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Objetivos Docentes

Analizar los hallazgos radiologicos de la malformacion vascular venosa cervical en las distintas técnicas
de imagen e ilustrarla con estudios de nuestro centro.

Revision del tema

Las malformaciones vasculares son anomalias localizadas o difusas del sistema vascular, localizadas er
un 40% en cabeza y cuello. Estan presentes en el nacimiento, aunque pueden diagnosticarse a cualquies
edad. No involucionan espontaneamente ni presentan proliferacion celular (no tienen crecimientc
endotelial por mitosis de las células lo que las diferencia de las neoplasias vasculares) y tienden a crece:
en proporcion con el nifio. Un crecimiento rapido suele ser secundario a traumatismos, procesos
infecciosos, cambios hormonales, trombosis 0 comunicacion arteriovenosa.

Las malformaciones vasculares se clasifican de acuerdo al vaso que la compone y patrén de flujo en:

-Malformaciones de alto flujo: Incluye la malformacion y fistula arteriovenosa.
-Malformaciones de bajo flujo: Comprende malformaciones capilares, venosas y linfaticas.

La malformacion vascular venosa, aunque rara, es la malformacion vascular mas frecuente en cabeza y
cuello.

Se presenta a cualquier edad, siendo mdas frecuente en nifios y adultos jovenes. Puede existir unc
predisposicion familiar, en algunas series se ha detectado una mayor frecuencia de mujeres.

Son tnicas, aunque ocasionalmente multiples. Es una lesion multilobulada, de tamafio variable
circunscrita o afectando a varios espacios cervicales y en ocasiones asocia malformacion linfatica.

Est4 formada por vasos ectasicos, de bajo flujo sanguineo, morfolédgica e histologicamente similares a las

Pagina 1 de 18 www.seram.es




venas, con arterias y capilares normales. Se dividen en superficiales o profundas, localizadas
multicéntricas o difusas.

La piel o mucosa que las recubre varia de color en funcion de la profundidad y el grado de ectasia de le
lesion. Las mas superficiales son de color morado, y las profundas maés azuladas o inclusc
imperceptibles. Se trata de lesiones blandas al tacto, a veces de aspecto nodular, compresibles, nc
pulsatiles, que generalmente se expanden después de la compresion y maniobra de Valsalva, sin aumentc
del calor local.

En faringe, laringe y paladar pueden causar obstruccion y las periorbitarias compromiso ocular.

En las lesiones muy ectasicas no es rara la existencia de trombosis venosas, que pueden sobreinfectarse y
provocar dolor e inflamacion, y de flebolitos que son marcadores radioldgicos de este tipo de¢
malformaciones y aparecen a edades tempranas.

Los estudios de imagen estan indicados cuando existen dudas sobre la naturaleza de la lesion, pare
valorar su extension y la relacion con las estructuras adyacentes y ayudan a planificar la estrategic
terapéutica.

La radiologia simple tiene una utilidad limitada y estd ampliamente superada por otras técnicas d¢
imagen. Puede mostrar calcificaciones correspondientes a flebolitos en el espesor de la lesion. Er
estructuras dOseas puede observarse hipoplasia, desmineralizacion y a veces esclerosis con reaccior
periostica.

La ecografia es el método de eleccion en el estudio de screening, ya que es accesible, no necesite
sedacion ni implica radiacion. En modo B son normalmente hipoecogénicas respecto al tejido celula
subcutaneo adyacente. También pueden ser hiper o isoecogénicas. En la gran mayoria se demuestrar
canales vasculares compresibles. Con el Doppler se confirma el flujo venoso, sobre todo tras realiza
maniobras de compresion o Valsalva. Este flujo venoso es generalmente monofésico, aunque puede sei
bifasico o ausente. No se observa flujo arterial a diferencia de otras malformaciones vasculares. Pueder
verse focos hiperecogénicos con sombra acustica, en relacion con flebolitos. Ademas la ecografia es ti
en el tratamiento (escleroterapia eco-guiada) y en el control evolutivo.

