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PALABRAS CLAVE Resumen Las malformaciones vasculares y los tumores, también conocidos como ‘anomalias
Malformacion vasculares’’, comprenden una extensa variedad de lesiones en diferentes partes del cuerpo.
vascular; El origen y la histopatologia de estas lesiones no es del todo conocido, por ello este campo se
Hemangioma; ha visto ensombrecido por el uso de una nomenclatura poco clara. Conocer su clasificacion,
Resonancia asi como las caracteristicas clinicas y de imagen es de vital importancia para el manejo de
magnética; estos pacientes. El objetivo de esta serie de dos articulos es revisar la clasificacion actual
Angiografia de las anomalias vasculares, describir el papel que desempeiian las pruebas de imagen en su
diagnostico, resumir sus caracteristicas histopatoldgicas, clinicas y de imagen y debatir las
posibles opciones terapéuticas. El primer articulo de esta serie verso sobre las lesiones de alto
flujo. En este segundo articulo nos centraremos en las de bajo flujo, incluidos los sindromes
complejos que asocian malformaciones de bajo flujo.
© 2018 SERAM. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.
SEYV:IORDS Soft-tissue vascular malformations and tumors. Part 2: low-flow lesions
ascular
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Abstract Vascular malformations and tumors, also known as ‘‘vascular anomalies’’, comprise
an extensive variety of lesions involving all parts of the body. Due to a lack of a complete
understanding of the origin and histopathology of such lesions, this field has been traditionally
obscured by the use of an unclear nomenclature. Knowledge of the classification and clinical
and imaging characteristics of this group of lesions is paramount when managing these patients.
The objective of this series of two articles is to review the current classification of vascular
anomalies, to describe the role of imaging in their diagnosis, to summarize their distinctive
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histopathologic, clinical and imaging features, and to discuss the treatment options. High-flow
lesions were discussed in the first article of this series. In this second article, we will focus on
low-flow lesions, including complex syndromes with associated low-flow malformations.

© 2018 SERAM. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion

Las malformaciones vasculares y los tumores, también
conocidos como ‘‘anomalias vasculares’’ comprenden una
extensa variedad de lesiones en diferentes partes del
cuerpo; los tumores infantiles de partes blandas son los
mas comunes de todos'. Como ya comentamos, las lesio-
nes que tienen un componente arterial se clasifican como
de alto flujo y aquellas que carecen de dicho componente,
como lesiones de bajo flujo. En la parte | revisamos tanto
los tumores vasculares como las malformaciones vasculares
de alto flujo. En este articulo comentaremos las caracteris-
ticas histopatogénicas, clinicas y de imagen propias de las
malformaciones de bajo flujo, incluidas las lesiones veno-
sas, linfaticas, capilares y mixtas, asi como la recientemente
descrita anomalia vascular fibroadiposa (AVFA). También
revisaremos los sindromes complejos con malformaciones de
bajo flujo asociadas.

Malformaciones vasculares de bajo flujo
Malformacion venosa

Las malformaciones venosas son las malformaciones vas-
culares periféricas mas frecuentes’™®, ya que representan
mas de la mitad de las consultas a centros especializados
en el manejo de anomalias vasculares’. Se definen como
malformaciones vasculares de bajo flujo con una red venosa
anomala®. Desde el punto de vista histolégico, se componen
de canales vasculares poscapilares de pared fina, sin valvulas
y displasicos, con una deficiencia en el musculo liso mural y
una cantidad variable de estroma hamartomatoso. Los trom-
bos intramurales pueden calcificarse y provocar la formacion
de flebolitos?’~°. Van desde la simple dilatacién de un Gnico
vaso hasta la presencia de multiples lagos venosos espon-
giformes que suelen drenar a venas normales adyacentes a
través de estrechas venas tributarias®. La anomalia del mds-
culo liso probablemente sea la responsable de su gradual
expansion® 0,

Presentacion clinica

Al igual que sucede con todas las malformaciones vascu-
lares, las malformaciones venosas ya estan presentes en
el momento del nacimiento, pero suelen ser irrelevantes,
desde el punto de vista clinico, hasta la nifez o la edad
adulta, que es cuando pueden llegar a agrandarse debido a
cambios hormonales que sobrevienen durante la pubertad?.

