTRODUCCIÓN

Las anomalías vasculares (AV) constituyen un amplio 
grupo de entidades asociadas a tumores vasculares 
(TV) y malformaciones vasculares (MFV). El termino 
'hemangioma' es usado en forma indistinta para referirse 
a todas las lesiones vasculares sean malformaciones o 
tumores, sin embargo, el diagnóstico preciso y el uso 
comúnde la terminología adecuada es crucial para la 
evaluación y manejo de estas entidades, a menudo con 
muchas especialidades.1 La Sociedad Internacional para 
el Estudio de Anomalías Vasculares (ISSVA, International 
Society for the Study of Vascular Anomalies) ha logrado 
unificar criterios en lo que respecta a la clasificación de estas 
entidades. En el año 1996, publicó la primera clasificación 
de AV y, en su último congreso (2014), creó una clasificación 
basada en criterios genéticos e histológicos de acuerdo a los 
nuevos descubrimientos de estas entidades,1 que las divide 
en dos grandes grupos, los TV y las MFV (Tabla 1, versión 
adaptada de los principales TV y MFV. www.issva.org).
Los TV más frecuentes en la infancia son los hemangiomas 
infantiles (HI), no suelen estar presentes en el momento 
del nacimiento y, por lo general, se hacen evidentes en 
el transcurso de las primeras semanas de vida.1-3 Por otro 
lado, las MFV más prevalentes son las manchas salmón 
y las manchas en vino de Oporto (MVO) y, como norma 
general,están presentes desde el nacimiento.1

En líneas generales, los HI son lesiones que poseen 
un tejido proliferante, mientras que en las MFV este 
componente está ausente.

El abordaje terapéutico clásico respecto a los HI, durante 
muchos años, se basó en el uso de corticoesteroides ya sean 
intralesionales o sistémicos, terapias inmunosupresoras y 
procedimientos quirúrgicos.1 En el caso de las MFV y según 
el componente vascular predominante, los tratamientos han 
consistido en intervenciones quirúrgicas o en la abstención 
terapéutica, sin embargo, el avance de la tecnología con 
láseres vasculares y abordajes emergentes mediante 
escleroterapia están modificando su manejo.
Actualmente, con la introducción de los betabloqueantes en 
el tratamiento y la reciente aprobación del propranolol oral 
por la FDA, en 2014,13 se está cambiando el curso natural, 
y el dermatólogo tiene un arma eficaz y revolucionaria ante 
los HI que precisen tratamiento. Por tanto, es crucial y se 
hace necesario distinguir entre los TV y las MFV, con el 
fin de instaurar un manejo adecuado y así poder mejorar la 
calidad de vida de quienes los padecen.
Esta revisión incide en la actualización de las AV y su 
correcta clasificación y nomenclatura, e insiste en la 
importancia de que los distintos profesionales de salud 
hablen un mismo lenguaje respecto a las AV.

I. TUMORES VASCULARES

Los TV presentan las siguientes tres variedades: 
hemangiomas infantiles, hemangiomas congénitos y 
hemangiomas sindrómicos.

HEMANGIOMAS INFANTILES

Los HI son los tumores benignos más frecuentes de la 
infancia.1,2 Su incidencia alcanza entre 1% y 3% en los 
primeros días de vida, se estima su presentación en 10% 
de los lactantes menores de un año.2,2 Existe un predominio 
por el sexo femenino a razón de 3:1. Se ha establecido 
que, por lo general, los HI afectan más a la raza blanca, 
quizás porque los estudios más grandes y descriptivos están 
basados en la población anglosajona.2 Los factores de riesgo 
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asociados a los HI son el sexo femenino, la raza blanca, 
la prematuridad, el bajo peso al nacer, los antecedentes 
familiares de HI (la mayoría son esporádicos, sin embargo, 
en 40 % se describen un antecedente familiar)2,3 así como 
la fecundación in vitro, la placenta previa, la preeclampsia, 
la madre de edad avanzada, la multípara y la amniocentesis 
(biopsias coriónicas diagnósticas).2,4,3

El diagnóstico de los HI es clínico y requiere establecer un 
diagnóstico diferencial con las MFV o los hemangiomas 
congénitos. En los HI segmentarios faciales y de hemicuerpo 
inferior se debe descartar su asociación sindrómica. Es 
crucial identificar los HI de ubicación con riesgo de 
presentar complicaciones para establecer un tratamiento 
eficaz y oportuno.

etiología

La etiología de los HI no está totalmente definida. Se han 
postulado los siguientes mecanismos:1-3

 Mutaciones somáticas de las células progenitoras 
presentes en los HI y la regulación aberrante del factor 
de crecimiento vascular endotelial (VEGF).

 Origen 'placentario'. Tanto la placenta como los HI 
poseen el marcador inmunohistoquímico para la proteína 
transportadora de glucosa (GLUT-1), en relación con 
el pasaje de émbolos de trofoblasto placentario a la 
circulación fetal.1,4 Sin embargo, últimamente, se 
demuestra que estos hallazgos también pueden ser 
consecuencia de ambientes de baja oxigenación y de un 
alto estímulo hormonal.1

 estados de hipoxia, frecuentes en la población 
afectada de HI, estimulan a las células endoteliales 
progenitoras, a proliferar desordenadamente a través 
de la activación de mediadores como el factor inducido 
por la hipoxia 1α (HIF 1α), el cual a su vez estimula la 
producción de citocinas como el factor de crecimiento 
del endotelio vascular (VEGF-A), factor 1α derivado 
de células estromales (SDF 1α), factor de crecimiento 
insulina-like (IGF 2) , que son responsables la de 
vasculogénesis (formación de vasos de novo, a partir 
de células progenitoras) y angiogénesis (proliferación 
o migración de vasos preexistentes) encontrados en los 
HI. La producción HIF 1α también es consecuencia de 
la actividad del sistema renina-angiotensina (sobre todo, 
angiotensina II), presente en la fase proliferativa de los 
HI.4,5

 Estradiol y VEGF-A. El estradiol junto al VEGF-A tienen 
un efecto sinérgico en la proliferación de las células 
endoteliales, lo que explicaría su mayor predisposición 
por el sexo femenino.6

Fisiopatología

A pesar de la patogénesis compleja, se resume los hallazgos 
de en las fases siguientes:

Fase inicial o proliferativa

Expansión de células indiferenciadas, progenitoras, que 
forman cúmulos densos de células endoteliales y hay 
presencia de componentes estromales como fibroblastos, 
pericitos y mastocitos.7,8
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asociados	 a	 los	HI	 son	 el	 sexo	 femenino,	 la	 raza	 blanca,	
la	 prematuridad,	 el	 bajo	 peso	 al	 nacer,	 los	 antecedentes	
familiares	de	HI	(la	mayoría	son	esporádicos,	sin	embargo,	
en	40 %	se	describen	un	antecedente	familiar)2,3	así	como	
la	fecundación	in vitro,	la	placenta	previa,	la	preeclampsia,	
la	madre	de	edad	avanzada,	la	multípara	y	la	amniocentesis	
(biopsias	coriónicas	diagnósticas).2,4,3 
El	diagnóstico	de	los	HI	es	clínico	y	requiere	establecer	un	
diagnóstico	 diferencial	 con	 las	MFV	 o	 los	 hemangiomas	
congénitos.	En	los	HI	segmentarios	faciales	y	de	hemicuerpo	
inferior	 se	 debe	 descartar	 su	 asociación	 sindrómica.	 Es	
crucial	 identificar	 los	 HI	 de	 ubicación	 con	 riesgo	 de	
presentar	 complicaciones	 para	 establecer	 un	 tratamiento	
eficaz	y	oportuno.	

etiología

La	etiología	de	los	HI	no	está	totalmente	definida.	Se	han	
postulado	los	siguientes	mecanismos:1-3 
 Mutaciones	 somáticas	 de	 las	 células	 progenitoras	

presentes	en	los	HI	y	la	regulación	aberrante	del	factor	
de	crecimiento	vascular	endotelial	(VEGF).

