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La mayor parte de las anomalias vasculares afectan a la piel y son
evidentes en el momento del nacimiento. Durante siglos se han cono-
cido como nevus vasculares cutaneos, atribuyéndose —segun las dife-
rentes culturas— a los “antojos” o excesos en el consumo de frutas
rojas por la madre durante el embarazo; siendo en el siglo XIX, con
los inicios de la histopatologia, cuando comenzaron a denominarse
angiomas. El sufijo griego —oma que hace referencia a inflamacion o
tumor, en el lenguaje médico moderno determina que una lesién
puede aumentar de tamafo por crecimiento celular. A menudo, el
mismo término se ha utilizado erréneamente para referirse a dife-
rentes lesiones. Por ejemplo, el término hemangioma, el més signifi-
cativo, se ha aplicado genéricamente a todo tipo de lesiones vascu-
lares, independientemente de su patogenia, caracteristicas histolo-
gicas o curso clinico.

La incidencia de lesiones vasculares congénitas es elevadisima.
Se considera que hasta casi un 12% de los recién nacidos puede pre-
sentar una mancha vascular de nacimiento; de ellas, el 90% desapa-
recera en el primer afo de vida, el resto requiere de la opinion de un
especialista. Aunque inicialmente los dos tipos mas frecuentes de
manchas vasculares de nacimiento, los hemangiomas y las malfor-
maciones vasculares, pueden ser muy parecidas, son diferentes en su
evolucion y en su tratamiento. Los hemangiomas aparecen en las pri-
meras semanas 0 meses de vida, mientras que las malformaciones
vasculares siempre estan presentes en el nacimiento, aunque desde
el principio no sean aparentes. Los hemangiomas suelen regresar
espontaneamente con el paso del tiempo, mientras que las malfor-
maciones vasculares nunca desaparecen y suelen crecer durante
toda la vida. Asi, en lineas generales se considera que la mayor parte
de los hemangiomas son tumores banales que, salvo ciertas excep-
ciones, no requerirdn tratamiento, suponiendo mas un problema
estético que médico, aunque siempre con una gran repercusion psi-
colégica en el ambiente familiar.
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En centros de referencia como el Children’s Hospital de Boston,
observan que mas de la mitad de los pacientes remitidos con ano-
malias vasculares han sido diagnosticados y seguidos de forma inco-
rrecta’. Con razon el Dr. Mulliken, una de las personas que mas ha tra-
bajado en este campo, define a los nifios que presentan esta patolo-
gia, como los “pacientes némadas”, ya que en funcion de la localiza-
cién anatdmica y posible repercusion sobre 6rganos especificos, con
el paso del tiempo van visitando diversos especialistas, aportando
cada uno un diagndstico distinto y diferentes criterios terapéuticos.
Muchas veces, en el mejor de los casos, el tratamiento y seguimien-
to consiste en la “foto-terapia”, término referido no a las propiedades
terapéuticas de la radiacion ultravioleta, sino a la realizacion de foto-
grafias periodicas para valorar la evolucion de la lesion, y digo en el
mejor de los casos, cuando no se realizan tratamientos despropor-
cionados o inapropiados por un error diagnostico.

Por tanto, parece necesario, ademas de una correcta clasificacion
nosolégica de las anomalias vasculares, un enfoque multidisciplinar
respecto al seguimiento y posibilidades terapéuticas de muchos de
estos pacientes. En el afio 1982 Mulliken y Glowacki® publicaron una
clasificacion bioldgica de las lesiones vasculares basada en las carac-
teristicas del endotelio predominante; esta clasificacion ya es clasica
y es revisada cada dos afios por la International Society for the Study
of Vascular Anomalies (ISSVA). La ISSVA fue fundada en el afio 1992 en
Budapest con el objeto de consensuar a profesionales de diversos
campos de la medicina que estan en contacto con estos pacientes
—pediatras, dermatdlogos, radidlogos intervencionistas, cirujanos
plasticos y vasculares, cirujanos pediatricos, otorrinos, oftalmélo-
gos, patologos y genetistas entre otros—, y tiene el objetivo comun de
mejorar el conocimiento de la etiopatogenia, diagnéstico y trata-
miento de los pacientes con lesiones vasculares. A pesar de ello,
actualmente persiste una importante confusion nosolégica en este
campo; por ejemplo, analizando las Ultimas ediciones de 5 textos de
referencia de medicina genética, se aprecia un empleo inapropiado
de los términos hemangioma y malformacion vascular®. Este concep-
to es fundamental ya que, por ejemplo, son totalmente diferentes un
hemangioma subcutdneo de una malformacién linfatica, tanto en su
evolucion como en las opciones terapéuticas; asi, mientras en el pri-
mero podemos esperar la regresion espontanea o valorar una infil-
tracion con corticoides, en el segundo debemos optar por un trata-
miento quirdrgico o una esclerosis con OK-432.

En esta misma linea podriamos plantearnos multiples interrogan-
tes, ¢pueden ser los hemangiomas o las malformaciones vasculares
marcadores de complejos sindrémicos?; ;hasta que punto regresan
estas lesiones?; si esta indicado, ¢cuél es el mejor momento para
intervenir quirdrgicamente a un nifio con un hemangioma?; ;cuél es
la mejor opcion esclerosante en las malformaciones vasculares: el
alcohol, la microespuma o el OK-4327?; ¢sirven para algo el laser de
colorante, el laser de Nd:YAG o la luz pulsada en los hemangiomas y
en las malformaciones vasculares no capilares? En las lesiones de
gran tamafio ;deberiamos buscar alguna malformacion interna aso-
ciada o trastornos de la coagulacién?; ;qué prueba radioldgica diag-
nostica es mas rentable, una resonancia magnética o un eco-
Doppler?; ;cuando esta indicado el estudio histoldgico?; ;cuando hay
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que hacer un estudio angiografico a estos pacientes?; ;quién debe
controlar y tratar el crecimiento desproporcionado de una extremi-
dad en un paciente con sindrome de Klippel-Trenaunay?

La respuesta a estas preguntas y la toma de decisiones respecto
a actitudes terapéuticas, muchas veces complejas, debera ser con-
sensuada por un amplio grupo de especialistas que, trabajando en
equipo, consigan soluciones definitivas o paliativas para los nifios
con anomalias vasculares, limitando la “foto-terapia” sélo a aquellos
casos donde realmente, tras un estudio detallado, prime la maxima
de “ante todo no hacer dafio”.

Entre todos tenemos la responsabilidad, no sélo de implicar al
sistema sanitario para favorecer la creacién de grupos de trabajo
especializados, sino también de ensefar e ilusionar a todos los pro-
fesionales en contacto con estos pacientes, para que sean capaces de
remitirlos a centros de referencia y asi favorecer el mejor diagnésti-
co, tratamiento y seguimiento de las anomalias vasculares congéni-
tas.

Espero que esta monografia sea clarificadora y nos ayude a cono-
cer un poco mejor este apasionante y heterogéneo grupo de lesiones
agrupadas bajo el epigrafe de anomalias vasculares congénitas.
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