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ANOMALIAS VASCULARES DE LOCALIZACION GENITAL EN EL PACIENTE PEDIATRICO

RESUMEN:

Introduccidn: Las anomalias vasculares genitales constituyen una localizacion poco frecuente
de este tipo de patologia. A pesar de ello existen y sus repercusiones funcionales y estéticas
pueden llegar a ser cruciales. Existe escasa literatura al respecto, sobre todo en la poblacién
pediatrica y un desconocimiento por gran parte de la poblacién médica de su funcionamiento
y manejo.

Objetivos: Establecer el papel del cirujano y el urélogo pediatrico en el manejo de las
anomalias vasculares de localizacidn genital. Realizar una revisidn de la literatura existente
sobre el tema. Agrupar las anomalias vasculares descritas en el area genital y realizar una
descripcién de las mismas.

Material y métodos: Presentamos los casos clinicos tratados en nuestra experiencia de
tumores y malformaciones vasculares genitales y revisamos la literatura existente sobre
anomalias vasculares anogenitales. Realizamos una busqueda bibliografica incluyendo
pacientes pediatricos y adultos con todo tipo de anomalias vasculares en genitales. Analizamos
tipo de anomalia, localizacidn, edad de los pacientes, sexo, sintoma debut, tratamiento
realizado, especialistas implicados, complicaciones, sindromes asociados. Analizamos la
literatura detectando errores en la nomenclatura, diagndsticos erréneos previos y asociacion
con otros sindromes o malformaciones. Efectuamos un andlisis descriptivo de cada tipo de
anomalia conforme a la literatura encontrada.

Resultados: Presentamos los resultados de nuestra revision de la literatura y los casos tratados
en nuestra experiencia de anomalias vasculares de localizacién genital. Tratamos 5 pacientes
con anomalias vasculares genitales: 3 tumores de los cuales de ellos 2 hemangiomas infantiles
y un granuloma piogénico y dos malformaciones, ambas linfaticas de localizacién escrotal.

En la revisidn de la literatura encontramos una incidencia mas alta de malformaciones
vasculares a nivel genital que de tumores (42 y 38% respectivamente). Aproximadamente la
mitad de los casos revisados corresponden a pacientes pedidtricos. La distribucidn entre sexos
fue similar. Las localizaciones mas frecuentes fueron vulvar y escrotal sumando entre ambas
un 62% de los casos. Los tratamientos descritos incluyen cirugia, observacion, farmacoterapia,
escleroterapia y laserterapia.

Conclusiones: Las anomalias vasculares del drea genital constituyen una localizacién poco
frecuente pero importante debido a sus posibles implicaciones fisicas y psicoldgicas. El cirujano
y el urdlogo pedidtrico deben estar formados en el campo de las anomalias vasculares y formar
parte del equipo multidisciplinar que se ocupe de ellas. Debemos ajustarnos a la nomenclatura
actual para minimizar errores en la cadena de diagndstico y tratamiento. Son necesarios mas
estudios y continuar la investigacion en este campo para obtener nuevas estrategias y guias
terapéuticas.

ABSTRACT:

Introduction: Genital location of vascular anomalies are rare. However they can have
important functional and aesthetic impact. Literature about these is poor especially in the

2

Universidad Internacional de Andalucia, 2021



ANOMALIAS VASCULARES DE LOCALIZACION GENITAL EN EL PACIENTE PEDIATRICO

pediatric population and a large part of the medical population do not know about their
diagnosis and management.

Objectives: To establish the role of the pediatric surgeon and pediatric urologist in the
management of vascular anomalies of genital location. To perform a review of literature on
this subject. To make an descriptive analysis of genital vascular anomalies.

Material and methods: We reviewed the literature about genital vascular anomalies. We
made ar bibliographic research that includes pediatric and adult patients with all types of
vascular anomalies located on genitals. We analyzed the type of anomaly, location, age, sex,
debut symptom, treatment , specialists involved, complications, and associated syndromes.
We researched about detecting nomenclature fails, misdiagnoses and association with other
syndromes or malformations. We performed descriptive analysis of each type of anomaly
according to the literature findings. We report our cases series of genital vascular tumor and
malformations.

Results: We present the results of our review of the literature and our cases serie of vascular
anomalies of genital location. We treated 5 patients with genital vascular abnormalities: 3
tumors: (2 infantile hemangiomas and 1 pyogenic granuloma) and 2 malformations, both
lymphatic scrotal malformations.

In the literature review, we found a higher incidence of genital vascular malformations at the
than of tumors (42 and 38% respectively). Approximately half of the cases reviewed
correspond to pediatric patients. The distribution between sexes was similar. The most
frequent locations were vulvar and scrotal, accounting for 62% of the cases. The treatments
described include surgery, observation, drug therapy, sclerotherapy, and laser therapy.

Conclusions: Vascular anomalies in the genital area are a less frequent but highly important
location, due to the physical and psychological repercussions that the fact of suffering a
malformation or tumor in the genital area can imply. The pediatric surgeon and pediatric
urologist must be trained in the field of genital vascular anomalies and he must be part of the
multidisciplinary team. We must adhere to the current nomenclature to minimize errors in
diagnosis and treatment. Further studies and further research are necessary in this field to
obtain new strategies and therapeutic guidelines.
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INTRODUCCION Y JUSTIFICACION DEL PROYECTO

Las anomalias vasculares han constituido durante muchos afios una incégnita en el mundo de
la Cirugia Pediatrica. Debido a su evidencia externa en muchas ocasiones externa han sido
motivo de preocupacion desde épocas remotas, atribuyéndose hasta el siglo XVII-XIX (Monro,
1734; Hammond, 1868) a la influencia de las experiencias maternas y defectos los recién
nacidos o incluso a influencias “diabdlicas” (Glenister, 1964).

En las ultimas décadas se han experimentado notables avances en el ambito de este tipo de
anomalias. Sin embargo, a pesar de la evidente evolucién tanto en el conocimiento de la
fisiopatologia y etiopatogenia como en el diagndstico y tratamiento, las anomalias vasculares
siguen constituyendo en muchas ocasiones un reto diagndstico y terapéutico debido al amplio
espectro de lesiones que abarca, su variedad en la presentacion clinica y el desafio terapéutico
gue suponen en muchas ocasiones.

La falta de indicaciones claras y guias terapéuticas, los problemas en la nomenclaturay
clasificacién histoldgica y el desconocimiento de gran parte de este tipo de anomalias por una
parte importante de los especialistas médicos dificultan todavia mas el manejo de este grupo
de lesiones tan heterogéneo. En la actualidad, se encuentra ampliamente reconocida la
necesidad de establecer unidades multidisciplinares para el manejo de este tipo de anomalias.

El objetivo de este trabajo es realizar una revision de las anomalias vasculares de asiento en el
area genital, repasar la clasificacion y nomenclatura actual establecer y recalcar el papel del
urdlogo pediatrico en estos equipos multidisciplinares.

La localizacién mas frecuente de este tipo de malformaciones es en general en cabeza y cuello.
Sin embargo pueden asentar en cualquier localizacion y la localizacion genital aunque es
menos frecuente que otras areas, es una zona de especial interés por la importante
repercusién que el drea genital supone en varias esferas del paciente.

Creemos que existe un déficit de conocimiento de las anomalias vasculares y del empleo
correcto de las clasificaciones y la nomenclatura actuales, lo que puede llevar a un manejo
inadecuado de estos pacientes.

Tanto en los libros de Urologia Pediatrica como en los programas formativos de esta
especialidad se echa en falta la dedicacién de un apartado especifico dedicado a este tipo de
malformaciones, o la inclusién de las mismas de manera mas amplia en el diagndstico
diferencial de entidades localizadas en el area genital o de sintomas uroldégicos que pueden ser
manifestacion de las mismas.

Consideramos que el Urélogo Pediatrico debe tener un papel dentro del equipo
multidisciplinar para discutir acerca de las anomalias vasculares que afectan a su area de
trabajo y distinguirlas de otras posibles patologias uroldgicas, para lo cual debe estar formado
y actualizado debidamente en este campo. Muchas de ellas, como veremos en esta revision
debutan con sintomas uroldgicos, por lo que el urélogo pediatrico puede ser uno de los
primeros especialistas consultados, por tanto su formacidn en el campo de las anomalias
vasculares debe ser amplia para poder incluir estas entidades en el diagndstico diferencial y
conocer el comportamiento de las mismas a la hora de su manejo, evitando asi diagndsticos
erroneos que lleven a la aplicacidon de medidas innecesarias o que no sean efectivas para la
patologia que presente el paciente.
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“No se busca lo que no se conoce” por tanto el urélogo pedidtrico debe conocer estas
anomalias para poder incluirlas en el diagndstico diferencial de lesiones que afecten al drea
genital y realizar un enfoque correcto.

Ademas el Urélogo pedidtrico debe tener un papel activo en el tratamiento y seguimiento de
estos pacientes dada la posible necesidad de procedimientos e intervenciones quirurgicas que
afectan al drea genital y que por tanto podrian tener repercusiones o secuelas funcionales a
este nivel que requeriran seguimiento o manejo por parte de Urologia Pediatrica.

TIPOS DE ANOMALIAS VASCULARES

La clasificacién biolégica de Mulliken (Mulliken and Glowacki, 1982) realiza una distincion de
las anomalias vasculares basada en la actividad celular y sus caracteristicas histopatoldgicas,
distinguiendo asi entre Hemangiomas, lesiones tumorales que presentan hiperplasia endotelial
y malformaciones vasculares las cuales tienen un recambio endotelial normal.

Esta divisién bindmica ha servido de base a la ISSVA para la clasificacion vigente actualmente
gue mantiene esta distincion con la modificacién del cambio del término hemangiomas por
tumores vasculares en el que se incluyen las demds neoplasias vasculares ademas de los
hemangiomas.