 Origen	 'placentario'.	 Tanto	 la	 placenta	 como	 los	 HI	
poseen	el	marcador	inmunohistoquímico	para	la	proteína	
transportadora	 de	 glucosa	 (GLUT-1),	 en	 relación	
con	 el	 pasaje	 de	 émbolos	 de	 trofoblasto	 placentario	
a	 la	 circulación	 fetal.1,4	 Sin	 embargo,	 últimamente,	 se	
demuestra	 que	 estos	 hallazgos	 también	 pueden	 ser	
consecuencia	de	ambientes	de	baja	oxigenación	y	de	un	
alto	estímulo	hormonal.1

 estados	de	hipoxia,	frecuentes	en	la	población	afectada	
de	HI,	estimulan	a	las	células	endoteliales	progenitoras,	
a	proliferar	desordenadamente	a	través	de	la	activación	
de	mediadores	 como	 el	 factor	 inducido	 por	 la	 hipoxia	
1α	(HIF	1α),	el	cual	a	su	vez	estimula	la	producción	de	
citocinas	 como	 el	 factor	 de	 crecimiento	 del	 endotelio	
vascular	 (VEGF-A),	 factor	 1α	 derivado	 de	 células	
estromales	 (SDF	 1α),	 factor	 de	 crecimiento	 insulina-
like	(IGF	2)	,	que	son	responsables	la	de	vasculogénesis	
(formación	 de	 vasos	 de	 novo,	 a	 partir	 de	 células	
progenitoras)	y	angiogénesis	(proliferación	o	migración	de	
vasos	preexistentes)	encontrados	en	los	HI.	La	producción	
HIF	 1α	 también	 es	 consecuencia	 de	 la	 actividad	 del	
sistema	renina-angiotensina	(sobre	todo,	angiotensina II),	
presente	en	la	fase	proliferativa	de	los	HI.4,5 

 Estradiol	y	VEGF-A.	El	estradiol	junto	al	VEGF-A	tienen	
un	 efecto	 sinérgico	 en	 la	 proliferación	 de	 las	 células	
endoteliales,	lo	que	explicaría	su	mayor	predisposición	
por	el	sexo	femenino.6

Fisiopatología
A	pesar	de	la	patogénesis	compleja,	se	resume	los	hallazgos	
de	en	las	fases	siguientes:	

Fase inicial o proliferativa

Expansión	 de	 células	 indiferenciadas,	 progenitoras,	 que	
forman	 cúmulos	 densos	 de	 células	 endoteliales	 y	 hay	
presencia	 de	 componentes	 estromales	 como	 fibroblastos,	
pericitos	y	mastocitos.7,8 

Tabla 1. Clasificación de las malformaciones vasculares, según ISSVA, 2014

Simple  Combinada De grandes vasos Asociada a grandes anomalías

Malformación capilar (MC) Nevo simple MC + MV  Síndrome de Klippel-Trenaunay
 Mancha en vino Oporto MC + ML  Síndrome de Proteus
 Cutis marmorata telangiectásica congénita MC + MAV  Síndrome de Sturge-Weber
 Telangiectasias

Malformación linfática (ML) Macroquística ML + MV
 Microquística
 Combinada o mixta

Malformación venosa (MV) Glomangioma MC + ML + MV
 Síndrome de nevo azul en tetina de goma

Malformación arteriovenosa (MAV)  MC + MV + MAV

Fístula arteriovenosa

Tabla modificada de Alonso San Pablo MT, et al. Pediatr Integral. 2016;XX:159-168. Fuente: www.issva.org

r- BAllonA-chAmBergo, X.cAlderon-cAstrAt, F. velAsquez-vAlderrAmA
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Fase de estabilización

Células endoteliales y los pericitos plenamente diferenciados 
sin variación que progresan a la fase involutiva, donde hay 
una disminución gradual de la mitosis con un incremento 
de la apoptosis de las células endoteliales.7,9

Fase involutiva

La apoptosis de las células endoteliales supera a la mitosis 
y el HI involuciona.

Características clínicas
En el nacimiento, pueden estar ausentes o presentarse como 
una lesión precursora. Clínicamente, los HI suelen aparecer 
antes del primer mes de vida, entre la segunda y la tercera 
semanas, pero hasta en 60 % se observa desde el nacimiento 
con una 'mancha precursora o heráldica'.2,3,1,6 Esta mancha 
es asintomática y puede presentarse como una mácula rosa 
o eritematoviolácea, a veces de aspecto contusiforme o zona 
telangiectásica, que suele hacerse evidente con el llanto del 
recién nacido. Característicamente, se puede objetivar un 
halo blanquecino perilesional.3 (Figura 1a)

Fases clínicas

Los HI presentan una historia natural que es prácticamente 
patognomónica en la mayoría de los casos. Se distinguen 
tres fases características, proliferativa, de estabilización 
o estacionaria e involutiva,1 que corresponden a las fases 
fisiopatológicas.
 Fase proliferativa. Los HI tienden a marcar su territorio 

y su crecimiento es más volumétrico que radial. Cursa 

con un crecimiento rápido los primeros meses de vida, 
puede tener un crecimiento dramático y agresivo entre 
las semanas 5,5 y 7,5 de vida posnatal, y alcanza a los 
tres a cuatro meses de edad casi 80 % de su tamaño 
final,5 , con superficie lisa o lobulada.1,7 (Figura 1). Esta 
fase requiere de un seguimiento estrecho debido que es 
la etapa en donde suelen presentarse las complicaciones 
como la ulceración y la distorsión de las estructuras 
anatómicas. Las zonas más afectadas suelen darse a 
nivel de cabeza y cuello.3

 Fase estacionaria o de estabilización. El HI cursa 
sin modificaciones mayores. Se llama también fase 
proliferativa tardía, hay cambios graduales de brillo, 
color y tensión de los HI hasta los nueve meses de 
edad.1,8 Figura 2. Se inicia la regresión.

 Fase involutiva. Suele iniciarse después del primer año 
de vida y puede durar años reemplazándose el tejido 
proliferativo por un tejido fibroadiposo. Dependiendo 
del tamaño del HI, puede involucionar hasta desaparecer 
o dejar algunas señales como las telangiectasias o un 
tejido blando redundante que precisa en algunos casos 
de intervención quirúrgica. Los signos que marcan el 
inicio de esta última fase se caracterizan por el cambio 
de coloración del HI, que se torna rojo apagado y/o 
grisáceo-blanquecino.3

 Se caracteriza por la aparición de tractos fibrosos 
blanquecinos y ocurre gradualmente en años. 
Pueden dejar secuelas (atrofia, tejido fibroadiposo, 
hipopigmentación, etc.) en 25 % a 69 % de casos de HI 
no tratados.1 Figura 3.

Figura 1. Fase proliferativa. Figura 2. Fase estacionaria. Figura 3. Fase involutiva.