Se localizan en la cabeza y el cuello (40%), las extremidades
(40%) y el tronco (20%)2.

Las malformaciones venosas suelen ser asintomaticas.
En el examen clinico se presentan como masas espon-
giformes, comprimibles, no pulsatiles®®°, que varian en
tamano y forma, y pueden ser localizadas o difusas.
Cuando son superficiales, las lesiones suelen adoptar una
despigmentaciéon azulada’. Suelen reducirse elevando la
extremidad y con compresion local y se agrandan en posi-
cion de declive y con las maniobras de Valsalva. La rigidez
y el malestar pueden ser secundarios a hemorragias y
tromboflebitis''. La falta de calor local y soplo audible son
caracteristicos cuando se compara con las lesiones de alto
flujo'?.

Al igual que ocurre con todas las malformaciones vascu-
lares, las malformaciones venosas son capaces de infiltrar
multiples planos tisulares, incluida la piel, la grasa sub-
cutanea, los misculos, los huesos, las articulaciones y los
organos internos. La afectacion de estructuras profundas
esta infravalorada en el examen clinico y algunas de sus
posibles manifestaciones son dolor, una funcion deterio-
rada y deformidad esquelética®®’. Tal y como ya expusimos
en la primera parte de esta serie, puede cursar con feno-
meno de Kasabach-Merritt, caracterizado por coagulopatia
por consumo'3.

Caracteristicas de imagen
En la ecografia, las malformaciones venosas suelen pre-
sentarse como espacios venosos ectasicos, anecoicos,
comprimibles, separados por septos ecogénicos (fig. 1 A) y
con escaso flujo monofasico de baja velocidad'>'“. La detec-
cion del flujo puede realzarse mediante la aplicacion de
compresion o realizando una maniobra de Valsalva™. Aun-
que raras, pueden observarse lesiones predominantemente
solidas y ausencia de flujo detectable’?. Esta caracteristica
puede ser representativa de la nueva entidad conocida como
AVFA, y de la que hablaremos mas adelante en el presente
manuscrito. Cuando el flujo venoso no es detectable, es
dificil su distincion con una malformacion linfatica. Algu-
nas maniobras ecograficas pueden ser de ayuda a la hora
de poner de manifiesto ciertos cambios en los canales veno-
sos. En concreto, estos se llenaran durante las maniobras
de Valsalva, en posicion de declive, y se drenaran con com-
presion, elevaciéon de la parte del cuerpo de que se trate
sobre el nivel del corazén o cuando se libere la maniobra de
Valsalva’.

Los flebolitos son caracteristicos de las malformaciones
venosas y se muestran en forma de pequenas calcifica-
ciones tanto en la radiografias como en la tomografia



126 L. Flors et al.

Figura 1  Mujer de 41 anos con malformaciones venosas que afectan a la pared toracica izquierda. La ecografia (A) revela la
presencia de una lesion subcutanea heterogénea con canales vasculares predominantemente anecoicos (flechas). Imagen obtenida
mediante la inyeccion percutanea directa de material de contraste (B) que revela el realce homogéneo y difuso de la lesion. Se
advierte la presencia de multiples flebolitos a lo largo de la pared toracica izquierda en la imagen post contraste percutaneo

(flechas).

Figura 2

La mejor pista para poder identificar una malformacion venosa es la presencia de flebolitos. Tienen la apariencia de

pequefias calcificaciones tanto en la radiografia (A) como en la tomografia computarizada (By C) y pequefios focos con una intensidad
de sefal baja en toas las secuencias de RM (D). Las imagenes aqui presentadas corresponden a 3 pacientes distintos.