Overview table

Vascular anomalies

Vascular tumors Vascular malformations

Simple

Combined °

of major named
vessels

associated with
other anomalies

Benign Capillary malformations CVM, CLM See details See list
. Lymphatic malformations LVM, CLVM
Locally aggressive or
borderline Venous malformations CAVM*
Arteriovenous malformations* | CLAVM*
Malignant Arteriovenous fistula* others

Figura 1: Division vigente a dia de hoy de las anomalias vasculares en tumores y malformaciones.

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of Vascular Anomalies.

Dentro de los tumores vasculares se distinguen los beningos (p.e.: hemangioma infantil), los
localmente agresivos o de agresividad intermedia (hemangioma en penacho) o los malignos
(angiosarcoma).

En el campo de las malformaciones vasculares, la ISSVA distingue las malformaciones simples y
las combinadas en las que coexisten varios tipos de malformacion.

Clasicamente las malformaciones vasculares son subcategorizadas en malformaciones de bajo
flujo, que incluyen malformaciones linfaticas, venosas y capilares y malformaciones de alto
flujo, donde se incluyen las malformaciones arteriovenosas (Mulliken, 2013). En las
malformaciones combinadas, puede observarse componente de alto y bajo flujo.

En los siguientes apartados iremos viendo de forma independiente los tipos de anomalias
vasculares que asientan en el drea genital asi como sus caracteristicas clinicas y las opciones de
tratamiento disponibles.

Universidad Internacional de Andalucia, 2021
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OBJETIVOS

Los objetivos de este trabajo son:

-Establecer y afirmar el papel del urélogo pediatrico en el diagndstico y manejo de las
anomalias vasculares de localizacién génito-urinaria.

-Recalcar por tanto la necesidad de formacion y actualizacion del urdlogo pediatrico en el
campo de las anomalias vasculares.

-Realizar una revision de la literatura publicada sobre anomalias vasculares localizadas en el
area genital.

-Establecer la necesidad de utilizacién de una nomenclatura adecuada y validada por
sociedades internacionales, abandonando términos imprecisos y obsoletos.

Universidad Internacional de Andalucia, 2021
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MATERIAL Y METODOS

Revisamos de manera retrospectiva los pacientes tratados en nuestra experiencia con
anomalias vasculares de localizacion en el drea genital y realizamos una revision sistematica de
la literatura sobre anomalias vasculares localizadas en el area genital. (tabla Il)

Utilizamos para la busqueda en Pubmed los términos: pediatric, vascular anomalies, genital,
hemangioma, lymphatic malformation, venous malformation, arteriovenous malformation,
pyogenic granuloma, en combinacidn con las diferentes zonas anatémicas del drea genital:
genital, vulvar, clitoris, vaginal, pene, scrotal, testicular, glandular, urethral.

Revisamos en los articulos encontrados:

-Localizacién anatdmica, nimero de pacientes incluidos, edad de los pacientes, tipo de
anomalia, ajuste de la nomenclatura a las clasificaciones actuales, tratamiento realizado,
profesionales implicados en su manejo, sintoma debut, complicaciones tras el tratamiento,
secuelas, errores en el diagndstico. Los resultados de los datos recogidos se adjuntan al final
del trabajo en la tabla correspondiente. (Tabla Il)

Hemos incluido todo tipo de articulos y no solo revisiones amplias o de gran calidad cientifica
debido a la escasez de las mismas sobre este tipo de anomalias en esta localizacién especifica.
Este problema que nos encontramos a la hora de la realizacidn del trabajo y que reconocemos
como limitacion el mismo, constituye a su vez una de las motivaciones para su realizacién dado
que la escasez de literatura especifica sobre anomalias vasculares a nivel del area genital ha
sido uno de los motivos que nos han llevado a su desarrollo.
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RESULTADOS

EXPERIENCIA PERSONAL EN EL MANEJO DE ANOMALIAS VASCULARES EN
EL AREA GENITAL

Nuestra experiencia personal con anomalias vasculares en la regidn genital es escasa debido al
escaso numero de pacientes que presentan este tipo de lesiones en esta localizacién.

Todos los casos han sido evaluados y tratados por el Servicio de Cirugia Pediatrica, en el que se
ha incluido la participacidon de los Urélogos Pedidtricos del servicio en la evaluacidon y manejo

del paciente.

Incluimos esta tabla con los pacientes tratados con anomalias vasculares genitales en la
experiencia del autor, por ser los pacientes que han motivado la realizacion de este trabajo.
Incluimos el sexo del paciente, el tipo de malformacidn, el tratamiento realizado, los casos de
diagndstico errdneo previo y las complicaciones observadas durante el tratamiento.

Paciente | Edad Sexo Tipo de lesidn | Localizacidn | Tratamiento | Complicaciones
realizado
1 2 Mujer Hemangioma | Labio Propranolol | Ulceracion
meses infantil mayor + medidas
tépicas
2 1 mes | Mujer Hemangioma | Labio Propranolol | Ulceraciéon
infantil mayor + medidas
tépicas
3 3 afos | Hombre | Malformacién | Escroto Reseccidn Diagnéstico inicial de
linfatica parcial. hidrocele
Manejor comunicante.
posterior Linfangitis
conservador
4 4 afios | Hombre | Malformacién | Escroto Reseccidn No
linfatica quirargica
5 15 Hombre | Granuloma Testicular Enucleacion | No
afos piogénico

Tabla I: Caracteristicas de nuestros pacientes tratados con anomalias vasculares genitales
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Figura 2: Linfangitis en malformacion linfatica escrotal diagnosticada inicialmente de hidrocele comunicante.

=

Figuras 3-4-5: Imagen de lactante con hemangioma infantil a nivel de labio mayor. No presente al nacimiento, inicio
del crecimiento en las primeras semanas de vida.

En la segunda imagen vemos el mismo hemangioma ulcerado durante la fase proliferativa en su zona mas
superficial. La friccion, la humedad y el uso del pafial favorecen la ulceracion de los hemangiomas en esta zona.

En la tercera imagen vemos la evolucion del tras tratamiento con Propranolol a 3 mg/kg/dia y medidas tépicas
asociadas para la ulceracion.

Los casos de hemangiomas infantiles en labio mayor los tratamos con Propranolol oral.
Nuestra experiencia con el Propranolol en los hemangiomas ulcerados de localizacién genital
es buena, coincidiendo con los trabajos publicados. Hemos aplicado Propranolol oral a 3
mg/kg/dia en dos pacientes con hemangioma infantil en labio mayor, sin efectos secundarios y
observando involucion del hemangioma. Ambas han presentado episodios de ulceracién que
han respondido a medidas tépicas asociadas al tratamiento con Propranolol. Recomendamos
remitir a un especialista cuando se observa un hemangioma en el drea genital para evaluar su
extension y realizar un diagnéstico y tratamiento apropiado. Creemos indicado considerar el
inicio precoz de Propranolol en los hemangiomas con componente superficial localizados en el
area genital debido al alto riesgo de ulceracién en esta zona.

El caso de granuloma piogénico testicular, se dio en un paciente de 15 afios que debuto como
masa indolora a nivel testicular por lo que como primera posibilidad se pensé en la posibilidad
de un tumor maligno testicular. Los marcadores tumorales resultaron negativos y la ecografia
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mostraba una masa isoecoica al testiculo. Se realizé un abordaje escrotal observando una
lesion de aspecto vascular adyacente al polo inferior del testiculo y se trato realizando exéresis
de la lesion, preservando el parénquima testicular. El diagndstico final fue de granuloma
piogénico testicular. (Miguez et al. 2020)

w

Figuras 6-7: Masa testicular indolora en paciente de 15

afios. Queremos recalcar la importancia de la inclusion de este tipo de lesiones en el diagndstico diferencial,
pudiendo realizarse una cirugia conservadora al tratarse de una lesion de caracteristicas benignas que en este caso
no infiltraba el parénquima testicular.
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ANOMALIAS VASCULARES EN EL AREA GENITAL DESCRITAS EN LA
LITERATURA

Revisamos 81 casos publicados de anomalias vasculares localizadas en el area genital.
De los 81 casos revisados: (TABLA 11)

-41 casos corresponden a pacientes pediatricos, con una media de edad entre ellos de 4.9
anos.

-Unicamente en un 10% de los casos identificamos al Urélogo Peditrico mencionado como
responsable del caso o implicado en el tratamiento. En un 20% de los casos Cirugia Pediatrica
aparece como servicio implicado, frecuencia que nos sigue pareciendo escasa dado que mas
de la mitad de los pacientes revisados son pacientes en edad pediatrica. Urologia y Ginecologia
son las especialidades mas frecuentemente implicadas, apareciendo incluso como
responsables del tratamiento en pacientes que se encuentran en edad pediatrica.

-Observamos una frecuencia similar en hombres que en mujeres, con porcentajes del 60 y 40%
respectivamente.

-Respecto al tipo de lesidn, el 38% fueron Tumores vasculares incluyendo Hemangiomas
Infantiles, Granulomas piogénicos y tumores de agresividad intermedia como
Hemangioendoteliomas. El 42% fueron malformaciones vasculares, de las cuales: el 25%
fueron Malformaciones Venosas, el 27% Malformaciones de tipo linfatico y el 11% fueron
Malformaciones Arteriovenosas. Encontramos que en un 7% de los casos se reconocieron
malformaciones Combinadas, estimamos que esta frecuencia sera mayor de la reportada
debido a que probablemente muchas malformaciones que se describan como linfaticas o
venosas seran en realidad lesiones que contengan varios tipos de malformacién pero que no
ha sido identificada como tal.

-No hemos encontrado casos de Hemangiomas congénitos a nivel genital.

-Con respecto a las malformaciones capilares, solamente hemos encontrado descrito un caso a
nivel peneano que entendemos que se trata de una afectacion por extension por encontrarse
en el contexto de un sindrome con afectacidén de la extremidad.

-Con respecto a la localizacidn la mas frecuente fue la localizacién escrotal en un 32% de los
casos, seguida de su homdnimo en la mujer, encontrandose anomalias en la vulvar en un 30%
de los casos. La localizacidn peneana la encontramos en un 19% de los casos y a nivel de
clitoris en un 9% de los casos. Otras localizaciones encontradas con menos frecuencia fueron
uretral o vaginal.