AnomAlíAs vAsculAres: tumores y mAlFormAciones vAsculAres
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 Cada vez está más en desuso, la regla práctica para 
calcular el porcentaje de involución de los HI en relación 
con la edad cronológica del niño, de esta manera se 
estimaba que 30 % de los HI involucionaban a los tres 
años de edad; 50 %, a los cinco años; 70 %, a los siete, 
y 90 %, entre los 9 y 12 años. En líneas generales, lo 
destacable es que conforme el niño aumente en edad 
el HI va ir involucionando y disminuyendo de tamaño, 
pero no desaparece en su totalidad y suele dejar 
alguna señal. Lo importante es sospechar aquellos HI 
que pueden potencialmente generar una distorsión 
anatómica con las posibles complicaciones clínico-
estéticas para poder ofrecer un tratamiento oportuno 
y no simplemente explicar a los padres que ''ya le 
desaparecerá''.1-3

La localización más frecuente de los HI es en la cabeza y el 
cuello, hasta en 60 %, aunque pueden afectar cualquier parte 
de la superficie corporal. Suelen presentarse como lesiones 
únicas o múltiples en 80 % y 20 %, respectivamente.3

Clasificación

Los HI además se han clasificado según su aspecto clínico 
(morfología, profundidad de vasos comprometidos) y por 
su distribución.

Aspecto clínico

Según la profundidad de los vasos sanguíneos implicados, 
son de tres tipos, superficiales, mixtos y profundos.1,3,1,10

 HI superficiales. Comprenden de 50 % a 60 %. Se 
presentan como placas vasculares o nódulos rojos 'en 
fresa', que se caracterizan por ser brillantes, lobulados 
de color rojo intenso o fresa, superficie brillante y 
consistencia suave o gomosa (Figuras 1b y c).

 HI profundos. Constituyen 15 % de los HI. Clínicamente 
son tumoraciones subcutáneas, en la dermis profunda o 
en el tejido celular subcutáneo, de consistencia blanda, 
límites imprecisos, firmes y una piel suprayacente de 
color normal o azulada-violácea. (Figura 1e).

	HI mixtos. Representan 25 % a 35 % de los HI. Presentan 
componentes del superficial y del profundo. (Figura 1d)

por su distribución 

Según su distribución, se clasifican en focales, segmen-
tarios, indeterminados y multifocales.1,3 (Figura 1). 
 HI focales o localizados. Son los más frecuentes. 

Presentan una forma redonda, límites precisos, debido 
a que emergen de un punto en concreto. Se localizan 
principalmente en la cabeza y el cuello (80 %). (Figura 
1c y 4).

 HI segmentarios. Distribuidos en un territorio cutáneo 
según un patrón geográfico, que suele coincidir con un 
segmento del desarrollo embrionario.1-3 (Figura 1f) Por 
lo general, ocupan áreas cutáneas extensas. Con alto 
riesgo de complicaciones y pueden estar asociados a 
síndromes, como el PHACES o el LUMBAR.4,5 (Figuras 
2a y b y 5).

 En caso de localización facial se distinguen cuatro 
segmentos (Flujograma 1):
– Segmento 1: frontotemporal
– Segmento 2: maxilar
– Segmento 3: mandibular
– Segmento 4: frontonasal

 Se debe evitar confundir estos segmentos con la 
distribución segmentaria del trigémino (V1-V3). Ningún 
segmento es excluyente y por tanto podemos observar 
HI extendiéndose a lo largo de todos los segmentos.4 

(Figura 3a)
 En caso de localización en hemicuerpo inferior se 

distinguen cuatro regiones:5

–  Lumbar
–  Sacra
–  Perineal y/o anogenital
–  Extremidad inferior

 Al igual que ocurre en los segmentos faciales, las 
regiones afectadas por los HI del hemicuerpo inferior no 
son excluyentes, se puede observar HI que se extiendan 
a los largo de tres regiones.5 (Figura 2 b)

 HI indeterminados. No cumplen criterios de HI focal ni 
HI segmentario (Figura 1b).

 HI multifocales. Constituidos por múltiples lesiones 
(más de cinco) no continuas, con un tamaño que 
varia de milímetros a centímetros. Algunos autores 
consideran más de tres lesiones para realizar pruebas 
complementarias. (Figuras 3a y b y 6) Este subtipo 
corresponde a la antigua hemangiomatosis neonatal 
difusa, nomenclatura actualmente en desuso en la 
clasificación de las AV.6 Por lo general, asociados con 
compromiso visceral, sobre todo, hepático.

AsociAciones

Los síndromes asociados frecuentemente a los HI segmen-
tarios son, como ya se ha mencionado, el síndrome PHACES 
y el síndrome LUMBAR. Ver Hemangiomas sindrómicos, 
más adelante.

r- BAllonA-chAmBergo, X.cAlderon-cAstrAt, F. velAsquez-vAlderrAmA
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Figura 1. a b c d, e y f.

AnomAlíAs vAsculAres: tumores y mAlFormAciones vAsculAres
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Figura 4. Hemangioma infantil localizado.

Figura 5. Hemangioma infantil segmentario. Figura 2. a b.

Hi de crecimiento mínimo o detenido (cmd)

Existe un subgrupo de HI a los que se les ha otorgado 
distintos calificativos de hemangioma reticular, 
abortivo, de aspecto en MVO o placa-telangiectásica.7 
Recientemente, se les ha calificado con un término que 
describe su comportamiento y es más descriptivo: HI 

r- BAllonA-chAmBergo, X.cAlderon-cAstrAt, F. velAsquez-vAlderrAmA
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de crecimiento mínimo o detenido (CMD).7,8 (Figura 
3b) Estos HI clínicamente se caracterizan por presentar 
una red de aspecto telangiectásico, eritemato-violáceo o 
livedoide. En ocasiones pueden confundirse con manchas 
precursoras o simular una MFV. A diferencia de los HI 
clásicos, los de CMD no cursan con una fase proliferativa 
típica, observándose un componente proliferativo de 
menos de 25% del total de su superficie. Este componente 
se manifiesta en pequeñas pápulas de color rojo, brillantes 
que suelen distribuirse en la periferie del HI.8 En los 
HI-CMD, el seguimiento es clave para establecer un 
diagnóstico correcto.

Complicaciones
Los HI suelen cursar asintomáticos pero hasta 10% pueden 
presentar riesgo de complicaciones.3 Afortunadamente, 
solo 1% condicionan un riesgo de vida, que va depender 
de su localización.2,3 (Figura 5) La más frecuente de todas 
las complicaciones es la ulceración del tumor, se estima 
en 15% en los HI clásicos y hasta 80% en los de CMD 
ubicados en zonas perianales.3,5 La ulceración por lo general 
se desarrolla en la fase proliferativa. Los HI ulcerados, 
sangran y ocasionan dolor que representa un criterio de 
tratamiento agresivo.13 Las zonas de riesgo para presentar 
ulceración son las áreas de roce como los pliegues, la región 
anogenital y los labios (Figura 8). Algunos HI pueden 
distorsionar estructuras anatómicas como son la punta 
nasal conocida como nariz de Cyrano3 (Figura 10) Otros 
pueden comprometer funciones vitales cuando se ubican 
en la región perioral y periocular impidiendo la lactancia 
o interfiriendo con la visión respectivamente.1-3 (Figura 7) 
Por otro lado, existe un grupo de HI que pueden poner en 
riesgo la vida de el paciente, como son los HI subglóticos 
o los de gran tamaño ubicados en la zona de la barba o 
región cervical que al producir un efecto compresivo 
pueden desencadenar una insuficiencia respiratoria severa 
y producir la muerte del paciente.1-3 (Figura 9)
Los HI multifocales y los HI de gran tamaño pueden 
además conducir a una insuficiencia cardíaca secundaria 
de alto gasto o asociarse con hipotiroidismo.1-3,6,12 El 
trastorno endocrinológico, se debe a la producción a nivel 
hepático de la iodotironina deiodinasa tipo 3, que tiene 
actividad similar a las hormonas tiroideas, produciendo 
una retroalimentación negativa y/o la degradación de 
las mismas.6,12 Raramente, los HI de gran tamaño o en 
ocasiones los HC pueden desencadenar coagulopatías 
trombocitopénicas secundarias, fenómeno conocido 
como Kassabach-Merrit.9 Este se debe al secuestro 
plaquetario por los vasos sanguíneos del hemangioma, 
induciendo la liberación de factores de crecimiento 
fomentado por el desarrollo agresivo del tumor. El signo 
que debe alertar de este comportamiento es la aparición 
de petequias y/o sangrados asociados a un repentino 
aumento del tamaño tumoral.9

Como resultado de la involución de los HI, el reemplazo 
del tejido proliferativo tumoral por un tejido fibroadiposo 
en los HI de gran tamaño o que afecten zonas especiales, 
pueden generar alteraciones clínico-estéticas, precisando 
correcciones. Otra secuela que suele observarse es la 
presencia de vasos telangiectásicos, representando 
también una complicación que necesite el apoyo de la 
terapia con láser.1-3

Figura 6. Hemangioma infantil multifocal.