computarizada (TC) (figs. 1C, 2 A-C). En ecografia toman la
apariencia de focos ecogénicos con sombra acUstica poste-
rior. En radiografia y TC pueden observarse signos secunda-
rios de afectacion osea, tales como expansion dsea, osteod-
lisis, adelgazamiento cortical y una mayor trabeculacion?.
En resonancia magnética (RM), las malformaciones veno-
sas aparecen como lesiones lobuladas, sin efecto masa, con
una intensidad de senal entre baja e intermedia en las ima-
genes potenciadas en T1, e hiperintensas en las secuencias
sensibles al liquido (fig. 3). La grasa suele intercalarse den-
tro de estas lesiones'>. Se observa una intensidad de sefal
heterogénea en las imagenes potenciadas en T1 en el caso
de trombosis o hemorragias. Latrombosis también puede
provocar niveles liquido-liquido internos. Tal y como ya
hemos descrito con anterioridad, las malformaciones veno-
sas son capaces de infiltrar en mdltiples planos tisulares, y
tanto las imagenes en STIR (short tau inversion recovery)
como las imagenes potenciadas en T2 con supresion de grasa
nos ofrecen una excelente delineacion de la extension de
las lesiones (fig. 3)®'>'¢, Las malformaciones de bajo flujo
se caracterizan tanto por una ausencia de realce arterial
y venoso inicial como por la ausencia de vasos dilatados o
shunts arteriovenosos'>"”. Reconocer si una malformacion
vascular es de bajo flujo es mas importante que determinar,
con exactitud, si la lesion es predominantemente venosa,
capilar o linfatica en lo que al manejo del paciente se
refiere>'7-2°, La administracién de gadolinio es Util v,
con frecuencia, revela un realce lento, gradual, tardio

y heterogéneo con el caracteristico realce difuso de los
canales venosos de flujo lento en las imagenes potenciadas
en T1 tras la administracion de contraste (fig. 4 A)'%2".22,

Los flebolitos, los septos o los vasos trombosados pueden
simular vacios de flujo en las imagenes por RM. Tanto los
flebolitos como las calcificaciones suelen aparecer en forma
de focos nodulares con una baja intensidad de senal en todas
las secuencias (fig. 2 D), y los vacios de sefnal asociados a
flujos altos suelen aparecer como focos de alta intensidad de
sefnal en las secuencias eco de gradiente (GRE) y demostrar
realce de contraste.

Tratamiento

El tratamiento conservador con dispositivos de compresion o
modificacion de la actividad suele ser el tratamiento inicial.
En caso de no observarse mejoria alguna, pueden intentarse
diferentes tratamientos, incluida la escleroterapia percuta-
nea, la embolizacion, la cirugia o una combinacion de todas
ellas’. Después del tratamiento, la reduccion progresiva de
la lesion suele evidenciarse en las imagenes (fig. 4 By C).

Malformaciones linfaticas

Las malformaciones linfaticas son el segundo tipo mas comun
de malformacion vascular después de las malformacio-
nes venosas?. Consisten en quistes de células endoteliales
lisas”'22" rellenos de linfa, rodeados de musculo liso
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Figura 3  Malformacion venosa en la region glitea derecha.
La imagen axial potenciada en T1 (A) revela la presencia de
una masa lobulada hipointensa (flechas). En la imagen en STIR
obtenida en el plano axial (B), la malformacion venosa se mues-
tra hiperintensa y con una apariencia multilocular debido a la
presencia de lagos venosos anomalos separados por finos septos
hipointensos.

engrosado'?, separados por septos fibrosos y aislados de los
canales linfaticos de drenaje normales’ 2. Las células endo-
teliales linfaticas expresan, de una forma caracteristica,
el receptor del factor de crecimiento endotelial vascular
(VEGF-3).

Denominados tradicionalmente ‘‘linfangiomas o higro-
mas quisticos’’, las malformaciones linfaticas se dividen en

los tipos macroquistico, microquistico y mixto. Las de tipo
microquistico se componen de mdltiples quistes menores
de 2mm en un trasfondo de matriz sélida, y las lesiones
macroquisticas presentan quistes mas grandes de tamafo
variable?’"?*, En ocasiones, esta distincion depende de la
caracteristica sonografica de la lesion, ya que es lo que defi-
nira las opciones de tratamiento; las lesiones se clasifican
en macroquisticas cuando el tamafio de los quistes permite
insertar una aguja’.

