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PALABRAS CLAVE Resumen Elavance en el conocimiento de la biologia y la terapéutica de las anomalias vascula-

Ecografia; res (AV) han hecho que sean un motivo frecuente de consulta en las consultas de dermatologia

Anomalias vasculares; en la actualidad, y que se hayan creado unidades multidisciplinares para el abordaje de los

Ecografia pacientes con AV complejas.

dermatologica; Aunque el diagnéstico de la mayoria de las AV es clinico, a menudo su estudio completo

Hemangioma requiere pruebas complementarias de imagen para determinar su naturaleza, extension y pro-
nostico. La primera prueba de imagen que se solicita por su rapidez e inocuidad es la ecografia
(US).

En esta revision se busca resumir y actualizar los conceptos clave en la ecografia de las AV para
su mejor comprension para los clinicos o especialistas en imagen que tratan a estos pacientes.
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examination of vascular anomalies so that they are more accessible to clinicians and medical
imaging specialists involved in the management of these lesions.
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Desde la publicacion en 1999 del grupo de Dubois' de las
caracteristicas ecograficas de los «tumores vasculares de
partes blandas» ha habido numerosos avances en este campo
de la dermatologia:

1) La adopcion definitiva de la clasificacion de las anomalias
vasculares (AV) que se actualiza anualmente por la Inter-
national Society for the Study of Vascular Anomalies?.

2) La descripcion de las mutaciones en sindromes que
acompanan a estas AV>.

3) Eluso generalizado del propranolol como tratamiento de
primera linea de los hemangiomas®*.

4) El avance en el tratamiento mediante laser vascular y
otras fuentes de luz°.

5) La creacion de unidades multidisciplinares para el trata-
miento integrado de estas anomalias®.

La ecografia suele ser la primera prueba diagnédstica que
se realiza a los pacientes con AV por su inocuidad, rapidez
y disponibilidad en los distintos centros, tanto en atencion
primaria como en atencion especializada’.

Por ello es necesario que los equipos multidisciplinares
que tratan a estos pacientes entiendan claramente los con-
ceptos que se utilizan en ecografia de las AV, sus aplicaciones
y limitaciones.

Desde el punto de vista hemodinamico las AV se clasifican
en anomalias de alto flujo y anomalias de bajo flujo®°.

Esta diferenciacion es importante desde el punto de vista
diagndstico y terapéutico, ya que el tratamiento mediante
farmacos, cirugia, los distintos tipos de laseres, esclero-
terapia, etc. estara condicionado por las caracteristicas
hemodinamicas de la lesion (tabla 1).

En la caracterizacion ecografica de las AV es fundamental
tanto la exploracion en modo B (escala de grises) como la
caracterizacion en modo doppler.

Clasificacion de Mulliken Glowacki modificada

Malformaciones
vasculares

Tumores vasculares

Hemangiomas
Hemangioma infantil

Alto flujo

Malformaciones

arteriovenosas

Hemangioma congénito no Fistulas arteriovenosas
involutivo (NICH)

Hemangioma congénito
rapidamente involutivo (RICH)

Otros

Hemangioendotelioma
kaposiforme

Angioma «en penacho»

Angiosarcoma

Bajo flujo
Malformacion venosa

Malformacion capilar
Malformaciones mixtas

La exploracion en modo B permite identificar el perfil
de las lesiones; por ejemplo las lesiones de aspecto ecogra-
fico sélido se suelen corresponder con tumores vasculares,
mientras que las malformaciones estan constituidas por ele-
mentos de aspecto canalicular.

La exploracion doppler de las AV debe ser siempre rea-
lizada mediante modo doppler color o power doppler, asi
como en modo doppler pulsado o espectral.

El doppler color aporta informacion sobre la presencia de
flujo sanguineo. La exploracion mediante doppler pulsado
nos informa sobre las caracteristicas hemodinamicas de los
vasos que componen la anomalia.

Denominamos AV de alto flujo a las que presentan un
espectro doppler arterial, ya sea de alta resistencia o de
baja resistencia (fig. 1).