-Los tratamientos realizados que encontramos en la revision fueron: Cirugia, Escleroterapia,
Laserterapia, Farmacoterapia con Propranolol en Hemangiomas infantiles, Sirolimus en caso
de malformaciones refractarias a otros tratamientos o manejo conservador.

-Como complicaciones descritas en los tratamientos aplicados hemos recogido en los articulos
revisados:

-Recurrencia de las lesiones o de la sintomatologia (sangrado, etc).

-Dehiscencias de la sutura en pacientes tratados mediante intervencién quirargica
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-Recidiva de las lesiones o de los sintomas tanto en pacientes tratados con esclerosis
gue precisaron nuevas sesiones como en pacientes tratados con biopsia escisional o
resecciones incompletas y en tratamientos locales como crioterapia.

-Celulitis, episodios de infeccidn, ulceracion o necrosis cutanea, TEP tras embolizacidn
en dos pacientes.

Nos encontramos con la dificultad de que la mayoria de los pacientes descritos en la literatura
son casos clinicos aislados o series cortas de casos, con dificultad para agrupar las anomalias
vasculares descritas en el drea genital y obtener una vision global del diagndstico y manejo de
este tipo patologia cuando asienta en dicha localizacién anatémica.

Otra de las dificultades que nos encontramos y que queremos recalcar es la falta de adhesidn a
las clasificaciones vigentes y a la nomenclatura actualizada a la hora de clasificar las lesiones, lo
cual dificulta la unificacién de criterios y el manejo de los pacientes en la practica clinica.
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Presentamos las siguientes tablas a modo resumen de la literatura revisada y algunas de las

caracteristicas de las anomalias presentadas: autores, articulo, tipo de malformacidn, edad de

los pacientes, sexo, localizacidn, tratamiento realizado:

Autores Tipo de malformaciéon

A. Doménech, A. Serrano, |. Forner-Cordero et al. Linfedema primario
Malformacion linfatica
Linfedema primario

N. Nassiri, Teresa M.J.O,R.J. Rosenetal. Malformaciones venosas
JC Lépez Gutiérrez, R. Lizarraga, C. Delgado etal. Malformaciénvenosa

S. Rivas, JC Lopez Gutiérrez, M. Diaz et al. Malformaciones venosas
C.Tran,J. Tamburro, Audrey Rhee, A. Golden Hemangiomas infantiles

Edad de los pacientes
15 meses

20 meses

8 afios

25 afios (4-43)

17 afios

3 afios (5-26)

0.7 meses (0 a 3 m)

K. Willihganz-Lawson, J. Gordon, J. Perkins, M. Shnorh: Tumores vasculares (79% HI 28 meses (0-18 afios)
Malformaciones vasculares (78% MV)

R. Gupta, S. Singh, S. Nigam, N. Khurana

D.A. Leavtt, D. G. Hottinger, R.C. Reed and A.R. Shukla Hemangioma infantil (2)
Malformaciénvenosa (1)

Malformaciones vasculares 35 afios (12-52)

3 afios (4 meses-8 afios)

G. Karpathiou, C. Chauleur, V. da Cruz, F. Forest Malformaciones venosas, lir 47 afios (15-76)

S. Wang, J.H. Lang, H.M. Zhou Malformaciones venosas

A.M. Kulungowski, C.C. Schook, A.l. Alomariet al. Tumores 10% (H1, KHE..)

44,1 afios (15-85)

Sexo
Varén
Varén
Nifia

Mujeres

Mujer

M:H 2:1

7M,2H

71% M, 28% H

Mujeres

Hombres

Mujeres

Mujeres

Hombres

Malformaciones 89% (Venosas, Linfaticas, Combinadas AV)

A.M. Vogel, J.M. Alesbury, P.E. Burrows et al. Tumores 22% (H1, KHE...)
Malformaciones 78%

D. Kaufman, K.M. Feber, L.S. Palmer, A.M. Freedman Malformaciénvenosa 18 afios
V. lllescas, F. Saez, L.E. Rojo, et al. Lesién vascular sin filiacion t 20 afios
Y.H. Ide, Y. Tsukamoto, T. ito et al. Hemangioendotelioma pseu 43 afios
Y. Akin, M. Sarac, S.Yurel Malformacién arterio-venos 14 afios
2 afios
R.F. Katmeth, L. Johnson, E. Kempley et al. Granuloma piogénico 20 afios(5 semanas-42 afios)

F. Akbulut, T. Akbulut, F. Kucukdurmaz et al Granuloma piogénico

42 afios

Mujeres

Hombre

Homble

Hombre

Hombre
Hombre

Hombre

Hombre

Localizacién Tratamiento
Peneano (+miembro it Compresivo

Escrotal Esclerosis OK-432

Vaginal-Vulvar Embolizacion con Lipiodol + Compresivo + Dieta pobre en gr:
Vulvar Escleroterapia STS + Intervencién quirdrgica

Vulvar Intervencion quirdrgica + Inhibidores PIK3CA

"5 en genitales” No es Compresivo +- HBPM + Esclerosis + Cirugia

Vulvar (7), clitoris (1), Propranolol
Escrotal (2)

Genital (Escroto, clito Tumores: Propranolol (24%), PDL, Tépico, Cirugia
Perineal (25,9%) MV: Cirugia (44%), escleroterapia, observacion
Extension pélvica (11,8%)

Ovario (6), cérvix (1),\ Cirugia

Escroto Esteroides orales, Cirugia
Escroto + glande Escleroterapia

14

Ovario, Cervix, Tromp Quirdrgico (estudio de piezas histolégicas) A
Vagina, cérvix, Vulva Embolizacién +- Cirugia

Escroto, pene, Tracto Observacion, Propranolol, Cirugia
Cirugia, Escleroterapia, Farmacotepia, Observacién

Clitoris, Vulva, Vagina, Observacion, Esteroides, Cirugia
Esclerosis, Cirugia

Pene (Glandular) Cirugia
Pene (Glandular) Observacion
Pene Biopsia

Pene (Glandular) Cirugia
Pene (Glandular) Observacion. Posteriormente cirugia, laser, escleroterapia

Pene (Glandular) Cirugia, crioterapia, Coagulacion

Pene (cuerpo del pene Cirugia
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S.A. Naimer, A. Cohen, D. Vardy

C. Spinelli, M. Di Giacoma, A. Bertocchiniet al.
K.M. Eickhorst, M.J. Nurcia, J.G. Barone

B.S. Fisk, J.G. Jhonston

A.L. Hernandez, ).M. Palacios, P.I. Gutiérrez et al.
P. Kaja, K.N. Rattan, V.5. Malik et al.

N.F. Tepenu, K. Krafka, 5. Meglic etal.
S.Hegde, V. Jadhav, G. Shankar

0. Ergun, B.G. Ceylan, A. Armagan et al.

C.K. Yi, R. Derosa, J.R. Sterbis, B.H. Ching

1. Vikicevic, D. Milobratovic, V. Vuka dinovic et. Al

A. Fabregas, |. Servio, A. Calama et. Al

T. Al-Jabri, A.M., Gruener

F. D’Almeida Costa, A.L. Folpe

V.K. Kundal, M. Gajdhar, C. Sharma et al.

L. Miguez, I. Casal, M. Garcia, T. Dargallo

R. Rastogi, G.L. Meena, R. Kumar, V. Rastogi
G. Akaike, T. Nozaki, A. Makidono et al.

I. Patoulias, K. Prodromou, T. Feidantsis et al.
S.B. Hugar, B.T. Kadow, A. Davis et al.

G. L. Sheu, Y. Hammer, A.). Kirsch

N.C. Wong, S. Dason, S. Pozdnyakov et al.
AV, Joshi, R. K. Gupta, H. Shahet al.

H. Tomita, F. Yoshida, H. Watanabe et. Al

P. Sountoulides, A. Bantis, |. Asouhidou et al.

Granuloma piogénico
Granuloma piogénico
Granuloma piogénico

Granuloma piogénico

5 semanas

4 anos

13 afios

31afios

Ma formacicn capilar-linfati 10 afios

Ma lformacidn linfatica

Ma lformacionvenosa

Ma formacidn linfatica

Ma lformacion venosa

Ma lformacionvenosa

Ma lformacion linfatica

Ma lformacidn linfatica

Malformacion linfatica

18 meses

15 afios

11 meses

44 afios

21 afios

10 afios

21 afios

3 anos

Hemangioendotelioma kapo 39y 81 afios

Ma lformacion linfatica
Granuloma piogénico
Ma lformacion linfatica
Ma formacidn linfitica
Malformacion linfatica
Granuloma piogénico
Granuloma piogénico
Granuloma piogénico
Ma lformacidn linfitica

Malformacion venosa

2anos

15 afios

18 afios

12 afios

3,13, 9 afios

10 afios

12 afios

66 afios

2 dias

9anos

Ma formacicn arteriovenos: 22 afios

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombres

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Pene (cuempo del pene Crioterapia
Pene (prepucio) Cirugia

Pene (Glandular) Cirugia

Pene (cuerpo) Cirugia
Escrotal Cirugia
Escrotal Cirugia
Escrotal Cirugia
Escrotal Cirugia

Escrotal, perineal, pen Cirugia
Escrotal Escleroterapia + Cirugia
Escrotal Cirugia

Escrotaly pélvica Cirugia
Retroperitoneal (No criterios para nuestro trabajo)

Escrotal Cirugia

Escrotal Cirugia

Escrotal+tordcico  Cirugia (+ esclerotapia de compo nente tordcico)

Testicular Cirugia
Escrotal Cirugia
Escrotal Cirugia
Escrotal, inguinal. Cirugia
Testicular Cirugia
Testicular Cirugia
Testicular Cirugia
Escrotal Cirugia
Escrotal Cirugia

Inguinal-Escrotal (cort Cirugia
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C. Yilmaz, M. Arslan, M. Arslan

T.W. Kang Y. Choi, Y.Y. Jeong et al.