La TC y la RM permiten evaluar la extension de la lesion y la relacion con las estructuras adyacentes.

La TC es un método de imagen disponible y rapido, lo que permite disminuir el uso de sedacion er
pacientes pediatricos. Asocia radiacidon ionizante, por lo que su uso se limitara solo a las zonas de interés.

Se manifiesta como masa de planos blandos con calcificaciones redondeadas en TC sin contraste
pudiendo remodelar el hueso adyacente.

La TCMD con contraste presenta realce evidente pero variable (discontinuo y retrasado u homogéneo ¢
intenso). Pueden verse venas aumentadas de calibre adyacentes.

La RM es la técnica de eleccion, ya que permite su valoracion en diversos planos del espacio de manere
no invasiva, ayudando a planificar el tratamiento mds adecuado. Es necesaria para determinar le
severidad y la extension de la lesion y su relacion con las estructuras adyacentes, especialmente en las dc
localizacion profunda. Es una excelente modalidad para su estudio y permite diferenciarla de las
malformaciones de alto flujo. Puede precisar contraste endovenoso, sin embargo una mejor
caracterizacion del flujo puede ser logrado con estudio dinamico.

En RM se ve como una masa bien delimitada o difusa, dependiendo de su tamafio. Normalmente e
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iso-hipointensa respecto al musculo en T1 e hiperintensa en T2, aunque su aspecto es variable en T2 y
STIR dependiendo del tamafio del canal vascular. Si existen flebolitos se ven como zonas de hiposefia
en T1 y T2. En ocasiones se ven zonas de hipersefal en T1 y T2 que corresponden a focos de hemorragic
o trombosis de relativamente poco tiempo de evolucion. La malformacion vascular venosa capte
contraste tras la administracion de gadolinio endovenoso, pero si realizamos un estudio dindmico er
distintas fases, se observa que el realce es tardio.

La angiografia no se utiliza ya que no se rellena la malformacion, o lo hace escasamente en fase muy
tardia.

Los principales diagndsticos diferenciales son la malformacion linfatica, hemangioma infantil, quiste
dermoide, malformacion arteriovenosa.

-La malformacion linfatica corresponde con vasos linfaticos hiperplasicos y aberrantes, llenos d¢
liquido. En los estudios de imagen se observan quistes sin realce de tamafio variable. Hay ausencia d¢
flebolitos y tampoco hay captacion tras la administracion de contraste endovenoso, aunque puede existii
captacion periférica de los quistes. Se pueden observar niveles liquido-liquido en casos de hemorragia ¢
infeccion.

-El hemangioma infantil es un tumor benigno caracterizado por proliferaciéon endotelial y marcados
GLUT 1 positivo. Este es un marcador inmunohistoquimico altamente especifico y que tiene unc
expresion muy alta en todas las fases de evolucion del hemangioma infantil. Este tumor crece muy
rapidamente durante el primer afo de vida e involuciona espontdneamente. Radiologicamente hay
imagenes de vacio de flujo alrededor o en la masa tumoral que representan arterias nutricias y venas d¢
drenaje dilatadas. Los flebolitos estan ausentes. Tras la administracion de gadolinio endovenoso el realce
es rapido, intenso y homogéneo.

-En la malformacion arteriovenosa, la RM puede definir la existencia de sefales lineales de vacios d¢
flujo vascular de alto flujo en el interior de la lesion. Los flebolitos son raros y las areas hiperintensas er
T2 (con aspecto quistico) son infrecuentes.

-EL quiste dermoide puede tener calcificaciones redondeadas, pero se encuentran dentro de una lesior
que contiene grasa. El contenido de la lesion es muy ecogénico en ecografia.