Las AV de bajo flujo corresponden a anomalias en las
que encontramos espectros hemodinamicos fasicos (como el
que encontramos en los vasos venosos) o ausencia de flujo
(fig. 2).

Se debe explorar al menos 3 ciclos hemodinamicos para
poder establecer su perfil espectral y determinar la velo-
cidad pico sistolica de las lesiones para caracterizarlas
completamente’.

El parametro hemodinamico mas frecuentemente eva-
luado en las lesiones vasculares es el indice de resistencia
(IR), que es el cociente de la diferencia de la velocidad
maxima sistolica y la velocidad minima diastdlica entre la
velocidad maxima sistélica'. Este parametro aporta infor-
macion sobre la resistencia vascular del lecho vascular
estudiado.

Los hemangiomas infantiles (HI) son los tumores vasculares
mas frecuentes en la edad pediatrica, con una incidencia
del 4% al 10% de la poblacion''. Son mas frecuentes en nifas
de raza blanca y la mayoria son esporadicos. Por lo general
no estan presentes al nacimiento y evolucionan en 3 fases
caracteristicas: una fase proliferativa que dura los prime-
ros 6 meses de vida, seguida de una fase de estabilizacion
durante el primer ano y una fase involutiva que se extiende
hasta los 5 a 7 anos.

Son lesiones benignas con una evolucion favorable y la
mayoria no requieren tratamiento. Sin embargo, un 10% de
los casos pueden presentar complicaciones como ulceracion,
alteraciones funcionales o de riesgo vital, como son angio-
mas que afectan la via aérea.

Para estos casos el propranolol, un agente bloqueador
beta no selectivo, se ha convertido en el tratamiento de pri-
mera eleccion'?. Dentro de los mecanismos de accion que se
han sefalado vasoconstriccion, inhibicion de la angiogénesis
y apoptosis de las células endoteliales'.

Por lo general, el diagndstico del HI es clinico, pero en
ocasiones debido a la localizacion o la extension a estructu-
ras vitales se necesita un estudio complementario como son
la ecografia (US), tomografia computarizada (TC) o resonan-
cia magnética (RM)'.

Tanto la TC como la RM nos dan informacion anato-
mica que incluye la delimitacion precisa de los bordes, el
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Figura 1

tamanio y la cercania a estructuras adyacentes. Sin embargo,
adolece de ciertos inconvenientes como la necesidad de
sedacion en nifios, la necesidad de medios de contraste, que
emiten radiacion y tienen un alto coste. La TC es un método
fidedigno para evaluar estructuras 6seas y erosivas. La RM

Alto flujo. A. Espectro bifasico. B. Espectro trifasico.

es considerada el método de primera eleccion en el estu-
dio de hemangiomas faciales segmentarios para descartar
el sindrome de PHACES".

La ecografia es un método no invasivo, que se puede rea-
lizar en la consulta ambulatoria, de forma inmediata y que

Venoso sinusoidal

Patron venoso

Figura 2

Bajo flujo. Espectro venoso.
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no necesita sedacion, aunque algunos autores estan incorpo-
rando la sedacion con hidrato de cloral en su practica diaria
para disminuir artefactos al realizar el estudio doppler'®"’.
Spierer et al. establecieron el diagnostico de 20 pacientes
con HI periorbitarios sin la necesidad de realizar otro estu-
dio de imagen, sefalando la ecografia como el método de
eleccion para evaluar Hl en nifios'®.

Ecografia de los hemangiomas infantiles

La ecografia es actualmente el método de eleccion en la
evaluacion del HI, porque nos permite observar el tamaiio,
grosor, las caracteristicas internas del angioma y su vascu-
larizacidn, asi como estructuras anatomicas adyacentes'®.
Los Hl presentan diferentes patrones ecograficos (tabla 2)
dependiendo de la fase clinica en que se encuentren.

