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NOMENCLATURA

* Hay una gran confusion en la nomenclatura de las anomalias
vasculares:

 El termino hemangioma ha pasado a emplearse de forma
genérica para describir un gran numero de lesiones vasculares,

ya sean congenitas o adquiridas, sin hacer distinciones en su
comportamiento biologico.

* Los terminos:
- Angioma/hemangioma
- Linfangioma/higroma quistico
-  Hemangioma hepatico/vertebral

Se usan de manera indiscriminada
sin tener en cuenta: H? clinica,
exploracion o evolucion

- Consecuencias negativas para los pacientes: segun un estudio
realizado en el Children s Hospital de Boston:

- 5% reciben un primer diagnostico y tratamiento incorrectos.

- 25% diagnosticados correctamente = el 14% reciben
tratamiento incorrecto
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Las anomalias vasculares comprenden un grupo

heterogeneo de entidades, la

mayor parte de ellas presentes desde el nacimiento o

en los primeros meses de

vida, si bien pueden no ser clinicamente visibles
hasta muchos anos despues.

CORRELACION ENTRE LA NOMENCLATURA CLASICA
DE ALGUNAS DE LAS ANOMALIAS VASCULARES Y SU
HISTOLOGIA TUMORAL/MALFORMACION.

Angioma fresa Hemangioma (superficial)
Angioma capilar
Antojo

Angioma tuberoso Hemangioma Malformacion venosa
Angioma cavernoso

Mancha salmon/ beso del angel Malformacion capilar
Nevus de Unna/angioma nucal
Nevus telangiectasico

Mancha vino de Oporto Malformacion capilar
Nevus flammeus

Linfangiohemangioma Hemangioma profundo Malformacion linfatica

Hemangioendotelioma hepatico Hemangioma

Hemangioma oseo/hepatico del Malformacion venosa
adulto
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CLASIFICACION

Mulliken: puso fin en 1982 a decadas de confusion
terminologica distinguiendo taxativamente los tumores
de las malformaciones vasculares basandose en
aspectos clinicos e histologicos.

AP GLUT1T + GLUT 1-

Evolucion y Aparecen 2-6 semanas Presentes al

pronostico de vida. nacer
Crecen hasta los 12 Crecen con el

meses NiNOo
Involucion espontanea No involucionan

Tratamiento Observacion/farmacos Esclerosis/
anfiangiogenicos embolizacion
(propanolol) Cirugia

Los tumores vasculares son verdaderas neoplasias
con proliferacion vascular mientras que las
malformaciones son defectos en la vasculogenesis.

En 1992 se crea la “International Society for the Study of
Vascular Anomalies” (ISSVA):

- Edita |a clasificacion que actualmente sigue vigente
- Anade biologia molecular y geneética.
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CLASIFICACION

Hemangiomas

EK (Kassabach-Merrit)

Congeénito

Benignos

Borderline

Anomalias
vasculares
Malformaciones

Angiosarcoma
Malignos

A-V

PUEDEN
ASOCIAR
SINDROMES

Capilares

venosas

Bajo flujo

Linfaticas

TUMORES TUMORES MALFORMACIONES
BENIGNOS MALIGNOS VASCULARES

Se desarrollan en las Adquiridos Presentes al
primeras semanas de Edad adulta nacimiento

vida

Crecen en los Crecimiento rapido Crecimiento
DriMeros meses proporcional
Involucion Agresivos Curso cronico
espontanea

* HEK: hemangioendotelioma kaposiforme
AV. arteriovenosas
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DIAGNOSTICO

1. Ecografia "

» [ecnica de screening
Diferencia :
 JTumor: masa solida Ay S s
bien definida. |
Malformacion: vasos
aberrantes.
» Alto flujo: Doppler
bifasico
Bajo flujo: Doppler
monofasico o
ausente Bajo flujo

2. RM

Confirma el tipo de anomalia
vascular.

Da informacion sobre la extension
de la lesion.