Las malformaciones linfaticas suelen ser mixtas, conte-
ner elementos micro y macroquisticos, asi como otros tipos
de malformaciones vasculares', con mayor frecuencia mal-
formaciones venosas.

Presentacion clinica
A diferencia de las malformaciones venosas, la mayoria de
las malformaciones linfaticas se identifican durante los pri-
meros 2 anos de vida y suelen manifestarse en el cuello
(70-80%), sobre todo en el triangulo cervical posterior y en
la region axilar (20%)*?%'. La afectacion del mediastino, el
retroperitoneo y las extremidades es menos frecuente’".
En la exploracion fisica se presentan como masas de
tejido blando, lisas y no pulsatiles, de consistencia gomosa
y sin ruido ni elevacién de la temperatura'. Suelen pre-
sentar extension dérmica, sobre todo las microquisticas, y
se aprecian numerosas vesiculas pequefias’ acompanadas de
engrosamiento cutaneo y linfedema ?'. Las malformaciones
linfaticas macroquisticas son masas lobuladas, translucidas
y lisas bajo una piel de apariencia normal?®. A diferencia
de las malformaciones venosas, las linfaticas no son compri-
mibles. Pueden complicarse en infecciones o hemorragias?
que cursar con molestias o agrandamiento subito de la
lesion’.

Caracteristicas de imagen

En las ecografias, las malformaciones linfaticas macroquis-
ticas tienen la apariencia de lesiones quisticas de pared fina
con realce acustico posterior’. Septos finos suelen estar
presentes. En la ecografia Doppler, es caracteristica la
ausencia de lflujo arterial o venoso dentro de los quistes, si
bien pueden detectarse dentro de los septos’. A diferencia
de las malformaciones venosas, no se produce un cambio de
apariencia con las maniobras de Valsalva, compresion' ni

Figura 4 Apariencia en RM de una malformacion venosa en la extremidad inferior tras escleroterapia percutanea. Imagenes
potenciadas en T1 con supresion de grasa y realce tardio de contraste. Estudio inicial en un nifio de 8 anos (A) que revela el realce
homogéneo y difuso de la lesion con afectacion del muslo derecho. Después de anos de tratamiento se confirma la progresiva

reduccion de la lesion (By C).



128

L. Flors et al.

Figura 5

Mujer de 32 anos con malformacion linfatica macroquistica en la drbita derecha y del seno maxilar derecho. Las imagenes

potenciadas en T2 en los planos coronal (A) y sagital (B) revelan la presencia de una lesion multiquistica (*) con varios niveles
liquido-liquido internos (flechas) secundarios a hemorragia. La ausencia de realce qued6 demostrada en las imagenes poscontraste

(no mostradas).

Figura 6

Malformacion linfatica microquistica en el brazo izquierdo y la pared toracica de una nifa de 5 afos. La imagen STIR (A)

coronal revela la presencia de una lesion septada, lobulada e hiperintensa (cabezas de flecha) con afectacion de tejidos blandos
subcutaneos (flechas). La lesion es hipointensa en las imagenes potenciadas en T1 (B). Las imagenes 3D VIBE con realce tardio de
contraste (C) revelan una tenue intensidad de sefal en partes de la lesion debido al realce de los septos (cabezas de flecha) entre

los microquistes.

cambios de posicion. Los quistes de las malformaciones
linfaticas microquisticas suelen ser demasiado pequenos
como para poder apreciarse en ecografia, y suelen tener
la apariencia de lesiones hiperecoicas mal definidas'; el
realce acustico posterior sugiere la naturaleza quistica
de la lesion?. La ausencia de flujo puede evidenciarse en
ecografia Doppler'.