Tabla 2 Caracteristicas ecograficas de los hemangiomas

Modo B Modo doppler

Fase proliferativa
Hipervascular
Alto flujo
Fase involutiva
Hipovascular
Pueden persistir vasos
con alto flujo

Fase proliferativa
Tumoracion solida
Estroma homogéneo
Fase involutiva
Aumento de la ecogenicidad
Estroma heteroecoico

En fase proliferativa, en modo B, se observa una tumo-
racion solida bien definida, hipoecoica, con un estroma
homogéneo, lobulado. En el doppler color se caracteri-
zan por ser lesiones hipervasculares, con una densidad de

Figura 3

Hemangioma infantil en el ala nasal tratado con propranolol (cortesia de la Dra. E. Baselga). A. Clinica de la lesion

pretratamiento. B. Eco doppler del hemangioma en fase proliferativa; ndotese abundate vascularizacion. C. Mejoria clinica del
hemangioma nasal. D. Disminucion de la vascularizacion y del grosor de la lesion.
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vasos > 5 vasos/cm? con un shift sistélico alto >2 kHz y un IR
bajo'.

En la fase involutiva, sin embargo, el estroma hipervas-
cularizado de la fase proliferativa es reemplazado por tejido
fibroadiposo, por lo que cambia su ecogenicidad, siendo en
su mayoria hiperecoicos y heterogéneos. En la mayor parte
de los casos existe una disminucion del flujo doppler color,
pero puede persistir un flujo sistolico alto comparado con la
piel normal.

El tratamiento con propranolol es eficaz en todas las fases
de crecimiento del HI, pero es mas eficaz si se instaura
durante la fase proliferativa. Bingham et al. reportaron la
efectividad de propranolol en 24 pacientes, donde al final
del tratamiento observaron ecograficamente una disminu-
cion del tamaio del HI en un 70% cuando el tratamiento
se daba en fase proliferativa, frente un 30% de disminucion
cuando se daba en fase involutiva?®.

Recientes publicaciones sefialan la ecografia cutanea
como el método de primera eleccion para la evaluacion
objetiva de eficacia del tratamiento con propranolol en los
HI complejos?' (fig. 3). Sans et al.”” evaluaron mediante
ecografia el grosor maximo del Hl y el IR al inicio y a los
60 dias de tratamiento, observando una disminucion del gro-
sor asociado a un incremento del IR?"/?2,

Por lo general, la duracion minima del tratamiento con
propranolol debe extenderse al menos durante 6 meses para
evitar el recrecimiento de la tumoracion?®4,

Shi et al."” evaluaron las caracteristicas ecograficas de
cada fase de los HI para decidir cuando suspender el trata-
miento con propranolol. Las evaluaciones se llevaron a cabo
alinicio, a los 3 meses y a los 6 meses de tratamiento. La sus-
pension del tratamiento se realizaba a los 6 meses si ya no se
observaba flujo interno o si era normal. Si todavia se encon-
traba flujo seguian el tratamiento hasta que no encontraran
senales de flujo o al llegar a los 11 meses de tratamiento.

Chang et al. presentan una cohorte mas amplia con 679
ninos, en los que también se tomd como referencia la dis-
minucion de grosor del HI para suspender el tratamiento?’.
Estos autores suspendian el tratamiento cuando la evalua-
cion doppler color mostraba estabilidad durante 2 meses.

Las malformaciones vasculares constituyen un grupo de
enfermedades poco frecuentes que afectan a un 0,5% de la
poblacion. Se producen por errores innatos en el desarrollo
embrioldgico de los vasos sanguineos.

Las MV son lesiones formadas por venas andémalas, que
mantienen distintos grados de comunicacion con las venas
adyacentes.

Clinicamente se presentan como tumoraciones azuladas,
blandas y depresibles, de temperatura similar al resto de
la piel y que aumentan de tamano con las maniobras de
Valsalva. Pueden aparecer en cualquier localizacion, siendo
las mas frecuentes las localizadas en las extremidades, la
cabezay el cuello. Aunque generalmente son asintomaticas,

en su evolucion pueden sufrir complicaciones como inflama-
cion y episodios de trombosis?®.