* Ayuda a planificar el tratamiento.
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" HEMANGIOMA
CONGENITO

Son tumores vasculares poco
frecuentes, presentes desde el
nacimiento, donde han alcanzado su
crecimiento maximo.

1Tres tipos:
— RICH: rapidamente involutivos
— NICH: no involutivos.
— PICH: parcialmente involutivos.
Afectan por igual a ambos sexos.

Suelen afectar al tejido celular
subcutaneo, heterogéneos,

Indistinguibles por imagen del
hemangioma infantil.

Glut-1 -

Si es necesario tratamiento: cirugia
(PICH o NICH)
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CASOS

Recien nacido varon si_n antecedentes
personales de interes.

Lesion vascular en region posterolateral del
cuello presente al nacimiento.

Se realiza un diagnostico clinico de hemangioma
congenito.

NO se solicitan pruebas de imagen y se cita en
un mes para valorar evolucion.

A) Primer dia de vida. B) Al mes de vida.
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Masa en rodilla
derecha

 Masa solida hipervascular con zonas hipoecoicas
gue corresponden a zonas de necrosis.

» US-Doppler: Estructuras vasculares de baja
resistencia y Doppler bifasico.

Control a los 6 mese de
vida, donde se observa una
Importante disminucion de
tamano
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RICH hepatico

Tumoracion heterogenea e hipervascular que ocupa la practica
totalidad del higado y presenta realce centripeto caracteristico.

Isointensa en T1 respecto al musculo e hiperintensa en T2-FS, con
vaclos de senal por vasos arteriales.
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HEMANGIOMA
INFANTIL

- Son mas frecuentes en lactantes de raza blanca.

¢
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Q. BEVT A

- Mayor frecuencia el sexo femenino.

- GLUT-1 +

- Se han descrito multiples sindromes asociados:
Sd.. Phaces, Sd. Sacral, lumbar...

SD. PHACES:

Malformacion de fosa posterior (P).
 Hemangioma facial segmentario (H)
Anomalias arteriales (A)
Anomalias cardiovasculares (C)
Anomalias oculares (E)

Hendidura esternal (S)
» Sindrome lumbar/sacral/pelvis

- En imagen: indistinguible del hemangioma
congenito.

- Tratamiento: corticoides sistemicos.
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" ARACTE BiSTICAS DE
~ IMAGEN
1. Ecogratfia:

- masa solida bien definida.
- ecogenicidad heterogenea.

2. Ecografia Doppler
-Hipervascular
-Espectro arterial y venoso

3. RM

- T1 intensidad intermedia/T2 hiperintenso
- Realce marcado.
- Vacios de senal

Se clasifican

Superficial: placas poco Focal: lesiones redondeadas
sobrelevadas de color rojo vivo  centradas en un punto central.

Profundo: tumoracion color piel Segmentario: placas alargadas,

0 azulada. Puede presentar No redondeadas, no centradas en

telangiectasias en superficie. un punto, que abarcan
segmentos mas extensos dela
piel.

Mixto: tumoraciones rojas, rojas Indeterminado: dificil determinar

en superficie y color piel o si es focal o segmentario.

azuladas en profundidad.

Multifocal: multiples lesiones
focales.
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CURVAS DE
CRECIMIENTO

1. Hemangioma infantil

Nacimiento

ANo

-/ anos

2. Hemangioma congenito

\
|

NICH

PICH

RICH
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CASOS

RNPT 32+1 de sexo masculino con tumoracion
en region parotidea izquierda

Lesion focal de 33 x 11 x 22 mm intraparotidea, con
estructuras hipoecoicas tubulares (estructuras
vasculares) que en el estudio doppler color presenta
marcada hipervascularizacion con registros arteriales
VY VENOSOS.

Tratamiento: propanolol en buena evolucion.

Hemangioma

infantil




Nina de 4 meses
A las 48 h de nacer leve
eritema retroauricular dcho
Ahora tumoracion de 6 x 4 x1
eritematosa que desvia el
pabellon auricular hacia
delante

Tumoracion solida retroauricular derecha, que en el
estudio Doppler muestra importante vascularizacion

Hemangioma

infantil
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Varon de 5 meses de edad valorado en
Urgencias por tumoracion laterocervical

NO presente desde el nacimiento, con
aumento de tamano en las ultimas semanas

A nivel subcutaneo ,
laterocervical derecho: %«

L 64
P Mec

L esion multilobulada de ==

y TR .