A. Mohammad, W. Sahyouni, T. Almerre et al.
B.W. Hatten, E. Bryant

S. Akhavan, ). Agah, F.

F. Ghaemmanghami, M.K. Zarchi

A. Kokcu, 5. Sari, M. Kefeli

S.J. Ahnm S.E. Chang, J.H. Choi et al.

M.C. Sluga, M.M. Domenech, M.S. Peremateu et al.

F. Ghaemmaghami, M. Karimi, A. Mousavi

A.T. Vlastos, A. Malpica, M. Follen

L. Vienet-Legué, B. Hersant, A. Bisdorf et al.

Malformacion arteriovenos: 51 afios

Malformacion arteriovenos: 20 afios

Malformacion arteriovenos: 19 afios

Malformacion arteriovenos: 34 afios

Malformacion linfatica 33 afios
Malformacion venosa 17 afios
Malformacion venosa 35 afios
Malformacion linfatica 8 afios
Malformacion linfatica 50 afios (24-68)
Malformacion linfatica 32 afios (17-63)
Malformacion linfatica 42 afios (9-76)

Malformacion arteriovenos: 16 afios

M.M. Marroco-Trischitta, E. Nicodemi, C. Nater, F. Stil Malformacion venosa 19 afios (7-46)

G.L. Bava, P. Dalmonte, M. Oddone, U. Rossi

Y. Sun, J. Wan

F. Abreu, 5. Cdmara, F. Reis et al.

P.C. Mondal, B.Chakraborty, D. Mandal et al.

MN.T. Srivastava, S.E. Allen

P.E. Michols, J.E. Michaud, M.H. Wang

B. Geramizadeh, M. Anbardar, S. Shakeri

C.A. Kasuske, K.A. Hansen

P-A. Barral, P. Petit, I-M. Bartoliet al.

T. Haritharan, M. Islah, A. Zulfigar et al.

C. Klaivanan, D. Subbarayan, N.R. Rajesh et al.

Hemangioma 12 meses
Hemangioendotelioma pseu 51 afios
Granuloma piogénico 51 afios
Granuloma piogénico 34 afios (7-57)

Malformacion venolinfitica 12 afios

Hemangioma infantil 5 meses
Malformacién venosa 16 afios
Hemangioma 10 afios
Malformacion venosa 14,7 (5-20)

Malformacion vascular. No ¢5 afios

Hemangioma lobular capilar 52 afios

Hombre

Hombre

Hombre

Hombre

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Mujer

Escrotal
Escrotal
Escrotal
Escrotal
Vulvar
Vulvar
Vulvar
Vulvar
Vulvar
Vulvar
Vulvar
Vulvar

Vulvar

Vulvar
Vulvar
Vulvar
Vulvar
Vulvar
Clitoris
Clitoris
Clitoris
Clitoris
Clitoris

Utero y trompas

No descrito

Cirugia

Embolizacidn + Cirugia

Embolizacion

Cirugia

Cirugia

Cirugia

Escleroterapia

Laser CO2 +- Cirugia

Cirugia

Cirugia, Esclerosis, Ldser CO2, Observacidn
Rapamicina + Embolizacién + Cirugia

Escleroterapia

Embolizacidn + Cirugia

Cirugia

Cirugia

Cirugia

No descrito: observacion?
Propranolol+- Cirugia segin respuesta
Cirugia

Cirugia

Escleroterapia/ Cirugia

Cirugia

Cirugia
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A.K. Ganti, J. Ray, K.L. Mooney et al.

A. Barasoain-Milldn, F.J. Rodriguez, J. Guerrero et al. Granuloma piogénico

Hemangioma Infantil (Glutl 6 afios

7 afios

L.D. Homa, N. Somorgick-Roenbaum, Y.R. Smith et al. Malformacion venolinfatica 3 afios

G. Tang Anomalia linfatica generaliz: 12 afios

R. Katiyar, 5. Patne, 5. Bharti et al. Hemangioma 30 affos

C.C. Schook, A.M. Kulungowski, A.K. Greene, 5.). Fishir Linfedema 4 afios (0-15)
T. Itesako, R. Eura, Y. Okamoto et al. Hemangioma infantil 2 aflos

F. Yong, L. Jun, W. Jinhuan, et al. Malformacion venosa 15, 49 afios

S. Saito Malformacion venosa 63 afios (38-82)
H. Han, X. Zhou, D. Fan et al. Hemangioma 46 afios (39-55)

I. Samuk, C. Gine, |. de Blaauw et al. Hemangiomas infantiles
S. Saka, Y. Tatekawa Hemangioma

V. Piccolo, E. Moscarella, 0. Ametrano et al. Hemangioma

M. de Graaf, 5.G.M.A. Pasmas, A.M. van Drooge et al. Hemangioma

1 afio

1mes

4 meses

Hemangioma

Mujer
Mujer
Mujer
Mujer
Mujer
Hombres
Hombre
Hombre
Hombre
Hombre
M:H1:1
Hombre
Mujer

Mujer

Cérvix

Vaginal

Vulvar, Pelvis

Propranolol oral
Cirugia

Escleroterapia

Vagina, Abdomen, reti Medidas dietéticas

Trompa de fallopio

Cirugia

Genital (peneano-escr Observacion, Compresion, Cirugia

Uretral

Uretral

Uretral

Uretral

Perineal

Perineal

Perineal

Labio mayor

Propranoclol

Esclerosis

Cirugia endoscopica

Cirugia endoscdpica

Propranolol vs conducta expectante
Observacion

Propranolol

No descrito

Tabla Il: Revision de los casos de anomalias vasculares genitales descritas en la literatura y

caracteristicas principales de los casos
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Presentamos a continuacidn el siguiente resumen descriptivo de los resultados de la revision
de la literatura por tipo de anomalia:

HEMANGIOMAS INFANTILES

Nuestra revision de la literatura presenta el hemangioma infantil como el tumor vascular mas
frecuente a nivel de los genitales.

C. Tran quien realiza una revisién retrospectiva de 9 pacientes con hemangiomas infantiles
localizados en genitales externos (labio mayor, escroto, clitoris...) tratados con Propranolol,
todos ellos presentaron ulceracién. Todos presentaron excelente respuesta y resolucion de la
ulceracidn con una baja tasa de efectos secundarios.

Figura 8-9 Hemangioma en labio mayor tratado con Propranolol. Resolucion de la ulceracién y mejoria notable de la
lesion.

Fuente: C. Tran, J. Tamburro, A. Rhee, A. Golden. Propranolol for Treatment of Genital Infantile Hemangioma. J Urol
2016 Mar;195(3):731-7.

K. Willinghganz et al. presentan su serie de anomalias vasculares genitales en nifios en la que el
79% se trata de hemangiomas infantiles. El tratamiento usado en la mayoria de los casos fue el
Propranolol, incluyendo el |aser de colorante pulsado y la cirugia para las secuelas residuales.

Leavitt et al, presentan en su serie de pacientes pediatricos dos hemangiomas escrotales
tratados con reseccién quirurgica, presentado uno de ellos recidiva que precisd reintervencion.

Kulungowski et al. incluyen en su serie de anomalias vasculares genitales en nifios un 10% de
tumores vasculares en los que se incluyen 10 hemangiomas infantiles siendo el propranolol el
farmaco de eleccidn y la observacién una opcion valida en los casos adecuados.

Vogel et al. en su serie de anomalias vasculares genitales en nifias presentan un 22% de
tumores vasculares, siendo el hemangioma infantil el mas frecuente, con 20 casos
presentados. En este caso presentan como tratamientos la conducta expectante, los
esteroides y la reseccidn quirdrgica. Achacamos la ausencia del propranolol como opcidn gold-
stantard a la fecha de publicacidn del articulo, en 2006, previa al descubrimiento de su
efectividad para los hemangiomas en 2008.

Segln nuestra revision de la literatura, las localizaciones mas frecuentes para el asiento de los
hemangiomas a nivel genital son escroto y labios mayores. Encontramos casos mas aislados de
hemangiomas a nivel de clitoris o uretra. La complicacién mas frecuente es la ulceracién. El
tratamiento mas utilizado a dia de hoy es el Propranolol con buenos resultados.
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En nuestra revisidn de la literatura encontramos descritos 3 pacientes que presentaron efectos
adversos del propranolol (insomnio, hipoglucemia), 1 ulceracién por abandono del
tratamiento. En 2 los pacientes tratados con exéresis quirargica de dos hemangiomas
escrotales se observé recidiva del hemangioma y de los sintomas. En nuestra experiencia
personal en los pacientes con hemangiomas en labio mayor tratados con propranolol la
complicacién observada secundaria al propranolol fue la ulceracién y no observamos efectos
secundarios del tratamiento.

En los hemangiomas localizados a nivel perineal destacamos la asociacion con los sindromes
PELVIS/LUMBAR y con MAR.

GRANULOMA PIOGENICO

La revisién mas larga que hemos encontrado de granulomas piogénicos a nivel genital se trata
de Mondal et al. (2017) que presenta un caso clinico de granuloma piogénico a nivel vulvary
recoge 8 casos en la literatura de granulomas piogénicos a nivel vulvar que se presentan con
sangrado y tratados mediante extirpacidon quirdrgica de la lesidn. Katmeh et al. 2015 presentan
una revision de la literatura recogiendo 9 casos de granulomas piogénicos peneanos, dos de
ellos en nifios.

Figura 10: Granuloma piogénico de localizacion vulvar en paciente adulta

Fuente: F. Abreu-dos-Santos, S. Cdmara, F. Reis, T. Freitas, H. Gaspar, and
M. Cordeiro. Vulvar Lobular Capillary Hemangioma: A Rare Location for a
Frequent Entity Case Rep Obstet Gynecol. 2016.