Las MV tipicas son solitarias, pero pueden aparecer en
formas cutaneas y viscerales multiples. La presencia de MV
multifocales sugiere trastorno o sindrome hereditario. En
pacientes con MV extensas de las extremidades y en el sin-
drome de Klippel-Trenaunay pueden encontrarse anomalias
del sistema venoso profundo en el 47% de los casos. Estos
hallazgos obligan a realizar un estudio del sistema venoso
profundo antes de realizar un tratamiento?’.

Se presentan como estructuras anecoicas o hipoecoicas en
modo B. De forma tipica las MV tienen poco estroma fibroso,
pero las paredes de las cavidades aisladas oscilan entre sep-
tos muy finos o muy gruesos, lo que hace que hasta el 80% de
las MV tengan un patron mixto de cavernas hipoecogénicas
y septos hiperecogénicos?® (fig. 4), con presencia ocasional
de flebolitos.

En ocasiones, las MV se rellenan de un material trombo-
tico, en estos casos en la ecografia se parece a un tumor
de partes blandas con ecogenicidad mixta, lo que lo hace
dificil de diferenciar de los hemangiomas y otros tumores
de partes blandas? (tabla 3).

Respecto a la exploracion en modo doppler color, las MV
presentan flujos bajos y lentos que se hacen mas evidentes
con maniobras de Valsalva o de compresidon-descompresion.
Las MV suelen presentar un espectro fasico venoso y no se
encuentran en su interior flujos arteriales o venosos arteria-
lizados, que son mas caracteristicos de las malformaciones
arteriovenosas.

Denominamos malformaciones capilares (MC) a aquellas en
las que los vasos predominantes son las arteriolas o las vénu-
las poscapilares, es decir, vasos de pequeno grosor y flujo
lento.

La mancha en vino de Oporto se presenta en el 0,4% de
los recién nacidos, sin diferencias entre los sexos. En el 83%

Caracteristicas ecograficas de las malformaciones
venosas

Modo B Modo doppler

Lesion mal delimitada Flujo venoso lento (bajas
velocidades muchas

veces de dificil

captacion)
Multiples cavidades Espectro venoso
hipoecoicas o heterogéneas monofasico

No se encuentran ondas
arteriales y/o venosas
arteriolizadas

Compresibles

Aumenta de tamano con
maniobras de Valsalva
Presencia de flebolitos
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Figura 4

Malformacion venosa. A. Clinica. B. X Flow de la lesion. Se aprecian canales hipoecoicos en la union dermosubdérmica.
Esta modalidad de ecografia permite observar flujos muy lentos.

Figura 5
vascularizacion de manera focal.

de los casos aparece en la cabezay el cuello, y curiosamente
afecta mas a la hemifacies derecha que a la izquierda. Estas
MC se sobreelevan y oscurecen con la edad, adquiriendo
un aspecto en empedrado. Cuando afectan a la segunda
rama del nervio trigémino se extienden a la mucosa gin-
gival y maxilar, favoreciendo la separacion de los dientes y
un aumento del volumen del labio afecto®.

El diagndstico es clinico, sin embargo cuando la malfor-
macion capilar esta localizada en la cara se debe realizar
una RM para descartar el sindrome de Surge Weber. En un
estudio reciente de 289 pacientes con MC en la region facial
15 (5%) fueron diagnosticados de sindrome se Surge Weber.
Este riesgo se incrementa alin mas si la MC esta localizada
en la primera rama del trigémino (7-28%)*".

Ecografia de las malformaciones capilares

Ecograficamente las malformaciones capilares se presentan
en modo B como areas hipoecoicas dérmicas poco expresivas
(fig. 5). Respecto al modo doppler se puede presentar un

Malformacion capilar. A. Clinica. B. Ecografia doppler color. Se aprecia area hipoecoica en la dermis con aumento de

aumento de flujo doppler en su interior respecto a la dermis
adyacente (tabla 4)*2.

Troilius et al.?? presentan un estudio en el que se eva-
lba ecograficamente a 55 pacientes con mancha en vino de
Oporto. El objetivo del mismo era evaluar la profundidad
de la malformacion capilar y correlacionar esta con la res-
puesta al tratamiento con laser colorante pulsado, que es el
tratamiento de eleccion en estos pacientes.