. A
ocm de diametro Toa
maximo.de ecogenicidad i :
’ ViD B.18 cnvs
heterogenea y con R 062

estructuras vasculares en
Su Interior con registros
venosos Y arteriales de
paja resistencia
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Hemangioma
infantil

* Lesion multilobulada de aproximadamente 3x Scm.

 ENnT1 (A) es isointensa respecto al musculo con algun
pequeno foco hiperintenso.

* Hiperintensa en T2-FS (B) con septos y con estructuras
tubulare s en su Interior.

 En el estudio dinamico postcontraste (C, D, E, F) no
presenta un realce arterial, (E) y en fase venosa (F)
presenta un acusado realce homogeneo que se
mantiene en el tiempo a lo largo del estudio.

* No presenta restriccion a la difusion (G y H)
* Inicio tratamiento con propanolol.
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Paciente varon de 1 mes de vida que
acude a urgencias por aumento de
partes blandas cervical izquierdo.

Co MY
-‘-'» o.'

Lesion de 4x2cm bien definida y de
ecogenicidad heterogenea, de aspecto
solido con importante vascularizacion e

nilio vascular predominantemente
VENOSO.
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Masa supraclavicular izquierda de unos 6¢cm de
morfologia polilobulada.

Discretamente hiperintensaen 11 (A) y
marcadamente hiperintensa en 12 (B).
Presenta abundante vascularizacion (C y D).
Sin pérdida de senal en supresion grasa.
Escasa restriccion en difusion. (Ey F)

Se ha iniciado tratamiento con propanolol.

Hemangioma

infantil
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
HEMANGIOMA
INFANTILZHEMANGIOMA

CONGENITO

Siempre presente al 30%presentes al nacer
nacimiento

RICH: involuciona en 12- CRECIMIENTO:
18m. - Rapido en 3-o6m.

NICH: no involuciona. - Mas lento hasta el ano.
PICH: involucion - Involucion
Intermedia

GLUT1T + GLUT1-

El Glut-1 es un transportador de glucosa en la
membrana de eritrocitos y celulas endoteliales del
hemangioma infantil que es positivo en todas sus

fases; sin embargo, es negativo en el hemangioma
congeénito.
Es negativo en hemangioma congenito y en la totalidad
de las malformaciones vasculares
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MALFORMACIONES
LINFATICAS

« Lalocalizacion mas frecuente es la cabeza y
sobre todo el cuello (90 %)

» Son clasificadas por el tamano de los quistes
en:

— macroquisticas con quistes mayores de 2
cm

— microquisticas con quistes menores de 2
cm.

Caracteristicas de imagen:

-Ecografia: Masa quistica multiloculada con

tabiques delgados. Puede presentar
vascularizacion en los septos.

-TC: estructura multiquistica con realce en fase
tardia +/-niveles liquido-liquido.

-RM: masa septada de senal baja/intermedia en
11 e hiper en T2. Realce en los septos.

TTO: escleroterapia/cirugia.
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Ecografia: Tumoracion quistica multilocular con
contenido ecogenico (A).
y con septos, los cuales estan vascularizados (B).

RM: T2 FS (C) muestra lesion quistica con septos
T1 FS CC (D) muestra que no hay realce a
excepcion de los septos
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Malformaciones
venosas

» Estan presentes desde el nacimiento
aunque no siempre son evidentes.

* Se componen de venas displasicas
madaduras.

» Ecografia: lesion heterogenea con
presencia de estructuras serpiginosas
hipo / anecoicas Yy flebolitos +/- senal
doppler de bajo flujo.

* RM (gold standard): lesion lobulada
multilocular hipointensa en 11 e
hiperintensa en T2 y pueden verse
flebolitos (hipointensos en 11y T2).