Figura 3. a, b.

AnomAlíAs vAsculAres: tumores y mAlFormAciones vAsculAres



DERMATOL PERU 2016; VOL 26 (2)   89

Diagnóstico

El diagnóstico de los HI es fundamentalmente clínico 
(90 %). Una buena historia clínica, con un exámen de la 
lesión en forma minuciosa, es la clave para establecer el 
diagnóstico de certeza sin necesidad de realizar pruebas 
complementarias.2,3,2,20 La historia clínica debe proporcionar 
datos de los factores de riesgo durante la gestación y el 
período perinatal y de la aparición y el desarrollo de la 
lesión.20 Sin embargo, existen HI que nos pueden plantear 
dudas diagnósticas frente a las MFV o HC. En estos casos 
el estudio mediante imágenes está indicado. Las pruebas 
a realizar, según el tipo de HI y la localización, son una 
ecografía Doppler (prueba no invasiva) y RM o angio-
TEM. Por otro lado, el estudio histopatológico, es una 
herramienta muy útil para diferenciar entre un HI de las 
MFV y los HC.1-3 Sin embargo, la biopsia de la lesión no es 
de uso rutinario.

Histopatología

La biopsia de la lesión no es de uso rutinario.
En la histopatología, se observa a nivel de la dermis 
superficial y media una proliferación de vasos con endotelios 
prominentes y lumen dilatado. El HI en fase proliferativa 
presenta abundantes células endoteliales prominentes, 
hiperplásicas y vasos sanguíneos rudimentarios, con 
arquitectura incompleta, además de dendrocitos dérmicos 
y mastocitos. En la fase involutiva del HI hay aumento 
de cuerpos apoptóticos, aplanamiento de las células 
endoteliales con lumen vascular dilatado y formación de 
tejido fibroadiposo entre los vasos.
El estudio inmunohistoquímico es útil y debe realizarse 
para diferenciar a los HI de otras lesiones vasculares. En 
la inmunohistoquímica, hay positividad para la proteína 
transportadora de glucosa GLUT-1, marcador especifico 
de los HI (tanto en fase proliferativa como involutiva),21 y 
para el marcador de células endoteliales CD-31.1,7,8 Otros 
marcadores empleados son el WT-1 (tumor de Wilms) que 
marca positivo en los HI.7,8

imAgenologíA

En el caso de sospechar un hemangioma sindrómico o 
HI multifocales, está indicada la realización de estudios 
complementarios de imagenología para descartar la 
afectación extracutánea.4-6

La ecografía Doppler es de primera elección y tiene buena 
sensibilidad y permite determinar su origen vascular. 
Brinda información de la densidad de vasos (hipo o 
hipervascularizada), las características de flujo vascular y 
el índice resistencia.2,15

La resonancia magnética puede realizarse con o sin 
contraste y, por lo general, a mayores de tres meses de 
edad. Es la técnica de elección para diferenciar los HI de 
las MFV. Demuestra con mayor exactitud la extensión de 
la lesión, estudia los tejidos circundantes y, además, aporta 
datos hemodinámicos. Siempre es realizado bajo sedación. 
Es el examen que brinda información precisa de lesión con 
menor cantidad de radiación ionizante.15,21

La angiotomografía (angio-TEM) es útil para una adecuada 
representación de la anatomía vascular (técnicas de 
reconstrucción), brinda información del compromiso óseo 
de lesiones vasculares. Requiere de alta dosis de radiaciones 
ionizantes (limitada en niños), está indicada para definir 
tratamientos quirúrgicos.6,15

Por lo general, se inicia con un estudio ecográfico simple, 
según la localización del HI. Si el HI es de localización 
en el hemicuerpo inferior, sospechando un síndrome 
lumbar, se realizará una ecografía de columna, pelvis y 
de abdomen que incluya riñones en los menores de tres 
meses. Pasada esta edad, se podrá realizar una RM o 
angio-TEM según la necesidad, evitando así radiaciones 
y sedaciones innecesarias.5

Además, se precisa la valoración multidisciplinaria con 
Neurología, Traumatología, Nefrología y Urología, que 
según los hallazgos ampliarán sus estudios y su manejo 
terapéutico.3,5 (Flujograma 1).
En los HI segmentarios faciales y bajo la sospecha de 
síndrome PHACES, está indicado realizar un estudio 
inicial ecocardiográfico y ecografía transfontanelar.4 Según 
la clínica y la edad, se realizará un estudio con angio-
TEM.4 Además, requieren un estudio multidisciplinario con 
Cardiología, Neurología y Oftalmología, que, dependiendo 
de sus hallazgos, continuarán sus estudios y el abordaje 
terapéutico.3,4 (Flujograma 1)
Ante la sospecha de HI multifocales, una ecografía 
abdominal está indicada para descartar HI viscerales con 
una mayor incidencia a nivel hepático.6 Este último, así 
como los HI de gran tamaño, van a requerir una valoración 
cardiológica con el fin de descartar insuficiencia cardíaca 
y el dosaje de hormonas tiroideas para despistaje de 
hipotiroidismo.6,12 (Flujograma 1).

Diagnóstico diferencial20

El primer diagnóstico diferencial del HI es con las MFV.
Los HI profundos deben diferenciarse con los gliomas 
nasales, los quistes dermoides, la miofibromatosis infantil, 
los neuroblastomas, los neurofibromas plexiformes, los 
pilomatrixomas, los lipomas y otros sarcomas.
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Los HI multifocales pueden confundirse con la linfan-
gioendoteliomatosis multifocal, el síndrome de Bean y la 
histiocitosis de células de Langerhans.
Los HI superficiales deben diferenciarse del angioma tufted 
o hemangioma en penachos, los hemangioendoteliomas 
kaposiformes, los hemangiopericitoma y los angiosarcomas.

Tratamiento
La mayoría de los HI (80 %) no necesitan ningún tipo 
de tratamiento ni intervención, ya que suelen tener una 
involución completa y dejan mínimas señales.1-3,13 Los 
HI que se complican en una ulceración van a requerir 
las medidas habituales de curas para prevenir la 
sobreinfección y facilitar la cicatrización, así como el 
manejo del dolor. Sin embargo, existe una minoría de HI 

que van a requerir un abordaje terapéutico activo.4-6,12,13 
Actualmente, el dermatólogo posee una amplia gama de 
posibles tratamientos que van desde tópicos a sistémicos 
así como procedimientos quirúrgicos y manejo con 
láseres vasculares.13

Medidas generales y preventivas1,14,21,22

Es necesario seleccionar tratamiento en los casos siguientes:
 Prevenir o mejorar la función:
 Evitar el riesgo vital: HI localizados en la vía aérea, que 

provocan insuficiencia respiratoria; los que provocan 
alteraciones cardíacas.

 Evitar ulceración extensa o cicatrices secuelas esteticas 
y/o desfiguración con alto impacto psicológico como los 
faciales (segmentarios).