Hemos encontrado 10 casos de granulomas piogénicos de localizacién genital en la literatura
en pacientes pediatricos, de localizacidn vulvar, testicular y peneana. La presentacion clinica es
como una lesién nodular indolora o como sangrado y en la mayoria de los casos el tratamiento
final fue la reseccidn quirdrgica de la lesidn, intentdandose previamente tratamientos menos
agresivos como tratamientos tépicos o crioterapia en las lesiones accesibles y sobre todo en
los pacientes de menor edad. (Naimer, 2002)

La mayoria de los casos que hemos encontrado en la literatura de granulomas piogénicos a
nivel genital se trata de pacientes adultos por lo que creemos que, aunque su causa es
desconocida, las teorias de un desarrollo de forma reactiva ante traumatismos o estimulos
cobran importancia.

Sin embargo, hemos encontrado casos de granulomas piogénicos en nifios, a nivel testicular
(Miguez, 2020), vulvar (Barasoain, 2015) (Ganti, 2019) y peneano (Katmeth, 2015) (Spineli,
2009) por lo que debemos tenerlos en cuenta en el diagndstico diferencial de lesiones
genitales y como posible causa de sangrado genital en el paciente pediatrico.
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Tabla lll: Casos de granuloma piogénico de localizacién genital encontrados en nuestra revision
la literatura

Autores Casos Edades Localizacion | Clinica Tratamiento
R.F. Katmeth, L. 9 20 (5 semanas- | Peneanos Nodulo Cirugia,
Johnson, E. 42 afos) (Glandular) indoloro, crioterapia
Kempley et al. sangrado

F. Akbulut, T. 1 42 Peneano No6dulo Cirugia
Akbulut, F. indoloro

Kucukdurmaz et

al

S.A. Naimer, A. 1 5 semanas Peneano Sangrado Crioterapia
Cohen, D. Vardy

C. Spinelli, M. Di 1 4 afios Peneano Ndédulo Cirugia
Giacomo, A. (prepucial) indoloro

Bertocchini et al.

K.M. Eickhorst, 1 13 afios Peneano Sangrado Cirugia
M.J. Nurcia, J.G.

Barone

B.S. Fisk, J.G. 1 31 Peneano Sangrado Cirugia
Jhonston

L. Miguez, I. 1 15 Testicular Nodulo Cirugia
Casal, M. Garcia, indoloro

T. Dargallo

S.B. Hugar, B.T. 1 10 afios Testicular Asimetria Cirugia
Kadow, A. Davis

etal.

G. L. Sheu, V. 1 12 afios Testicular Hallazgo Cirugia
Hammer, A.J. incidental

Kirsch

N.C. Wong, S. 1 66 afios Testicular Nodulo Cirugia
Dason, S. indoloro

Pozdnyakov et al.

P.C. Mondal, 8 (7-57 afios) Vulvar Sangrado Cirugia
B.Chakraborty, D.

Mandal et al.

A. Barasoain- 1 7 Vaginal Sangrado Cirugia
Millan, F.J.

Rodriguez, J.

Guerrero et al.

F. Abreu, S. 1 51 afios Vulvar Lesion ulcerada | Cirugia
Camara, F. Reis et en labio mayor

al.

Nuestra experiencia personal presenta un caso de granuloma piogénico en polo inferior del
testiculo que debuté como una masa indolora y se tratd con exéresis de la masa conservando
el parénquima testicular con buena evolucién y ausencia de recibida de la lesién en el
seguimiento.

ANGIOMA EN PENACHO Y HEMANGIOENDOTELIOMA KAPOSIFORME

Son tumores poco frecuentes, cuyas localizaciones predilectas son cabeza y cuelloy
extremidades. Sin embargo en la serie de Kulungowski describen un caso de KHE en la regién
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genital (sin especificar edad ni localizacidn exacta) en una paciente pediatrica femenina
tratado con éxito con Interferén y Vincristina. (Kulungowski et al., 2011).

D’Almeida Costa el al., describen dos casos de rara localizacién de KHE a nivel testicular en dos
pacientes adultos, ambos tratados mediante orquiectomia por infiltracion del parénquima
testicular y con caracteristicas histopatologicas propias de KHE (D’Almeida Costa et al., 2013).

OTROS TUMORES VASCULARES DE LOCALIZACION GENITAL

En nuestra revision de la literatura hemos encontrado dos casos de Hemangioendotelioma
Pseudomiogénico localizado a nivel genital, uno a nivel vulvar (Y. Sun et al., 2019) y otro a
nivel peneano (Y. Ide et al. 2015), ambos en pacientes adultos.

Figura 11: a) lesiones nodulares en el
dorso del pene y en el frenillo. b) Imagen
de RM mostrando multiples lesiones
nodulares con diagndstico final de
Hemangioendotelioma
pseudomiogénico.

Fuente: Y. Ide, Y. Tsukamoto, T. Ito, T.
Watanabe, N. Nakagawa, T. Haneda, M.
Nagai, K. Yamanishi, H. Kiyofumi,
S.Hirota. Penile pseudomyogenic
hemangioendothelioma /epithelioid
sarcoma-like hemangioendothelioma
with a novel pattern of SERPINE1-FOSB
fusion detected by RT-PCR--report of a
case. Pathology — Research and Practice
211 (2015) 415-420

MALFORMACIONES CAPILARES

Durante la revisidon nos encontramos practicamente inexistencia de referencias bibliograficas
sobre malformaciones capilares en el area genital. Hemos encontrado una referencia aislada a
un caso en la revision de Kulungowski en un paciente vardn pediatrico con una malformacion
capilar en tronco y extremidades que se extiende a la regién peneana. (Kulungowki, 2011). Por
la descripcion consideramos que se trata de una extension al area genital de una MC de
extremidades. No hemos encontrado literatura referente a casos clinicos de malformaciones
capilar limitadas al area genital, por lo que creemos que cuando esta zona se encuentra
afectada en la mayoria de los casos es por contigliidad de malformaciones capilares de las
extremidades o del tronco.

MALFORMACIONES LINFATICAS

Suponen el 27% de las malformaciones vasculares revisadas, siendo la malformaciéon mas
frecuente junto con las malformaciones venosas. Las localizaciones mas frecuentes son el
escroto y los labios mayores. Para su tratamiento se ha utilizado cirugia, escleroterapia,
combinacion de ambas y sirolimus en casos refractarios.

Los casos tratados en la experiencia personal de malformaciones linfatica se localizaban a nivel
escrotal. Destacamos en ellos la importancia del diagndstico diferencial con el hidrocele
comunicante dado que en uno de nuestros casos el diagnédstico inicial fue erroneo y se
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programa para una ligadura de conducto peritoneo-vaginal permeable llevando a una
reactivacion de la malformacién que se complicé con un episodio de linfangitis posterior.

LINFANGIOMATOSIS KAPOSIFORME

Encontramos descrita en el drea genital en dos pacientes pedidtricos el estudio realizado por
Kulungowski en 2011 y en una paciente pediatrica también en el area genital en el estudio
realizado por Vogel en 2006.

LINFEDEMA

Aungque el linfedema suele incluir las extremidades inferiores con extension a la nivel genital, la
afectacién aislada de los genitales en nifos esta descrita. (Schook, 2014) A nivel de los
genitales la localizacidon penoescrotal es la mas habitual.

MALFORMACIONES VENOSAS

Suponen un 25% de las malformaciones vasculares revisadas. A nivel global suponen las
malformaciones vasculares mas frecuentes, nosotros hemos encontrado a nivel genital una
incidencia similiar a la de las malformaciones linfaticas. Las localizaciones mas frecuentes son
el escroto y los labios mayores.

MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS

Constituyen un 11% de las malformaciones vasculares encontradas en la revisidn de la
literatura en el drea genital. Los tratamientos descritos en la literatura revisada incluyen la
observacion, la cirugia y/o la embolizacién o una combinacion de ambas.

MALFORMACIONES COMBINADAS

Encontramos una frecuencia escasa de reportes de malformaciones combinadas, un 7% de los
casos revisados. Probablemente la incidencia sea mayor de la reportada ya que muchas
lesiones diagnosticadas como malformaciones linfaticas o venosas tengan componentes de
varios tipos de lesién que no han sido identificados.
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DISCUSION

1. ANOMALIAS VASCULARES DE LOCALIZACION EN EL
AREA GENITAL

La localizacién mas frecuente de los tumores y las malformaciones vasculares suele ser el drea
de cabeza y cuello y las extremidades.

Sin embargo pueden asentar en cualquier localizacion. (Mulliken, 2000) por tanto, aunque es
poco frecuente, las anomalias vasculares pueden asentar en cualquier estructura del tracto
urogenital masculino o femenino. La localizacion en los genitales representa un pequefio
porcentaje de los pacientes con anomalias vasculares. (Kulungowski, 2011), no obstante, no
debe ser desestimada por su menor frecuencia respecto a otras localizaciones dado el alto
impacto psicoldgico y funcional que puede suponer la localizacién de un tumor o
malformacidn en esta localizacion.

A nivel uroldgico las lesiones que asientan en el drea genital pueden presentar problemas
relacionados con la defecacidn, sintomas urinarios o funcién sexual, reproductiva y emocional.
Con esto creemos plenamente justificada la necesidad de incluir formacion sobre este tipo de
anomalias dentro de la Urologia Pediatrica y de incluir un profesional de esta subespecialidad
en los equipos multidisciplinares encargados del tratamiento de las mismas.

Una de las principales preocupaciones en el campo de las anomalias vasculares se trata del
impacto estético que supone la presencia de una marca vascular al nacimiento o a los pocos
dias de vida. (Lande, 2001). Este hecho afecta psicolégicamente a los padres, y al nifio cuando
tiene edad y capacidad para ello, y en muchas ocasiones suscita la recepcién de preguntas y
comentarios hacia los padres sobre su bebé recién nacido por parte de familiares y amigos.
(Westein, 2005). En este aspecto se considera que las lesiones localizadas en el drea facial
tienen un mayor impacto debido a su mayor exposicién e implicacidén estética por razones
obvias. Ejemplo de ello es que en algunas ocasiones esta localizacién supone por si sola una de
las indicaciones de tratamiento para evitar secuelas estéticas. (Frieden, 1997); (Baselga,
Bernabéu, 2016).