» Tratamiento: escleroterapia/cirugia.
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Nina de 14 anos con bulto en antebrazo

derecho, que ha notado crecimiento en
el ultimo mes

0" -
-
- =
OO
.,
Y3A 190 omve
VID 457 cmin 28
19 076
c : ’ .l v

Lesion multilobulada de unos 2cm
(Ay B), de caracteristicas quisticas
(C),

El estudio Doppler (D) presenta Ma\',fgl:lggié"
una vascularizacion periférica

obteniendo unicamente registros

pulsados de baja velocidad.
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Nina de 9 anos con "angioma’ en la lengua
gue ha crecido progresivamente en los
ultimos anos y que actualmente dificulta la
deglucion.

B \ I

T2FS (A) y T1 (B) donde se observan vacios de senal
en el T2 que en el T1 tambien se observan
hipointensos y corresponden con flebolitos.

Malformacion
venosa

T1FS + GD coronal
y axial: realce
homogéeneo y tardio
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Malformaciones
arterio-venosas (MAV)

oComunicacion anormal entre arterias eferentes
V venas de drenaje, sin la intervencion de un
lecho capilar normal.

oSon clasificadas por el tipo en:
-Malformacion a-v = suelen ser congenitas
-Fistulas a-v = suelen ser adquiridas.

oCaracteristicas de imagen:

-Ecografia: masa heterogenea mal delimitada.
El Doppler confirma la presencia de vasos
aferentes y eferentes, con signos sugestivos de
fistula arterio-venosa.

-RM: nido vascular con multiples canales
hipointensos en T1 vy T2 (secuencias SE)
fenomeno de vacio de flujo. Puede presentar
pequenas areas hiperintensas en 11 por
hemorragia o trombosis.

-TC/angiografia con contraste: realce arterial
temprano-nidus-drenaje venoso

o TTO: embolizacion +/- cirugia.
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CASOS

Nino de 14 anos con bultoma frontal
detectado al cortarse el pelo

i Josa
PS 99 cmis
ED 0.0 cmis

Estructuras tubulares
Nipoecoicas
correspondientes con
vasos (A).

Estudio Doppler (B y TR T Y

C): estructuras
vasculares de flupde ¢ ¢ e
alta y baja resistencia
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Coronal T2 (A) y axial FLAIR (B):
Muestran vacios de senal en la lesion descrita.

Angio-RM dinamica (C): realce precoz y
posteriormente venas de drenaje.

Malformacion

AV
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Paciente con tumoracion
escrotal

Ecografia-Doppler (A): lesion de partes blandas escrotal
de 23cm de diametro maximo con senal Doppler
aumentada en su interior

RM: predominatentemente heterogeneaen 11 (B) e
hiperintensa en secuencias HASTE con vacios de senal
(CyD).

Tras contraste presenta captacion homogenea ya en fase
arterial.
DWI (E) y ADC(F): No presenta Malformacién

restriccion de la difusion.

AV
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Arteriografia selectiva: Marcada hipertrofia y tortuosidad
de las arterias pudendas Internas y externas
bilateralmente, con hipervascularizacion de toda la gran

"masa estromal” testicular,
A —

Se realizaron dos embolizaciones prequirurgicas
+ reseccion quirurgica
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DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL DE LAS
MALFORMACIONES
VASCULARES

Se desarrollan en  Adquiridos en Presentes al
|las primeras edad adulta nacimiento
semanas de vida

Crecen enlos Crecimiento rapido Comportamiento
DrIMeros meses estable

Involucion AQgresivos Curso cronico
espontanea
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CONCLUSIONES

» Las pruebas de imagen se han convertido en una
parte esencial en cuanto a la clasificacion

(ISSVA) y sirve de guia para el diagnostico
preciso y manejo terapeutico adecuado.

El exito en el diagnostico y tratamiento de las
anomalias vasculares congenitas requiere de un
equipo multidisciplinar, dentro del cual el
radiologo cobra un papel importante en la
orientacion diagnostica inicial, mediante el uso

de las diferentes tecnicas de imagen.
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