Flujograma 1. Hemangioma infantil. ** RICH: hemangioma congénito rápidamente involutivo; NICH: hemangioma congénito no involutivo; PICH: hemangioma congénito 
parcialmente involutivo. * Propranolol: poslactancia/comidas. * Hemangiomas de gran tamaño: solicitar hormonas tiroideas. ** Asociar corticoides orales en situaciones 
de riego: crecimiento agresivo (prednisona, PDN).
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El tratamiento depende del tipo de hemangioma, la 
localización y la extensión, el número y la distribución de la 
lesión y la asociación a un compromiso sistémico.21 Tiene 
por finalidad prevenir o tratar complicaciones (ulceraciones, 
desfiguración) y minimizar el impacto social en los padres 
y el niño.

Terapéutica actual21-24

El tratamiento de primera línea es con betabloqueantes, en 
especial con propranolol. La alternativa es un corticoide.

proprAnolol

Betabloqueante no cardioselectivo (bloquea acción 
de epinefrina y norepinefrina tanto en los receptores 
adrenérgicos β1 como en β2), con efectos a nivel de di-
ferentes tejidos (vasos periféricos, bronquios, páncreas e 
hígado); es muy lipofílico, atraviesa barrera hematoen-
cefálica.14,23,24

En el tratamiento de los HI, es la mejor opción, es el estándar 
de oro. Actúa en todas las fases del desarrollo de los HI, por 
sus efectos de: vasoconstricción, inhibición de liberación 
de VEGF, bFGF y finalmente induce apoptosis celular.14,24,25

La dosis más aceptada en el tratamiento de HI, por 
consenso, es de 3 mg/kg peso; sin embargo, hay casos 
en que se necesita iniciar con dosis muy bajas y aumento 
gradual, hasta llegar a dosis máxima 4 mg.14,20,26 En casos 
de HI asociados a síndromes, se necesita iniciar con dosis 
bajas de 0,5 a 1 mg/kg/d y aumento semanal hasta llegar a 
dosis máxima de 3 mg/kg/d, como en el caso síndrome de 
PHACES, donde podría ocurrir isquemia aguda u oclusión 
de grandes arterias cerebrales.7-27 La administración siempre 
es después de lactancia, o de los alimentos; en promedio 
debe administrarse cada 8 o 12 horas; si hay regurgitación 
o vómitos no se debe repetir la medicación, se debe esperar 
hasta la administración de la siguiente dosis.1 La duración 
del tratamiento depende de la respuesta de la lesión, el 
tiempo promedio es de 6 a 10 meses; se demuestra que hay 
una eficacia hasta de 98%.1-26

Los cambios son evidentes rápidamente entre 48 y 72 horas, 
con cambio de color, disminución de volumen, regresión 
de molestias obstructivas (vias aéreas), control del dolor 
(ulcerados).7

Los rebrotes o recrecimientos pueden ocurrir, cuando 
los tratamientos son insuficientes en dosis y en tiempo 
(suspendidos antes del primer año). Resistencia al 
propranolol, es decir no respuesta, ausencia de efectos es 
observada hasta en 1 % de casos.10

Para su indicación en casos de HI, siempre es necesaria 
una evaluación previa y monitoreo de glucosa sanguínea, 

Figura 7. Síndrome PHACES.

Figura 8. Síndrome LUMBAR.

presión arterial frecuencia cardíaca asi como evaluación 
cardiopulmonar y EKG.21,23

Los efectos adversos del propranolol actualmente reportados 
son broncoespasmo, mala calidad del sueño, diarreas y 
casos aislados de bradicardia e hipoglicemia grave.26,28 Esta 
contraindicado en pacientes prematuros (edad corregida 
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menos de 32 semanas), asma bronquial, bloqueo cardíacos 
y bradicardia.26

Los mecanismos de acción del propranolol son los 
siguientes:23-25

 Efecto vaconstrictor. Inhibe la producción de óxido 
nítrico (NO). Cuando el propranolol se une al receptor 
β2, bloquea la activación de la adenilciclasa. Por lo 
tanto, no hay conversión de ATP a AMPc ni activación 
de la PKA (proteína cinasa A), ni activación de eNOS 

Figura 9. Hemangioma de la barba.

Figura 10. Hemangioma de la nariz (Cyrano).

(enzima sintasa del óxido nítrico endotelial), y como 
consecuencia, no hay producción de óxido nítrico y se 
produce vasoconstricción (control del tono vascular).

 Bloqueo de la angiogénesis. El bloqueo de la actividad 
de PKA también bloquea la actividad de src (tirosina 
cinasa), la cual comanda la estimulación del HIFα 
(factor alfa inducido por la hipoxia), por lo que no 
se produce HIFα y, por lo tanto, no hay expresión de 
VEGF, bFGF, MMP20 (no hay producción de factores 
de crecimiento proangiogénicos). Además, también 
ocurre un desequilibrio de la cascada ERK/MAPK y 
no se activa. Ambos mecanismos dan como resultado el 
bloqueo de la angiogénesis en el hemangioma.

 Apoptosis. Proceso mediado por el bloqueo de la 
actividad de las caspasas. Ocurre vía bloqueo de la 
actividad de la cascada src/MAPK.

otros betAbloqueAntes

Han mostrado también eficacia el acebutolol, el atenolol 
y el nadolol, aunque sin ventajas significativas sobre el 
propranolol.
El atenolol, betabloqueante cardioselectivo, hidrofílico, 
no está asociado a efectos adversos y demuestra ser tan 
efectivo como el propranolol, no produce broncoespasmo 
ni atraviesa barrera hematoencefálica, disminuyendo la 
posibilidad de efectos adversos .En la práctica, es indicado 
en casos de de HI y compromiso bronquial, a dosis de 1 
mg/ kg/d.29,30

El timolol gel al 0,5% o 0,75%, utilizado a nivel ocular en 
casos de hipertensión ocular, ha demostrado ser un fármaco 
efectivo y seguro en el caso de HI pequeños, menos de 2 
cm y con poco abultamiento. Es aplicado dos veces al día, 
tiempo ilimitado, es una alternativa importante en caso de 
HI no complicados y de pequeño tamaño.10-22-28

corticoides orAles

Son la medicacion alternativa, no de primera linea. Por su 
efecto en la inhibición de la producción del VEGF- A, son 
más efectivos en las etapas tempranas de crecimiento de 
los HI, en la fase proliferativa. La dosis recomendada de 
prednisona o prednisolona es de 2 a 4 mg/kg/d, la cual debe 
continuarse hasta que se detenga el crecimiento. La respuesta 
es de 75% pero grandes efectos adversos son evidenciados 
a la semana de iniciado el tratamiento. Esquemas con dosis 
pulso de corticoides (metilprednisolona a 30 mg/kg/d) 
se han indicado en los HI de riesgo vital, con resultados 
inciertos. Los estudios concluyen que los corticoides orales 
ofrecen más beneficios clínico y biológico que las dosis 
pulso.7,14-28
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láser

El tratamiento con láser (láser colorante pulsado o Dye 
laser) en los HI está indicado en tres situaciones: en la 
fase proliferativa, aunque no como primera opción, en 
los HI ulcerados y como tratamiento de telangiectasias y 
alteraciones texturales residuales.14,28

otros trAtAmientos

El interferón α, la vincristina, el imiquimod y el captopril 
son alternativas que se usan en los casos en que no se 
puedan utilizar los betabloqueadores ni los corticoides 
orales, ni el láser.