Figuras 12-13: Hemangioma infantil localizado a nivel de clitoris. Paciente de 5 meses. Imagen clinica y resonancia
magnética.
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Fuente: P.E. Nichols, J.E. Michaud, M.H. Wang. Infantile hemangioma of the clitoris presenting as a clitoral mass: A
case report. Urology Case Reports 15 (2017) 44e45

La localizacion a nivel genital puede condicionar genitales ambiguos, un ejemplo es la localizacion de un
hemangioma infantil a nivel de clitoris presentdndose como clitoromegalia. Este nos parece un buen ejemplo de
cémo aunque se trata de una zona no expuesta puede generar preocupacion importante por parte de los padres y
preguntas de familiares mds cercanos que aumenten la ansiedad familiar. En este caso, dado que se trata de un
hemangioma infantil debemos informar a los padres sobre el buen prondstico y el cardcter involutivo de la lesion y
las tasas altas de respuestas al tratamiento con Propranolol. También queremos recalcar con este ejemplo la
importancia del diagndstico diferencial con otras causas de clitoromegalia y con otro tipo de tumores.

El drea genital a priori puede estar considerada un area con menor exigencia estética dado que
debido a su menor visibilidad y exposicidn esta sometida a menor presidn social, al menos en
los primeros afos de vida. Sin embargo, una malformacién o tumor vascular localizada a nivel
genital puede ser una causa importante de distrés. Debemos tener en cuenta que a medida
gue el nifio crece, el gran impacto psicoldgico que puede suponer en la percepcién de la
imagen corporal el tener unos genitales “diferentes”, sobre todo durante la edad escolary la
adolescencia, donde la preocupacidn y repercusion psicoldgica de la autoimagen corporal es
mas acusada y las posibilidades de comparaciones con otros niflos es mas frecuente que en
edades mds tempranas. Ademas debemos anadir los potenciales problemas funcionales que
puede ocasionar un tumor o una malformacién en esta localizacién, pudiendo afectar a
funciones corporales tan importantes como la miccional, la defecatoria o la sexual y
produciendo sintomas que condicionen importante disconfort como dolor, pesadez o
episodios de sangrado en la regidon uro-genital.

Es por todos estos motivos que no debemos menospreciar la localizacidn a nivel genital de una
lesidon vascular, dadas las importantes repercusiones que puede llegar en varias esferas.
Muestra de ello es el caso publicado por Bava et al., que citdbamos anteriormente, en el que
una anomalia vascular potencialmente benigna puede condicionar en una paciente de corta
edad y por tanto volemia reducida, episodios de sangrado masivo que requieran incluso
embolizacion para su control (Bava, 2002).

Figuras 14-15-16: Hemangioma vulvar complicado con sangrado que precisé transfusiones, ingreso y arteriografia
con embolizacién para control.

1)Lesion vulvar en paciente de 12 meses de vida. 2)imagen de arteriografia pre y postembolizacion.
3)imagen postoperatoria con hemangioma residual.

Fuente: G.L.Bava, P.Dalmonte, M.Oddone, U.Rossi. Life-threatening hemorrhage from a vulvar hemangioma. Journal
of Pediatric Surgery. Volume 37, Issue 4, April 2002, Pages 1-3
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Queremos descatar en que este articulo utilizan para referirse a la lesion vascular términos no compatibles entre si
como: “hemangioma”, “hemangioma capilar”, “hemangioma cavernoso”. En el mismo trabajo hablan de la
involucion de la lesién y de restos involucionados con fibrosis avanzada por lo que suponemos que consideran que
se trata de un hemangioma infantil sin embargo desconocemos la naturaleza exacta de la lesidn. Queremos utilizar
este caso como ejemplo de la severidad que puede acarrear a nivel sistémico una lesion localizada en el 4rea genital
y también como ejemplo de los problemas que genera el uso de nomenclatura ambigua en el ambito de la
transmision del conocimiento cientifico.

En este sentido recalcamos de nuevo la importancia de la formacion del Urélogo Pediatrico en
este campo para realizar un correcto diagndstico de la lesidn y asi poder transmitir a los padres
una adecuada informacion acerca del prondstico y tratamiento de la lesidn que presenta su
hijo.

Esta transmision correcta de la informacidén a los padres desde el inicio es importante dado
que el estrés o la forma en la que actien los padres ante la lesién que presente su hijo puede
ser uno de los principales factores influyentes en el impacto psicoldgico que la lesion tenga en
el nifio (H. McCubbin, 1983)
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2. AVANCES EN EL TRATAMIENTO DE LAS ANOMALIAS
VASCULARES

En las dos ultimas décadas se han producido grandes avances en el campo de las anomalias
vasculares, tanto en el conocimiento de su fisiopatologia como en el desarrollo de terapias
disponibles.

Hoy en dia al igual que la evaluacidon de estas lesiones se debe realizar por equipos
multidisciplinares, el tratamiento también debe seguir esta pauta, integrando todo el arsenal
de opciones disponibles y evaluando cual de ellas o qué combinacidn de las mismas podemos
ofrecer al paciente con mejores resultados y menos indice de secuelas o complicaciones.

Entre los avances mas destacados en el tratamiento de las anomalias vasculares en los ultimos
anos destacamos:

Propranolol

Constituye junto con el Sirolimus, uno de los principales avances producidos en el siglo XXI
para el tratamiento de las anomalias vasculares. Desde su descubrimiento en 2008,
practicamente de forma incidental, ha llegado a convertirse hoy en dia en el tratamiento de
primera eleccion para los Hemangiomas Infantiles en los que se considera indicado el
tratamiento. El consenso espafiol del Hemangioma establece la dosis de 3 mg/kg/dia como la
mas eficaz con minimos efectos secundarios durante un minimo de 6 meses.

Figura 17: Representacion esquemadtica de “hemangiomas en fresa” superficial y profundo segtn su profundidad en
la piel.

Fuente: John B. Mulliken. Diagnosis and Natural History of Hemangiomas, in: Mulliken & Young’s Vascular
Anomalies Hemangiomas and Malformations. Second Edition. Oxford University Press 2013

El descubrimiento del Propranolol ha supuesto una auténtica revolucién en el mundo de los
Hemangiomas infantiles, desplazando a los tratamientos previos como corticoides, con unos
resultados satisfactorios, minima tasa de complicaciones y una alta tasa de seguridad. (Novoa
et al. 2018)

Laser
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Diferentes tipos de laser dependiendo de la patologia a tratar y de las caracteristicas del
paciente han sido empleados para la terapia de varios tipos de anomalias vasculares en su
componente superficial.

Destacamos su uso en las malformaciones capilares, por ser la herramienta fundamental para
su tratamiento. El laser de colorante pulsado (PDL), es el mas utilizado para el tratamiento de
las malformaciones capilares. Dependiendo del tipo, profundidad, tamafio, localizacién de la
malformacién y las caracteristicas del paciente se utilizardn unos parametros para la aplicacion
de la terapia laser.

Otros tipos de laser son utilizados para tratar el componente superficial de otro tipo de
malformaciones como por ejemplo el |aser CO2 en las malformaciones linfaticas superficiales
con buenos resultados. El Nd:YAG laser ha sido utilizado para el tratamiento de
malformaciones venosas y linfaticas superficiales con buenos resultados.

Es una herramienta importante a tener en cuenta también para el tratamiento de
teleangiectasias residuales como secuelas de hemangiomas o en ulceracién de los mismos
refractaria a otras medidas.

Esclerosis o embolizacion

La inyeccidn intralesional con diversos agentes esclerosantes de forma percutdnea o
endovascular es una opcion valida como parte del tratamiento de malformaciones venosas y
linfaticas.

La curacidn por este método es dificil pero en muchos casos puede lograrse el control de la
malformacidn. Las malformaciones venosas tienen el problema de la tendencia a la
repermebealizacién, sin embargo en muchos de los casos se consigue alivio sintomatico. En el
caso de malformaciones linfaticas macroquisticas los resultados son excelentes a largo plazo.

En el caso de las malformaciones de alto flujo, las fistulas arteriovenosas simples pueden ser
curadas por embolizacién y en las malformaciones arteriovenosas la embolizacién puede
lograr el control de la misma o utilizarse como paso previo a la intervencién quirurgica,
facilitando la extirpacidn y reconstruccion.

En este campo, se espera que los avances en farmacoterapia y medicina molecular aporte
avances que mejoren la efectividad de estos tratamientos.

Cirugia

Historicamente se postulaba como el tratamiento de eleccidn, fundamentalmente por la falta
de opciones disponibles.

A dia de hoy se mantiene como opcidn, ya sea sola o mas frecuentemente en combinacién con
otras terapias.

De eleccidn si la cirugia se considera no mutilante y la lesion es resecable en tu totalidad, ya
gue se trata del Unico tratamiento curativo 100%, sobre todo en el caso de las
malformaciones.

Sin embargo hoy en dia es aceptado que no se deben realizar intervenciones quirdrgicas
agresivas si van a condicionar cirugias mutilantes o secuelas para la reseccion de la lesién. Esto
cobra vital importancia en el drea genital, por las repercusiones funcionales, estéticas y
psicoldgicas que una cirugia mutilante implicaria en esta area.
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Persiste como opcidn en malformaciones vasculares resecables, secuelas de hemangiomas
congénitos o infantiles, y tumores agresivos en los que sea posible una reseccidon adecuada.

En caso de que la lesién no sea resecable en su totalidad, lo cual ocurre en un alto porcentaje
de casos, se debe buscar el balance entre las diferentes opciones para ofrecer al paciente la
mejor calidad de vida posible con el menor nimero de secuelas secundarias al tratamiento.

Sirolimus

Como referiamos antes, probablemente se trate, junto con el Propranolol de los dos avances
mas importantes en las Ultimas décadas para el tratamiento de las anomalias vasculares.