En RM, las malformaciones linfaticas suelen presen-
tarse como masas septadas y lobuladas, con intensidad
entre intermedia y reducida en T1 vy, al igual que ocurre
con otras anomalias vasculares, uhyperintensidad en T2
y STIR (fig. 5). Los niveles liquido-liquido internos son
habituales (fig. 5). Las malformaciones linfaticas suelen
infiltrar a través de planos grasos y afectarmultiples tejidos

adyacentes®?'. En RM, el patron de realce de contraste
dependera del tipo de malformacion linfatica de que se
trate. Las microquisticas no suelen realzar?"?°, y las macro-
quisticas muestran realce de los bordes y septos con una
caracteristica ausencia de realce interno de las estructuras
quisticas™?'. Las imagenes potenciadas en T1 con supresion
de grasa precontraste y poscontraste son importantes para
distinguir entre hiperintensidad de senal secundaria a com-
ponente proteinaceo o hemorragia dentro de los quistes,
y verdadero realce de contraste’. Los septos realzados,
imperceptibles y muy apinados de las malformaciones
linfaticas microquisticas pueden, ocasionalmente, mostrar
un realce solido y difuso’ (fig. 6). Asimismo, las malforma-
ciones venolinfaticas combinadas pueden exhibir un realce
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Figura 7

Nifio de 4 afos con malformacion venolinfatica mixta. Las imagenes potenciadas en T1 obtenidas en el plano axial (A)

revelan la presencia de una masa lobulada hipointensa que afecta al perineo con extension al escroto y muslo derecho. Las imagenes
en STIR obtenidas en el plano axial (B) revelan la presencia de una lesion en septos, hiperintensa, bien definida y con pocos niveles
liquido-liquido (cabeza de flecha). Las imagenes axiales potenciadas en T1 con supresion de grasa y realce tardio de contraste (C)
confirman el realce parcial de la lesion (flechas). Se advierte, también, la presencia de un flebolito como focos hipointensos en esta

imagen (cabeza de flecha). No hay realce arterial (no mostrado).

no homogéneo difuso debido al componente venoso de
la malformacion.

Tratamiento

Las opciones de tratamiento incluyen observacion, trata-
miento compresivo, escleroterapia con etanol, doxiciclina
o bleomicina, tratamiento farmacoloégico, extirpacion qui-
rdrgica o terapia con laser.

Malformaciones capilares

Las malformaciones capilares, denominadas tradicional-
mente manchas en vino de Oporto, son las menos habituales
y las mas superficiales de todas las malformaciones vascula-
res de bajo flujo.

Desde el punto de vista histoldgico se componen de cana-
les capilares ectasicos de pared fina rodeados de colageno
desorganizado'. Suelen limitarse a la dermis superficial
o a las membranas mucosas, pero, en ocasiones, pueden
ser el signo caracteristico de sindromes complejos tales
como el de Sturge-Weber, Klippel-Trenaunay, Parkes-Weber
o el sindrome de Proteus?"?>. A continuacion, revisaremos
estas entidades.

Presentacion clinica

A diferencia de las malformaciones venosas, las malforma-
ciones capilares suelen estar presentes al nacer en 0,3% de
los nifios?' y tienen la apariencia de una macula de color
rosaceo-burdeos'? con bordes irregulares, sin soplo audible
ni calor local?. Al igual que ocurre con las malformaciones
linfaticas, suelen manifestarse en la region de la cabeza y
el cuello®™?. Los sintomas pueden ser el resultado de mal-
formaciones asociadas mas profundas®?8.

Caracteristicas de imagen

Debido a su naturaleza superficial, suele llegarse al diag-
nostico a través del examen clinico y de la historia del
paciente. Las imagenes, por lo tanto, aunque no son indis-
pensables para su diagndstico, si pueden, en ocasiones, estar
indicadas para descartar la presencia de trastornos sub-
yacentes. El engrosamiento de la piel suele ser el Unico
hallazgo en ecografia’®. En RM, los hallazgos también son

sutiles y revelan engrosamiento dérmico y, en ocasiones,
un mayor engrosamiento subcutaneo®?"?° | imagenes focales
levemente hiperintensas en T2 y realce del contraste'?.

Tratamiento

La terapia con laser es el tratamiento estandar. Debe consi-
derarse la cirugia en caso de sobrecrecimiento de los tejidos
blandos o alargamiento 6seo.