Complicaciones1,2,20,22,28

 Ulceración. Ocurre en 15% a 25% de casos y de alto 
riesgo entre 4 y 6 meses de edad. Se produce en lesiones 
grandes, segmentarias y en los HI localizados en la 
cabeza, el cuello y las zonas perianal y perineal.1,21

 Sangrado
 Desfiguración o deformación de áreas anatómicas y 

alteración funcional. Se produce en los HI ubicados en 
las zonas periorificiales como las zonas ocular, nasal, 
genital y bucal.

 Afectación de la vía aérea. Localizados a nivel de la 
barba, tienen alto riesgo de afectar la vía aérea y causar 
obstrucción e insuficiencia respiratorias.

 Falla cardíaca congestiva. Cuando son extensos y hay 
shunts AV

 Alteración de la calidad de vida del niño y ambiente 
familiar. Gran impacto psicológico por el riesgo potencial 
de secuelas, especialmente en los HI localizados en 
zonas visibles.

HEMANGIOMAS CONGÉNITOS

Los hemangiomas congénitos (HC) son menos frecuentes 
que los HI, pero es importante conocer que su presentación 
es desde el nacimiento y representan un importante 
diagnóstico diferencial con las MFV.
A diferencia de los HI, los HC no van a desarrollar la típica 
historia natural con las distintas fases que caracterizan 
a los HI clásicos.34 Los HC se van a distinguir según 
el curso involutivo, rápido o no, que presenten. Se han 
dividido en HC rápidamente involutivos (RICH) y HC 
no involutivos (NICH).34,35 Recientemente, se ha incluido 
en la clasificación, un grupo de HC que presenta un 
curso mixto y son los denominados HC parcialmente 
involutivos (PICH).36

En los RICH, se han descrito las tres variedades clínicas 
siguientes: 1) un tumor violáceo con grandes venas con 
disposición radial; 2) un tumor hemisférico cubierto de 
telangiectasias y halo pálido y 3) un tumor firme rosado-
violáceo.34 Suelen tener una localización preferente por las 
extremidades seguido de la cabeza. Su involución completa 
transcurre por lo general en el primer año de vida, dejando 
un tejido redundante con piel anetodérmica, atrofia y 
algunos sin dejar secuela.34

En los NICH se han identificado dos variedades clínicas. 
Una tipo placa, con un patrón mixto rojo, azulado y zona 
pálida perilesional, telangiectasias sin identificarse una 
masa palpable y otra nodular de características similares 
pero en presencia de masa palpable. Suelen localizarse 
en las extremidades seguido del tronco. No presentan 
involución permaneciendo sin modificaciones de por vida.35

Los PICH presentan características que se superponen el 
conocido overlap con los RICH y NICH. Se distinguen 
fundamentalmente por su curso involutivo, que suele ser 
acelerado al inicio como los RICH para luego detenerse 
dejando una lesión similar a los NICH.36

En los HC la clave en el diagnóstico no solo está regida por 
el momento de aparición sino más bien por el seguimiento 
y evolución en el tiempo, fundamental para su diagnóstico 
definitivo.34-36

El estudio inmunohistoquímico de los HC se caracteriza 
por presentar negativo el marcador GLUT-1, que los 
diferencia de los HI.34-36 Los HC de gran tamaño suelen 
presentar una mayor incidencia de coagulopatías 
trombocitopénicas asociadas.34

Los HC pueden ser diagnosticados por su aspecto clínico, 
pero un seguimiento estricto para poder catalogarlos 
como RICH, PICH o NICH, que dependerá del curso 
involutivo, es necesario.34-36 Ya que los HC están 
desarrollados prenatal, es posible detectarlos mediante 
estudio ecográfico doppler obstétrico.34 Además, el 
estudio histopatológico los confirma al presentar el 
marcador GLUT-1 negativo.34-36

HEMANGIOMAS SINDRÓMICOS

Existen dos grupos de hemangiomas sindrómicos, los 
síndromes PHACES y LUMBAR, ambos relacionados 
a los HI segmentarios.12,33 En la exploración física, la 
identificación de su correcta distribución y del patrón 
segmentario y la valoración de los pulsos son necesarias 
ante la sospecha de un HI sindrómico.
La identificación sindrómica permite el manejo multidis-
ciplinario de los pacientes y encaminar el correcto 
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tratamiento. De esta manera, se logrará disminuir los 
riesgos que pueden enfrentarse ante la terapia con betablo-
queantes.37

Síndrome PHACES
El PHACES es el hemangioma sindrómico más conocido, 
mucho más que el LUMBAR, dedido a su asociación con 
los HI faciales (localización común de los HI) de tipo 
segmentario.33 El acrónimo de su nombre corresponde a las 
iniciales de las siguientes condiciones: P, anormalidades 
en la fosa posterior cerebral (74 %); H, hemangioma facial 
segmentario mayor de 5 cm; A, alteraciones arteriales en el 
cuello y la cara; C, anormalidades cardíacas (coartación de 
aorta); E (eye), alteraciones oculares (cataratas congénitas, 
en 30 % de casos); S (sternal), defectos esternales o rafe 
supraumbilical.
Aunque este síndrome es infrecuente, existe un riesgo 
de presentarse asociado, hasta en 30 %, con los HI 
faciales segmentarios.33 Aproximadamente 90 % de los 
casos corresponden al sexo femenino. Es un síndrome 
neurocutáneo, con localización preferencial del HI en la cara 
o el cuero cabelludo (98 % de casos; es rara la presentación 
atípica del HI en otra localización o que esté ausente o que 
sea de crecimiento mínimo –probable PHACES–),36 y con 
presencia, entre los más frecuente, de afectación arterial 
cerebrovascular (98 %) y anomalías cardíacas (67 %).14-15-16 
Figuras 2a y 7.
Las manifestaciones asociadas consisten en malformaciones 
de las fosas posterior y cerebrales, anomalías arteriales 
de los vasos de las ramas aórticas, defectos cardíacos 
y coartación de aorta, anomalías oculares y defectos 
esternales y rafe supraumbilical.31,7,33 Para ser considerado 
un síndrome PHACES basta con cumplir con dos de las 
manifestaciones.33

Síndrome LUMBAR

Hasta hace poco, las asociaciones entre los HI ubicados 
en el hemicuerpo inferior (los referidos a la región 
lumbosacra y/o miembro inferior) y las manifestaciones 
extracutáneas, según sus distintas asociaciones, se dividían 
en tres síndromes, pelvis, sacral y lumbar.12 Sin embargo, 
recientemente esta subdivisión ya no es considerada y 
se engloban los tres bajo el único nombre de síndrome 
LUMBAR.31,32,7,33,12

El acrónimo de su nombre corresponde a las letras 
iniciales de las siguientes manifestaciones relacionadas 
más frecuentes: L, (low) HI en la zona baja del cuerpo y/u 
otros defectos cutáneos; U, anormalidades urogenitales y 
ulceración; M, mielopatía; B, deformaciones óseas; A, 

malformaciones anorrectales y alteraciones arteriales; R, 
anormalidades renales.

II. MALFORMACIONES VASCULARES

Las MFV, a diferencia de los hemangiomas, se ven 
frecuentemente en el nacimiento, aunque algunos casos 
recién pueden notarse a partir de la infancia temprana.38 
Las MFV consisten en el desarrollo aberrante embrionario 
de los canales vasculares, ocurren en más de 1,5 % de la 
población general y afecta a ambos sexos.39

Usualmente crecen proporcional al crecimiento del paciente 
y pueden aumentar su tamaño súbitamente por cambio 
hormonal. Las lesiones no regresionan e incluso pueden 
deformar órganos y estructuras adyacentes por lo que el 
reconocimiento y manejo temprano es primordial.40 Estas 
anomalías puedes ser localizadas o difusas y, según ISSVA, 
pueden ser clasificadas en los cuatro subgrupos siguientes: 
simples (capilares, venosas, linfáticas, arteriovenosas), 
combinadas, de grandes vasos (troncales) y asociadas a 
otras anomalías.41

Si bien es cierto esta clasificación ha sido elaborada por el 
ISSVA, pero aún faltan elucidar nuevos cuadros que están 
siendo estudiados hasta el momento como los síndromes 
asociados al PIK3CA.42

El manejo de las MFV debe ser multidisciplinario. 
Intervienen las especialidades de dermatología, pediatría, 
genética, cirugía plástica, cirugía cardiovascular, cirugía 
cabeza y cuello, anatomía patológica, entre otras. El 
reconocimiento temprano de estas patologías aliviará la 
evolución tórpida de algunas de estas entidades.