Este fdrmaco, también conocido como Rapamicina, se trata de un inmunosupresor,
cladsicamente utilizado en el trasplante renal, inhibidor de |a actividad de las células T mediante
la inhibicién de una tirosin-quinasa (m-TOR). Ha sido utilizado con éxito y seguridad en el
tratamiento de diferentes tipos de anomalias vasculares complejas refractarias a otros
tratamientos (Adams et al., 2016).

Entre las anomalias tratadas con este farmaco se incluyen malformaciones linfaticas,
linfedema, malformaciones venosas, malformaciones arteriovenosas, linfangiomatosis
kaposiforme y tumores vasculares como el hemangioendotelioma kaposiforme. (Triana et al.,
2016)

Este fdrmaco se ha postulado como una opcidn en pacientes con anomalias vasculares
complejas refractarias a otras terapias. Sin embargo son necesarios mas estudios para
protocolizar el tratamiento, las dosis y la duraciéon de la terapia.

En este momento, un ensayo prospectivo multicéntrico de fase Il (VASE, NCT02638389) esta
en marcha en Europa para evaluar la eficacia de Sirolimus en pacientes pediatricos y adultos
con VM refractarias a tratamiento estandar.

Inhibidores PIK3CA

Los sindromes de sobrecrecimiento relacionados con mutaciones funcionales de PICK3CA
(CLOVES) son trastornos poco frecuentes sin tratamiento especifico.

Recientemente ha sido descrito el tratamiento con inhibidores de esta via (Alpesilib),
previamente utilizados en pacientes con cdncer como una prometedora estrategia terapeutica.
(Venot et al., 2018).

La medicina molecular, a través de la investigacion y descubrimiento de nuevas vias y
mutaciones implicadas en la patogénesis de estas anomalias muestra resultados prometedores
para realizar terapias dirigidas en el campo de las anomalias vasculares, sin embargo para que
esta realidad se haga efectiva es fundamental continuar y promover los estudios y la
investigacion en este campo.
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3. DISCUSION POR TIPO DE ANOMALIA
3.1 TUMORES VASCULARES
3.1.1 HEMANGIOMAS INFANTILES

Los hemangiomas infantiles constituyen el tumor benigno mads frecuente en recién nacidos y
lactantes (Michel, 2009), por tanto consideramos que el conocimiento del mismo y de su
comportamiento tan caracteristico es fundamental para todos los especialistas que puedan
estar implicados en el manejo del paciente pediatrico, incluido por supuesto el Cirujano
Pediatrico, que sera interconsultado ante una tumoracién en un paciente de pocos dias de
vida, y en el caso particular de la localizacidn genital, el Urélogo Pediatrico.

La localizacién genital de los hemangiomas infantiles es infrecuente, se considera que afecta al
1% del total de pacientes con hemangiomas infantiles (Alter, 1993), (Achauer, 1997) sin
embargo debemos tenerlos presentes como posibilidad diagndstica. De forma general, los
hemangiomas son mas frecuentes en nifias, con una frecuencia 3:1. (Michel, 2009) y en
pacientes prematuros (Drolet, 2008).

Cuando se localizan a nivel genital, el escroto y labio mayor son localizaciones mds frecuentes
(Baselga, 2016).

Figura 18: Hemangioma infantil escrotal en paciente pedidtrico.

Fuente: D. A. Leavitt, D. G. Hottinger, R.C. Reed, and A.R. Shukla. A Case Series of Genital Vascular Anomalies in
Children and Their Management: Lessons Learned. Pediatric Urology. 2012. 80(4)

Las caracteristicas especiales del hemangioma infantil se refieren a su evolucién natural, que
se divide en 3 fases: (Fraile, 2010) Fase Proliferativa, que abarca desde los primeros dias de
vida donde se inicia el crecimiento del hemangioma hasta aproximadamente los 9 meses de
vida, cuando suelen alcanzar su maximo crecimiento. Fase de estabilizacion donde el
Hemangioma no experimenta cambios y Fase Involutiva, a partir de los 15 meses de edad
donde el hemangioma comienza a regresar y que puede durar hasta los 8-9 afios de vida,
pudiendo involucionar total o parcialmente o dejar una lesion fibrética residual.
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Fases del Hemangioma

0
nacimiento 12 semana de vida 5-7 meses de vida10-15 meses de edad 8 afios de edad

Figura 19: Fases del comportamiento natural del Hemangioma

Esta evolucion natural caracteristica del hemangioma ademas de ayudar a su identificacidn nos
facilita la informacién a los padres y familiares y la posibilidad de admitir una conducta
expectante si la lesion cumple ciertas caracteristicas que nos permiten esperar a su involucién
natural.

Dos hitos a lo largo de |a historia totalmente revolucionarios en el ambito de las anomalias
vasculares tienen que ver con el Hemangioma Infantil. Uno es el descubrimiento del marcador
inmunohistoquimico GLUT-1, presente en todas las fases del hemangioma infantil y ausente en
el resto de tumores y malformaciones vasculares que nos asegura el diagndstico inequivoco.
Este hecho permite orientar un tratamiento dptimo y un esquema diagndstico-terapeutico
mucho mas efectivo. (Lopez-Gutiérrez, 2005).

En segundo lugar el descubrimiento casual en 2008 del
uso del Propranolol para el tratamiento de los
hemangiomas infantiles (Léauté-Labreze C., 2008) con
tasas de respuesta publicadas posteriormente de
hasta el 96% revoluciond el tratamiento de este tipo
de tumores, instaurdandose como primera linea para la
terapia del hemangioma infantil.

Figura 20: Hemangioma antes y después del tratamiento con
Propranolol. Fuente: C. Léauté-Labréze, E. Dumas de la Roque, T.
Hubiche, F. Boralevi, J. Thambo, A. Taieb. Propranolol for severe
hemangiomas of infancy. N Engl J Med 2008 Jun 12; 358 (24):
2649-51

El uso del Propanolol para el tratamiento de los
hemangiomas infantiles se ha posicionado como la

terapia mads segura y eficaz para el tratamiento de este
tipo de tumores. Existe literatura que evalla su eficacia sobre hemangiomas localizados en el
area genital. (C. Tran, 2016).

El riesgo principal de los hemangiomas infantiles en la regién genital, debido a la humedad y
friccion propia de la zona, es la ulceracién. Esta complicacion de los hemangiomas ocurre
principalmente durante la fase proliferativa, en torno a los 4-6 meses de edad (Mulliken, 2013)
y es un motivo frecuente de consulta. Por tanto la localizacién anogenital de los hemangiomas
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es de elevada importancia debido a que es una de las principales localizaciones de
complicaciones, sobre todo de ulceracién. La humedad constante en la zona, la friccion, la
maceracion y el uso del pafial son factores predisponentes de la ulceracidn. El sangrado y el
dolor de la zona ulcerada suelen ser dos consecuencias de la ulceracién que originan consultas
al especialista. La falta de respuesta de la ulceracién al tratamiento puede ser causa de
requerir intervencidn quirurgica.

3.1.2 HEMANGIOMAS CONGENITOS

A pesar de no haber encontrado en la literatura hemangiomas congénitos en el drea genital,
creemos indicado incluirlos en la discusion de nuestro trabajo para realizar un correcto
diagndstico diferencial con el hemangioma infantil y otros tumores vasculares.

Las principales diferencias de los hemangiomas congénitos con respecto al hemangioma
infantil son: 1. Su historia natural, diferente a la del hemangioma infantil. 2. Se encuentran
presentes de forma totalmente desarrollada al nacimiento y 3. Su negatividad para GLUT-1.

Existen dos tipos de hemangiomas congénitos: Los Hemangiomas Congénitos Rapidamente
Involutivos (RICH), con tendencia natural a la involucion en las primeras semanas de vida e
involucién completa a los 6-14 meses (Boon et al, 1996) (Gupta, 2018). El otro tipo mas
frecuente de hemangioma congénito o fetal es el NICH o Hemangioma Congénito No
Involutivo, cuya diferencia principal con el anterior es la falta de tendencia a la involucidn
espontdnea.

Tienen preferencia por las extremidades (RICH) y la zona de cabeza y cuello (NICH). No hemos
encontrado casos en la literatura de Hemangiomas congénitos de localizacidn genital, sin
embargo creemos que debemos conocer su existencia y caracteristicas para identificarlos en
caso de aparecer en esta localizacion y para realizar su correcto diagnéstico diferencial con el
hemangioma infantil y con otro tipo de tumores presentes al nacimiento.

3.1.3 GRANULOMA PIOGENICO

El granuloma piogénico es un tipo de tumor vascular benigno también conocido como
Hemangioma Capilar Lobular. Sin embargo este segundo término causa confusién con el
hemangioma infantil por lo que preferimos adoptar la denominacién de granuloma piogénico
aceptada por la ISSVA.

Se caracteriza por ser una lesidn vascular benigna, sésil o pedunculada en forma de papula o
nddulo con extrema facilidad para el sangrado. Se trata de una lesién adquirida (por tanto no
presente al nacimiento), cuya mediana de edad en la edad pediatrica es a los 6-7 afios, aunque
pueden aparecer a cualquier edad. (Patrice et al.,1991).
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Figura 21: Presentacion tipica de granuloma piogénico: lesion nodular, pedunculada, de crecimiento rdpido, friable.
Granuloma piogénico localizado en el pene.

Fuente: T. Akbulut, F. Kucukdurmaz, E. Sonmezay, A. Simsek and G. Gurbuz. Huge Pyogenic Granuloma of the Penis.
Case reports in Urology. 2015.