Malformacion vascular de bajo flujo mixto

Presentacion clinica

Este grupo incluye malformaciones venocapilares, que son
malformaciones de bajo flujo combinadas formadas a partir
de vasos capilares displasicos y espacios vasculares posca-
pilares agrandados, y malformaciones venosas y linfaticas
mixtas. La presentacion clinica depende tanto de la ubica-
cion como del tamano de la lesion.

Caracteristicas de imagen

Los hallazgos de imagen de las malformaciones venocapila-
res pueden ser indistinguibles de los de las malformaciones
venosas, y la RM dindmica con contraste es de utilidad a
tal efecto, ya que las malformaciones venocapilares sue-
len mostrar un realce temprano, siendo el realce tardio mas
propio de las malformaciones venosas?'. Las malformaciones
venolinfaticas mixtas se presentan como lesiones multiquis-
ticas con realce parcial (fig. 7).

Tratamiento
Estas lesiones se tratan la combinacion de métodos descritos
para el manejo de malformaciones venosas y linfaticas.

Anomalia vascular fibroadiposa

La anomalia vascular fibroadiposa (AVFA) es un trastorno
vascular descrito recientemente por Alomari, et al.*°, con
caracteristicas clinicas, radiologicas e histopatologicas dis-
tintivas. Se trata de una malformacion mesenquimatosa
compleja, caracterizada por la infiltracion fibroadiposa de
muUsculo acompanada de una inusual flebectasia que cursa
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Figura 8

Sindrome del nevus azul en tetina de goma en mujer de 32 afos. Las imagenes de RM confirman la presencia de una

malformacion venosa intramuscular y subcutanea con afectacion de antebrazo y mano izquierdos; la lesion es hipointensa en las
imagenes potenciadas en T1 con saturacion de grasa (A) e hiperintensa en las imagenes en STIR obtenidas en el plano axial (B), y
presenta un realce tardio y difuso en las imagenes poscontraste obtenidas en el plano coronal (C).

con dolor agudo constante y contractura de la extremidad
afectada’®. Aunque esta nueva entidad comparte algunas
similitudes con la mas habitual malformacion venosa intra-
muscular, es importante reconocer la AVFA porque precisa
de un abordaje diferente.

Desde el punto de vista histopatoldgico, las malfor-
maciones venosas se componen de canales dilatados y
desorganizados con paredes finas y anomalas, y las AVFA,
de tejido fibroadiposo y malformaciones vasculares de bajo
flujo (habitualmente, malformaciones venosas) dentro de
los musculos y el tejido subcutaneo adyacente®®. En oca-
siones, en la AVFA se ha descrito la presencia de pequenos
componentes capilares y linfaticos.

Caracteristicas de imagen

A diferencia de las malformaciones venosas, se caracterizan
por presentarse como una masa ecogénica no comprimi-
ble enn ecografia, 3°. En RM se observa el componente
solido fibroadiposo dominante acompanado de flebectasia;
esta Ultima secaracteriza por su hiperintensidad moderada
heterogénea en T2, menor de lo que es habitual en las
malformaciones venosas comunes®. También se observa un
realce poscontraste homogéneo moderado o intenso®.

Tratamiento

Aunque puede llevarse a cabo un procedimiento de escle-
roterapia en el componente venoso, habitualmente mas
pequeno, el componente fibroadiposo solido dominante no
es apto para este tipo de intervencion® y, dependiendo de
la gravedad de los sintomas, la fisioterapia y/o la resec-
cién quirdrgica pueden ser necesarias®®. Se ha descrito una
importante mejoria del dolor trasla crioablacion percutanea
guiada por imagen 3'.

Sindromes con malformaciones vasculares de
bajo flujo

Las anomalias vasculares de los tejidos blandos asociadas a
sindromes suelen ser de bajo flujo. Tanto las malformacio-
nes venosas como las combinadas linfaticas y venosas son
propias del nevus azul en tetina de goma y de los sindro-
mes de Proteus y Maffuci. Como ya avanzamos antes, una
malformacion capilar puede ser el hallazgo caracteristico
tanto del sindrome de Sturge-Weber como del sindrome de
Klippel-Trenaunay.