MALFORMACIONES VASCULARES SIMPLES

Malformaciones capilares
De acuerdo a la clasificación del ISSVA las malformaciones 
capilares pueden ser MVO con o sin asociación a síndrome 
Sturge-Weber, cutis marmorata telangiectásica congénita, 
telangiectasias y nevo simple (NS).41 Recientemente un es-
tudio de estas malformaciones han agregado algunos ítems 
para ayudar a reconocerlas.43 Estos patrones clínicos son 
NS, MVO, malformación capilar reticulada, malformación 
capilar geográfica, malformación capilar-malformación 
arteriovenosa (CM-AVM), cutis marmorata telangiectásica 
congénita (CMTC) y telangiectasias.

Nevo simple (nevus simplex)

Es una malformación capilar muy frecuente (82% de recién 
nacidos vivos) que se caracteriza por maculas levemente 
rojizas o rosadas, de bordes no muy definidos, que se 
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localizan en región de glabela (Figura 1) o al medio de la 
frente (beso del ángel), en región de sacro (alas de mariposa) 
o en nuca y la base de nuca (picotazo de la cigüeña). Otras 
localizaciones son filtrum, región occipital, parietal y 
espalda superior. Los NS complejos se denominan cuando 
son más extensos (Figura 2). Con el tiempo estas manchas 
van disminuyendo de tonalidad y desapareciendo, aunque 
una minoría persiste, sobre todo los localizados en base de 
nuca o los extensos de glabela. Algunas de estas manchas 
están asociadas a ciertos síndromes (síndrome de Becwith-
Wiedemann, síndrome NOVA, síndrome de macrocefalia 
más malformación capilar) por lo que se tiene debe hacer 
otros estudios cuando existe la sospecha.

Mancha en vino de oporto

Es la segunda malformación más frecuente y se 
presentan como manchas sólidas que varían de tamaño 
y tonalidades de color (rosado a púrpura); pueden estar 
localizadas principalmente en cara, cuello y extremidades 
superiores.43 Las manchas en rostro pueden estar en uno 
o más dermatomas (V1-V3) según inervación del nervio 
trigémino (Figuras 3 y 4) y más del 10% están asociadas al 
Síndrome de Sturge Weber (SSW).44 Existe una asociación 

Figura 1.
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Figura 4.

Figura 5.

sobrecrecimiento (MCDS) y síndrome de malformación 
capilar-macrocefalia (SMCM) (Figura 5). El seguimiento de 
estos pacientes dependerá de las asociaciones que presentes 
como, por ejemplo, si se trata de MCDS se debe hacer 
seguimiento para solicitar evaluaciones por ortopedista y 
genetista, y, si es un paciente con SMCM, los controles 
tienen que ser con estudios radiológicos y por neurología y 
descartar tumores abdominales preferentemente.48-49

Malformaciones capilares geográficas

Este grupo de malformaciones capilares comprende 
manchas rojizas aisladas, de disposición geográfica o 
en forma de mapa de color rojo azulado o purpúrico 
y usualmente no son extensas (Figura 6). La principal 
entidad es el síndrome de Klippel-Trenaunay en las que 
se presenta pápulas hemorrágicas o vesículas de contenido 
trasparente o hemorrágico desde el nacimiento o aparición 
más tardía asociado a venas varicosas superficiales 
pequeñas o venas ectáticas mas grandes (Figura 7).47 Estos 
pacientes a menudo presentan sobrecrecimiento, anomalías 
venosas y malformaciones linfáticas. En esta entidad las 
vesículas vasculares están en su mayoría superpuestas en 

AnomAlíAs vAsculAres: tumores y mAlFormAciones vAsculAres

muy fuerte entre extensión y distribución anatómica facial 
y el riesgo de desarrollar SSW y sus complicaciones 
subsecuentes. Datos actuales sugieren que niños con MVO 
localizadas en áreas sensoriales de la primera rama del 
nervio trigémino (V1) tienen riesgo de desarrollo de SSW y 
mucho más riesgo si es más extensa o es bilateral.45 Si hay 
sospecha de SSW es necesaria la evaluación neurológica 
y oftalmológica. Actualmente existe alguna controversia si 
se debe o no realizar la resonancia magnética (RMI) con 
contraste en aquellos niños que son asintomáticos; pero 
algunos estudios sugieren realizar a los seis meses de edad 
para asegurar que no haya algún trazo anormal y luego de 
acuerdo a sintomatología hacer un seguimiento durante 
toda la vida.46

Malformación capilar reticulada

Descrita en 2004, denominada 'mancha segmentaria' es una 
macula rosada o levemente roja en disposición reticular no 
muy bien definida.47 Aunque las descripciones iniciales son 
como manchas reticuladas se han hallado también manchas 
homogéneas en uno o varios segmentos corporales y se debe 
diferenciar del cutis marmorata telangiectasica congénita, 
el cual es de un reticulado más pronunciado con coloración 
azul-purpura.43 Se han descrito tres situaciones asociadas 
a este tipo de manchas: malformación capilar aislada 
con un patrón reticular, malformación capilar difusa con 
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las manchas y existen malformaciones linfáticas micro 
o macro quísticas y malformaciones venosas descritas 
como venas superficiales en el área lateral de las piernas 
y que representan venas embriológicas remanentes.50 Otros 
síndromes asociados a manchas capilares geográficas son 
el síndrome PROTEUS y síndrome congénito, lipomatoso, 
malformaciones vasculares, alteraciones esqueléticas o 
espinales o escoliosis (CLOVES). Estos dos síndromes se 
pueden diferenciar por el nevus lipomatoso presente en pie 

Figura 6.

Figura 7.

y la falta de las alteraciones severas esqueléticas (Síndrome 
PROTEUS).51 Más recientemente se ha añadido una nueva 
condición denominado CLAPO, malformación capilar del 
labio inferior, malformación linfática de cabeza y cuello, 
asimetría de rostro y extremidades, sobrecrecimiento parcial 
o generalizado. Pacientes con estas manchas geográficas 
deben ser monitorizados en forma periódica, cada año o dos 
años y quizá la manera de evaluar las lesiones vasculares en 
usando la Resonancia Magnética con o sin contraste.52

Malformaciones capilares/malformaciones 
arteriovenosas

Es una enfermedad autosómica dominante descrita por 
Eerola en 2003, se presenta desde nacimiento en 80% de los 
casos.53 y se caracteriza por maculas pequeñas, múltiples, 
redondeadas, homogéneas que varía desde un color rosado 
pálido a rojo o de tono marrón que se localiza principalmente 
en tronco, cabeza, cuello y/o extremidades a veces en mucosa 
oral.54 Además, se puede hallar un halo pálido alrededor 
de la lesión que es un signo importante en el diagnóstico 
(Figura 8) y puede haber aumento de temperatura al tacto 
y al estudio DOPPLER se evidencia flujo incrementado en 
estas mismas lesiones55 se ha podido identificar mutaciones 
del gen RASA-1 en mas de dos tercios de los pacientes y de 
allí la importancia ya que más de u tercio de ellos presentan 
asociaciones de malformaciones arteriovenosas (MAV), 
fistulas arteriovenosas (FAV) o Síndrome de Parkes Weber.43 
Estas MAV pueden estar localizadas en piel, tejido blando, 
huesos o columna vertebral, por eso es importante el estudio 
con imágenes radiológicas para la detección temprana.53