Existen sindromes asociados a malformaciones venosas:

- Formas familiares de malformaciones venosas cutaneas y mucosas de herencia autosomica dominante
las malformaciones son multiples y generalizadas.

- Sindrome del nevus azul en tetina de goma: Puede ser de presentacion esporadica o familiar. Hay
multiples malformaciones venosas de pequeiio tamafio (en ocasiones existe alguna malformacior
grande), que van apareciendo con los afios en la piel y en todo el tracto gastrointestinal.

- Malformacion glomovenosa familiar: De hereditaria autosomica dominante, caracterizada por multiples
malformaciones venosas de la piel y mucosas. La diferencia con la malformacion venosa clésica es le
presencia de células de musculo liso inmaduras o células glomicas.

- Sindrome de Proteus: Enfermedad esporadica que afecta el hueso, tejido conectivo y tejido adiposc
subcutaneo. Los sintomas aparecen durante el primer mes de vida. Se caracteriza por una combinacior
de malformaciones vasculares veno-linfaticas, hemihipertrofia, gigantismo de manos y pies, exostosis
macrocefalia, hamartomas viscerales y subcutaneos, lipomatosis intraabdominal y nevos epidérmicos.

- Sindrome Bonnayan-Riley-Ruvalcaba: En el 10% de los casos asocian malformaciones capilares
venosas y linféticas.

Imagenes en esta seccion:
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Fig. 1: Radiografia lateral de columna cervical Calcificaciones redondeadas en planos blandos
prevertebrales correspondientes a flebolitos
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Fig. 2: Malformacion vascular venosa cervical. US modo B: Se identifica una lesion hipoecogénica,
heterogénea, con calcificaciones en su interior correspondientes a flebolitos
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Fig. 3: US Doppler color, donde se observa una lesion hipoecogénica, heterogénea, vascularizada.
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Fig. 4: US Doppler color: Malformacion vascular venosa antes y durante la maniobra de Valsalva. Se
observa un aumento de la sefial color durante la manioba de Valsalva.
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Fig. 5: US Doppler duplex: Malformacion vascular venosa en region laringea. Se ven flebolitos en el
seno de la lesion y se registra flujo venoso
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Fig. 6: US modo B: Malformacién vascular venosa que se introduce en laringe, donde se ven flebolitos
(hiperecogénicos con sombra acustica posterior)
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Fig. 7: TCMD con contraste iv. Corte axial. Masa de partes blandas, paralaringea izquierda, que se
introduce en region laringea, donde se ven calcificaciones correspondientes a flebolitos.
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Fig. 8: TCMD con contraste iv. Corte axial. Venas aumentada de calibre adyacentes a la malformacion
vascular venosa.
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Fig. 9: RM axial T1 SE. Malformacién vascular venosa, hipointensa respecto a la grasaen T1 e
isointensa con el musculo
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Fig. 10: RM axial T2 SE: Masa de partes blandas hiperintensa respecto al musculo en T2. Se observa un
nivel liquido-liquido, que sugiere malformacion mixta (venolinfética)
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Fig. 11: RM sagital STIR. Lesion hiperintensa, heterogénea, en relacion con malformacion vascular
venosa.
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Fig. 12: RM T1 axial. Estudio dindmico con gadolinio iv. Escasa captacion a los 45 segundos tras la
inyeccion de contraste
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Fig. 13: RM T1 axial con gadolinio iv. Aumento de la captacion en el estudio dinamico a los 3 minutos
tras la inyeccion de gadolinio endovenoso.
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Fig. 14: T1 SPIR con gadolinio iv. Marcado realce tardio de la lesion.

Conclusiones

La malformacion vascular venosa se localiza frecuentemente en la region cervical. Debemos estar
familiarizados con los hallazgos radiologicos en las diferentes técnicas de imagen, realizar el diagnostico
diferencial y definir la localizacion exacta en los espacios cervicales, para establecer un diagnostico
precoz y la adecuada estrategia terapéutica.
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