Sindrome del nevus azul en tetina de goma

El sindrome del nevus azul en tetina de goma, tam-
bién llamado sindrome de Bean, es un trastorno raro,
descrito por primera vez por Bean en 1958, y que se
caracteriza por la presencia de multiples malformaciones
venosas cutaneas (fig. 8) y gastrointestinales'®. Los pacien-
tes pueden presentar hemorragias gastrointestinales y heces
sanguinolentas'> %2, También se han descrito casos de obs-
trucciones intermitentes del intestino delgado secundarias
a invaginacion o vélvulo'®%¢,

Sindrome de Proteus

El sindrome de Proteus es una rara enfermedad espora-
dica con compromiso multisistémico complejo y una amplia
variabilidad clinica. Se caracteriza por el sobrecrecimiento
asimétrico de los huesos, la piel y otros tejidos, cuta-
neos y viscerales, todo ello acompafnado de malformaciones
venolinfaticas'®'%32, cistoadenomas ovaricos bilaterales o
adenomas monomorficos parotideos, quistes pulmonares y
anomalias faciales'>.
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Figura9 Mujer de 19 aios con sindrome de Surge-Weber. Las imagenes potenciadas en susceptibilidad (A) revelan la presencia de
atrofia y calcificacion cortical con afectacion del surco de la convexidad occipital parietal-temporal derecha (flechas), y presencia
de malformaciones vasculares de bajo flujo en la piamadre. Las imagenes axiales potenciadas en T2 (B) y coronales potenciadas en
T1 (C) muestran marcado engrosamiento del craneo, tanto en las El examen clinico confirmo la presencia de malformacion capilar
facial.

Figura 10  Varon de 5 anos con sindrome de Klippel-Trenaunay manifiesto con hemihipertrofia en extremidad inferior izquierda
y malformaciones venosas intramusculares y subcutaneas extensas en pantorrilla y muslol. Las imagenes axiales 3D VIBE
(A) con supresion de grasa poscontraste tardio revelan la presencia de malformaciones venosas y hemihipertrofia de lado izquierdo
con notable sobrecrecimiento adiposo. Presencia de venas de drenaje varicosas (flechas) en esta imagen (A), en la angio-RMcoronal
en fase venosa (reconstruccion MIP) (B) y en el venograma (C).
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Sindrome de Mafucci

El sindrome de Mafucci es un trastorno esporadico raro que
se caracteriza por la presencia de un cuadro de encondroma-
tosis difusa con afectacion de las falanges de manos y pies
y que esta asociado a multiples malformaciones venosas’ o
linfaticas'®.

Sindrome de Sturge-Weber

El sindrome de Sturge-Weber, también denominado angio-
matosis encefalotrigeminal, es un trastorno neurocutaneo
que incorpora una malformacion capilar unilateral en la dis-
tribucion del nervio trigémino (mancha en vino de Oporto) y
una malformacion venocapilar en las membranas piamadre
y aracnoides y en la coroides del ojo, acompanado de atro-
fia y calcificacion del cortex cerebral subyacente's617:32
(fig. 9).

Sindrome de Klippel-Trenaunay

El sindrome de Klippel-Trenaunay es una patologia de
etiologia desconocida que se caracteriza por la presen-
cia de una serie de malformaciones capilares, venosas
y linfaticas de las extremidades, habitualmente de las
inferiores, acompanado de hipertrofia 6sea y de los teji-
dos blandos y que se traduce en sobrecrecimiento? 31632
(fig. 10).

Conclusion

Las malformaciones vasculares de bajo flujo son entidades
raras, aunque importantes. Reconocer si una malformacion
vascular es de alto o bajo flujo es el paso mas importante
para el manejo del paciente. Ciertos hallazgos de imagen
son, asimismo, caracteristicos de ciertos tipos histopatolo-
gicos. Las malformaciones vasculares de bajo flujo pueden
también ser el hallazgo caracteristico de ciertos sindromes
vasculares raros. Es importante que los radiologos se fami-
liaricen con estas lesiones, con sus hallazgos de imagen, y
con los sindromes asociados.
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