Tabla 4  Caracteristicas ecograficas de las malformaciones
capilares

Modo B Modo doppler

Aumento de grosor de la dermis
con disminucion de
ecogenicidad respecto a tejidos
circundantes (10-30% no son
visibles)

No se objetiva flujo
arterial ni venoso
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Caracteristicas ecograficas de las malformaciones
linfaticas
Modo B Modo doppler

Ausente o si existe
en los septos

Tumoraciones bien delimitadas

Cavidades quisticas
Tabiques hiperecoicos
Contenido anecoico (salvo hemorragia)

Dado que la penetracion del laser colorante pulsado
oscila entre 0,65 mm, determinar por lo tanto el grosor de
la malformacion capilar puede ser un factor predictivo de la
respuesta’.

Dentro de los sindromes que asocian malformaciones
capilares, son de especial interés los sindromes autosémi-
cos dominantes por mutaciones de la via RAS/MAPK?*3. Estos
sindromes asocian MC cutaneas multifocales asociadas a
malformaciones vasculares y fistulas arteriovenosas en otros
territorios®*.

Kim et al.>" han descrito recientemente la presencia de
un flujo arterial en las MC detectado mediante eco dop-
pler, y se ha planteado la hipotesis de que podria ser una
manifestacion de una MAV subyacente.

Se han descrito malformaciones linfaticas en individuos
con mutaciones de RASA-1. En este caso la ecografia cutanea
también podria ser Gtil en el diagnéstico®*3>.

Las malformaciones linfaticas (ML) son alteraciones en la
embriogénesis de los vasos linfaticos. Se clasifican seglin el
tamano en microquisticas (menores de 2 cm) y macroquisti-
cas (mayores de 2cm) y segln su localizacion en axiales y
extraaxiales*®.

Las ML presentan una morfologia muy caracteristica. Estan
constituidas por cavidades quisticas que comparten tabi-
ques hiperecoicos. En su interior presentan un contenido
anecoico, salvo que haya habido un fenémeno hemorragico
intralesional. En este caso podemos encontrar un conte-
nido hiperecoico con sefnales hiperecoicas en su interior
(tabla 5).

Desde el punto de vista hemodinamico, en general, en las
ML no se observa flujo doppler y, de observarse, se localiza
en los septos (fig. 6).

El diagnostico diferencial debe establecerse con otras
anomalias vasculares de bajo flujo, que pueden presentar
un aspecto ecografico similar. En estos casos son necesarios
otros métodos como la RM para su caracterizacion anatomica
completa y su relacion con otras estructuras.

El tratamiento mas generalizado para este tipo de mal-
formaciones es la escleroterapia con agentes como las
tetraciclinas o el etanol. Estos procedimientos se suelen
realizar mediante control ecografico y fluoroscopico®-%.

Malformacion linfatica. Ecografia doppler color. Se
aprecian areas quisticas hipoecoicas con ausencia de flujo san-
guineo en su interior. Los vasos se localizan en los tabiques de
la malformacion (flecha).

Las malformaciones arteriovenosas (MAV) en la infancia son
raras, en comparacion con las lesiones de bajo flujo. Las
MAV cutaneas, aunque siempre estan presentes desde el
nacimiento, es raro que presenten sintomatologia de forma
congénita o en los primeros afos de vida.

Clinicamente se manifiestan como maculas rosadas que
simulan una malformacion capilar anodina. En este estado
suelen ser asintomaticas y permanecen de ese modo hasta
la adolescencia, y algunas lesiones perduran asi durante
toda la vida. Algunas se hacen mas prominentes, con
vasos mas dilatados, presentando vibracion y el latido
(frémito).

La ecografia es el primer método complementario de
diagnéstico en este tipo de lesiones*®. En modo B nos encon-
tramos vasos tortuosos, dilatados y mal delimitados, que
a diferencia de los hemangiomas no presentan aspecto de
masa tumoral®® (fig. 7).

En el estudio doppler nos encontramos vasos con alto
flujo que no se suelen visualizar en las malformaciones veno-
sas y las linfaticas (tabla 6).