Cutis marmorata telangiectásica congénita

Fue descrita inicialmente en 1922, como una entidad 
congénita pero también se han descrito casos de aparición 
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tardía.56 Clínicamente se presentan como manchas 
vasculares de color azul oscuro o purpura de disposición 
en bandas reticuladas y con patrón tipo mármol, pueden 
ser localizadas, generalizadas y a menudo unilaterales 
(Figura 9). Hay atrofia focal y en menos frecuencia áreas 
de ulceración; se localiza principalmente en miembros 
inferiores, luego tronco, miembros superiores y cara.57 

Se han descrito verdaderas asociaciones como asimetría 
de cuerpo, MC y glaucoma, el resto de reportes son 
asociaciones casuales.58 Se debe considerar como 
diagnóstico diferencial al MCM, descrita anteriormente, a 
los hemangiomas de crecimiento detenido, cutis marmorata 
fisiológico y lupus neonatal.58 El pronóstico de esta entidad 
es bueno, las lesiones vasculares van desapareciendo, pero 
la atrofia queda en el individuo.

Telangiectasias

Estas malformaciones capilares comprenden un grupo 
heterogéneo de dilataciones capilares que clínicamente se 
aprecian como manchas pequeñas, punteadas con una estela 
o en forma de araña. Pueden ser solitarias o múltiples siendo 
las solitarias las denominadas nevus araña o arácneus. Las 
formas múltiples pueden ser de tres tipos: telangiectasia 
nevoide unilateral, telangiectasia benigna hereditaria y 
telangiectasia hemorrágica hereditaria.43

Malformaciones venosas
Son anormalidades en la formación de vasos durante el 
proceso de embriogénesis; la mayoría son únicos (90% de 
pacientes) localizándose principalmente en cabeza y cuello 
(47%) (Figura 10) y en segundo lugar tronco (13%).59 Han sido 
incorrectamente denominadas 'hemangiomas cavernosos' y 
clínicamente, son tumores blandos, depresibles no pulsátiles 
de color oscuro azul verdoso, que aumentan de volumen con 

el aumento de presión (maniobra de Valsalva).41 Aumentan 
de volumen con la edad y suelen tener un crecimiento 
abrupto con el trauma, infección o cambios hormonales 
(pubertad y embarazo).40 Debido al flujo lento de la sangre 
en los vasos malformados, puede ocurrir trombosis que se 
traduce en dolor y formación de flebolitos que se pueden 
notar a la palpación o estudio radiológico.60 Puede ocurrir 
coagulopatía intravascular localizada (CIL) cuando existe 
aumento de dimero D, con plaquetas normales o levemente 
disminuidas (100 000 a 150 000/mm3) y disminución del 
fibrinógeno.61 Las MV familiares usualmente son pequeñas 
y múltiples y las causas son unas mutaciones autosómicas 
dominantes del gen tirosinaquinasa con dominio 2 de 
inmunoglobulina-like y EGF-like (Tie 2).62 Cuando estas 
malformaciones son múltiples y afectan la piel, tejidos 
blandos y sistema digestivo, se denomina síndrome nevus 
en tetina de goma o síndrome de Bean.63

Malformaciones linfáticas
Son anormalidades benignas que se producen por 
anormalidades embriológicas del sistema linfático.64 

Este tipo de lesiones vasculares no son frecuentes y en 
un estudio 3 573 niños de 3 años de edad se halló 43 
casos de malformaciones vasculares y 5 tenían alguna 
condición linfática, malformación linfática o linfedema 
(0,14% de incidencia).65 La etiología es desconocida; 
ya en 1902 se propuso que los vasos linfáticos derivan 
de una línea germinal primordial que se extiende desde 
el sistema venoso a los 6,5 semanas de gestación y que 
forman un plexo que comienza en la región cefálica y 
coalescen hasta la semana 10 y forman los canales finales. 
Se propone que las malformaciones linfáticas son líneas 
germinales aberrantes que crecen y no coalescen y por 

Figura 9.

Figura 10.
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Figura 11.

lo tanto no hay comunicación con las demás líneas y se 
forman las alteraciones que se conocen.64 La localización 
más frecuente son cabeza y cuello (45%), seguidas de 
axilas, mediastino, región inguinal y retroperitoneo.65 
Existen varias formas de malformaciones linfáticas como 
las lesiones linfáticas quísticas, angioqueratoma, lesiones 
oseas de la enfermedad de Gorham-Stout, anomalía 
generalizada linfática y linfedema.67 Hay tres tipos 
morfológicos de malformaciones linfáticas: microquisticas 
(Figura 11) (vesículas pequeñas a puntiformes en subcutis 
o mucosas con contenido liquido amarillento o rojizo), 
macroquisticas (Fig. 12) (grandes masas de consistencia 
fluctuante, suaves a firmes) y combinadas o mixtas. El 
termino higroma quístico, ya no debe ser usado para este 
tipo de lesiones como suele suceder porque no son tumores. 
El linfedema es una enfermedad crónica, incapacitante, 
progresiva que se debe a mal funcionamiento del sistema 
linfático y ocurre en forma primaria (desarrollo anormal 
en la enfermedad de Milroy o en distiquiasis linfedema) 
o secundaria (por daño de vasos linfáticos o nódulos 
linfáticos por traumas o infecciones).

Malformaciones arteriovenosas
Son las AV más agresivas. Están compuestas de arterias, 
venas y capilares malformados lo que resulta en una 
comunicación o shunt arteriovenoso.41 Las dos formas 
clásicas que se pueden ver son las malformaciones 
arteriovenosas y las fístulas congénitas, y pueden ser 
esporádicas o relacionadas a MC-MAV por gen RASA55 

o telangiectasia hemorrágica hereditaria.68 Clínicamente 
se pueden distinguir cuatro estadios bien definidos de 
acuerdo a la clasificación de Schobinger.69 En el estadio I o 
quiescente, se puede observar una mancha rosada azulada, 

tibia o caliente con shunt continuo AV al estudio Doppler; 
estadio II o expansivo, el mismo tipo I pero de mayor 
tamaño, con pulsaciones, tremor y ruido además de venas 
tensas y tortuosas; estadio III o destrucción, se observa 
cambios del estadio II más cambios distróficos en la piel, 
ulceración, sangrado, dolor persistente o necrosis del tejido 
(Figura 13); estadio IV, denominado de descompensación, 
se evidencia los signos del estadio III más falla cardíaca.

MALFORMACIONES VASCULARES NO SIMPLES

Malformaciones vasculares combinadas

Son malformaciones asociadas a dos o más malformaciones 
en una sola lesión. Pueden ser malformaciones simples, 
malformaciones de grandes vasos o combinación de ambos 
tipos.61 Existen mayormente combinación de MC asociadas 
a ML, MV, MAV o incluso los tres tipos.
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Malformaciones de grandes vasos (tronculares)

Pueden afectar arterias, venas o linfáticos de gran calibre, 
pueden ser centrales o vasos conductuales.61 Pueden ser 
anomalías de origen, curso, diámetro (p.e. aplasia) o de 
válvulas. En este ítem se incluyen las fistulas arteriovenosas 
y persistencia de vasos embriológicos.40

Malformaciones vasculares asociadas a otras anomalías

Se trata de malformaciones vasculares asociadas a otros 
tejidos como hueso, tejidos blandos o víscera. Usualmente 
asociadas a sobrecrecimiento de órganos y tienen nombres 
de epónimos.67
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