La técnica que mejor nos permite visualizar las MAV es la
RM con contraste. Sin embargo, en ocasiones esta técnica no
nos permite evaluar el drenaje venoso y se hace necesario
realizar una arteriografia®’.

La ecografia de otras anomalias vasculares ha sido menos
estudiada y sus caracteristicas se extraen de casos clinicos
aislados en publicaciones.
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Figura 7  Malformacion arteriovenosa auricular. A. Clinica. B. Ecografia doppler de la lesién. Areas canaliculares subdérmicas con
aumento de flujo sanguineo. C. Arteriografia donde se puede apreciar la malformacion arteriovenosa (flecha).

Tabla 6 Caracteristicas ecograficas de las malformaciones

arteriovenosas

Modo B

Modo doppler

Superficiales en el tejido
celular subcutdneo con
engrosamiento de la piel
suprayacente

Vasos predominantemente en
el centro de la lesion

Patrones

Nido de conductos anecoicos
Pseudoquiste anecoico
Mixto con un estroma
hiperecoico y canales
vasculares anecoicos de
distinto tamano y diametro

Shunts arteriovenosos

Arterias aferentes: flujo
de alta velocidad

Venas eferentes con
flujo arteriolizado

Hemangioendotelioma kaposiforme y angioma en
penacho

El hemangioendotelioma kaposiforme y el angioma en
penacho parecen ser formas polares del mismo espectro
tumoral, siendo el hemangioma en penacho mas superfi-
cial y el hemangioendotelioma kaposiforme una forma mas
profunda®.

Debido a su capacidad proliferativa puede producir fis-
tulas arteriovenosas que pueden conducir a fenomenos de
atrapamiento vascular con anemia hemolitica, destruccion
de plaquetas y coagulopatia de consumo (fenomeno de
Kassabach-Merrit)*.

Ecograficamente, en los casos con expresion cutanea o
mucosa podemos encontrar descritas lesiones de aspecto
solido, hipercoicas de alto flujo*'.

La presencia de fistulas arteriovenosas en estas lesiones
no se relaciona necesariamente con la presencia de feno-
meno de Kassabach-Merrit*?, como se recoge en la serie de
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9 casos del Hospital General de Valencia. Asi, a pesar de
presentar fistulas arteriovenosas en varios de sus casos, en
ninguno se objetivo este fenomeno de manera analitica.

Angiosarcoma

Las descripciones ecograficas de los angiosarcomas son
mamarias®, siendo estas anecdéticas en los angiosarcomas
primarios cutaneos. La variante mamaria del angiosarcoma
presenta caracteristicas ecograficas variables y se pueden
observar tanto como lesiones hipoecoicas con contor-
nos lobulados, o menos frecuentemente pueden presentar
una ecogenicidad mixta con areas hiperecoicas y bordes
espiculares*.

Conclusiones

La primera prueba diagnostica necesaria en la evaluacion
de las anomalias vasculares que debe solicitar e interpre-
tar a dia de hoy el dermatologo que coordine el manejo
multidisciplinar de las mismas es la ecografia.

Aun cuando no realice personalmente la técnica, deberia
conocer:

1) Qué estudio ecografico ha sido realizado (modo B, dop-
pler color y espectral).

2) Qué datos compatibles con la anomalia vascular sospe-
chada se deben encontrar en el informe ecografico (por
ejemplo, presencia de canales o flebolitos en las malfor-
maciones venosas).

3) Qué limitaciones tiene la ecografia para diferenciar estas
lesiones de otras similares (por ejemplo, en las malfor-
maciones capilares).

4) Qué otras técnicas de imagen son complementarias al
estudio ecografico (TAC, RM, radiografia convencional).

El conocimiento ecografico del dermatdlogo supondra
probablemente una mejor comunicacion con el radiélogo y
un mejor diagndstico y tratamiento para los pacientes con
anomalias vasculares.
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Anexo. Material adicional

Se puede consultar material adicional a este articulo
en su version electronica disponible en doi:10.1016/
j.ad.2015.11.004.
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