Se trata de una lesion reactiva cuya localizacidn predominante es cabeza y cuello. Sin embargo,
debido a su desarrollo a nivel de piel y mucosas la localizacién genital, aunque poco frecuente
ha sido descrita, manifestandose en ocasiones como causa de sangrado genital, debido a su
alta tendencia al sangrado espontdneo o ante microtraumatismos. Por este motivo, debemos
tenerlo en cuenta a la hora de realizar una exploracién fisica genital en un paciente que acuda
por este motivo. (Barasoin-Millan et al., 2015)

Figura 22: Granuloma piogénico en el glande en paciente pedidtrico

Fuente: K.M. Eickhorst, M.J Nurzia, J.G. Barone Pediatric pyogenic granuloma
of the glans penis Urology 2003 Mar;61(3):644

Debido a su naturaleza benigna, varias opciones de tratamiento han sido descritas: escisicién,
curetraje, laser crioterapia, Imiquimod y en los ultimos afios incluso aplicacién tépica de
Timolol...(Chiriac et al. 2018) sin demostrar superioridad de una técnica sobre otra. Sin
embargo en muchas ocasiones, requieren extirpacion quirurgica debido a la recurrencia del
sangrado. (Glibin et al.,2007)

3.1.4 ANGIOMA EN PENACHO Y HEMANGIOENDOTELIOMA
KAPOSIFORME

Ambos son tumores vasculares poco frecuentes. Son dos tumores estrechamente asociados,
incluso llegando a considerarse dos grados de la misma neoplasia (Weiss and Goldblum, 2008),
dado que se solapan clinica e histolégicamente. La mayoria de los autores consideran el
Angioma en Penacho como una forma “minor” de Hemangioendotelioma Kaposiforme.
(Mulliken, 2013)

El angioma en penacho estd encuadrado por la ISSVA dentro de los tumores vasculares
benignos mientras que el Hemangioendotelioma Kaposiforme se localiza dentro de los
tumores localmente agrevisos (ISSVA 2018).
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Anatémicamente, se localizan con mas frecuencia en el area de extremidades y cabezay
cuello. EI KHE se considera localmente agresivo por su capacidad para infiltrar tejidos
circundantes como musculo y hueso pero su falta de capacidad para generar metastasis a
distancia.

La histopatologia se caracteriza por células fusiformes que en el caso del TA se disponen en el
patrdn tipico “en cafidn de escopeta” y en el KHE abarcan varios planos de tejido. Existen
varios nddulos compuestos pequefios capilares glomeruloides, y células endoteliales
redondeadas conteniendo hemosiderina, glébulos hialinos, o vacuolas. La similitud histoldgica
entre ambas entidades, existiendo biopsias indistinguibles entre ambas (Mulliken, 2013) es
uno de los argumentos a favor de que se consideren ambas lesiones como parte de un mismo
espectro neoplasico.
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Figura 23: Histopatologia del angioma en penacho: a) Se observan grupos de células fusiformes muy compactas
dentro de la dermis papilar y reticular. (B) Disposicion tipica en “cafion de escopeta” de las células endoteliales.
Pueden estar presentes globulos rojos extravasados y microtrombos de plaquetas.

Fuente: D. Adams, I.J. Frieden, Tufted angioma, kaposiform hemangioendothelioma, and the Kasabach-Merritt
phenomenon. 2020 UpToDate, Inc. and/or its affiliates.

Figura 24: Histopatologia del KHE: a) Acumulo de células fusiformes que involucra multiples planos de tejido.(B)
Lébulos coalescentes. (C) Globulos rojos extravasados, hemosiderina y microtrombo de plaquetas. (D)
Inmunorreactivo a PROX-1 (marcador endotelial linfdtico).

Fuente: D. Adams, I.J. Frieden, Tufted angioma, kaposiform hemangioendothelioma, and the Kasabach-Merritt
phenomenon. 2020 UpToDate, Inc. and/or its affiliates.
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A pesar de su baja frecuencia, debemos tener en cuenta la posibilidad de este tipo de tumores
a la hora de realizar el diagndstico diferencial de una tumoracién congénita en el area genital,
y debemos estar alerta ante la posibilidad que presentan estos tumores de desarrollar un
fendnemo de Kassabach-Merrit, consistente en una coagulopatia por atrapamiento de
plaquetas por parte del tumor que debemos distinguir de la CID que podemos observar en
otras anomalias vasculares como las malformaciones venosas. EI KMP cursa con
trombocitopenia severa, niveles bajos de fibrindgeno y niveles altos de dimero D (valores
tipicos de una coagulopatia de consumo). Aparece con mas frecuencia en el KHE (70%) que en
el angioma en penacho (10%). Este fendmeno puede ocasionar un cuadro grave, llegando a
comprometer la vida del paciente y es practicamente exclusivo de este tipo de tumores, por lo
gue debemos replantearnos el diagndstico de la lesion si observamos este fenémeno en otro
tipo de lesidn vascular. (0. Enjolras et al., 1997)

Figura 25: Paciente con KHE de la extremidad inferior, en este caso con extension al gluteo y a la region perineal por
lo que seguramente presente afectacion genital por extension a nivel de escroto como se aprecia en la imagen.
Aspecto del tumor asociado con fenomeno de Kasabach-Merrit

Fuente: D. Adams, I.J. Frieden, Tufted angioma, kaposiform hemangioendothelioma, and the Kasabach-Merritt
phenomenon. 2020 UpToDate, Inc. and/or its affiliates.

La reseccidon quirdrgica completa es curativa en caso de ser posible, sin embargo el KHE por su
tendencia a la invasion local en muchos casos invade estructuras vitales o funcionales. El
tratamiento farmacoldgico incluye la terapia con corticoides, Vincristina e Interferdn alfa. En
los ultimos afios el tratamiento con Sirolimus ha sido uno de los grandes avances en el campo
de las anomalias vasculares mostrando resultados satisfactorios en el tratamiento del KHE
irresecable. (Jahnel et al., 2012).

Destacamos que en el tratamiento del KMP a pesar de presentar niveles de plaguetas
extremadamente bajos, se debe evitar la transfusion de plaguetas salvo hemorragia vital o
preparacion prequirurgica, dado que esto puede aumentar el atrapamiento de las mismas por
parte del tumor y aumentar su expansioén. (Ryan et al.,2010)

“Los clinicos no deben tratar los numeros, sino el paciente”

C. Ryan, V. Price, P. John, S. Mahant, S. Baruchel, L. Brandao, V. Blanchete, E. Pope, M. Weinstein. Kasabach-Merritt
phenomenon: a single centre experience. Eur J Haematol. 2010 Feb;84(2):97-104.
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En la revisidn de Kulungowski et al. De 2011, en la que se realiza una revisién de anomalias
vasculares pedidtricas en el area genital masculina, incluyen dentro de este grupo 2 pacientes
con Anomalia Linfatica Kaposiforme. Sin embargo, no hemos querido incluirlos en este
apartado, ya que segun la ultima clasificacion de la ISSVA, esta anomalia queda encuadrada
como Linfangiomatosis Kaposiforme (KLA) como un tipo de malformacion linfatica clinica e
histolégicamente diferente al KHE y a la Anomalia Linfatica Generalizada (GLA) por lo que la
trataremos en el apartado correspondiente y para la que también se ha utilizado tratamiento
con Sirolimus.

3.1.5 OTROS TUMORES VASCULARES DE LOCALIZACION GENITAL

El Hemangioendotelioma Pseudomiogénico se encuentra junto con el KHE dentro de los
tumores vasculares localmente agresivos dentro de la dltima clasificacién de la ISSVA.

Locally aggressive or borderline vascular tumors
Kaposiform hemangioendothelioma * ° GNA14
Retiform hemangioendothelioma
Papillary intralymphatic angioendothelioma (PILA), Dabska tumor
Composite hemangioendothelioma
Pseudomyogenic hemangioendothelioma FOSB
Polymorphous hemangioendothelioma
Hemangioendothelioma not otherwise specified
Kaposi sarcoma
Others

Malignant vascular tumors

Angiosarcoma (Post radiation) MYC
Epithelioid hemangioendothelioma CAMTA1/ TFE3
Others

Figura 26: Tumores vasculares localmente agresivos, entre los que se incluyen el KHE y el PMHE.

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of Vascular Anomalies

Aungque tiene predileccidn por las extremidades, se han publicado casos localizados en los
genitales por lo que hemos creido conveniente incluirlo, sobre todo para su diagnéstico
diferencial con tumores de partes blandas que puedan asentar en la region genital. Su
presentacion clinica es en forma de varios nédulos que incluyen diferentes planos tisulares,
pudiendo ser localmente agresivos con invasidn de tejidos circulantes y tendencia a la
recurrencia tras la extirpacion local (Y. Ide, 2015).

Su diagndstico diferencial con tumores de partes blandas de estirpe no vascular, asi como con
tumores malignos vasculares como el sarcoma epiteloide o el rabdiomiosarcoma es
fundamental y no siempre facil dada la presentacidn clinica de la lesién. (Mulliken, 20113)
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3.2 MALFORMACIONES VASCULARES DE LOCALIZACION GENITAL

Las malformaciones vasculares son anomalias en la morfogénesis de los vasos. Al contrario que
en los tumores vasculares, el recambio endotelial es normal. Se dividen clasicamente segun el
tipo de vasos implicados en malformaciones de bajo flujo, de alto flujo o combinadas.

La ISSVA 2018, las divide en Malformaciones Vasculares Simples, Malformaciones Vasculares
Combinadas y Anomalias de grandes vasos.

Las malformaciones vasculares estan presentes al nacimiento, pero en muchas ocasiones se
hacen evidentes a lo largo de los afios debido a una expansidn proporcional al crecimiento del
paciente y a diferentes tipos de estimulos.

Las formas simples se dividen segun el tipo de vasos afectados en Malformaciones Capilares,
Malformaciones Linfaticas y Malformaciones Venosas. La combinacion de varios tipos de vasos
afectados da lugar a Malformaciones vasculares Combinadas. Pueden ocurrir de forma
esporadica o asociadas a sindromes.

3.2.1 MALFORMACIONES CAPILARES

Se trata de anomalias vasculares congénitas de bajo flujo, que afectan a los capilares de la
dermis y a las vénulas postcapilares. También se denominan “mancha en vino de Oporto”

debido a su apariencia y coloracidn rosaceo-rojiza. La ISSVA (ISSVA 2018) hace referencia a
esta denominacion para las Malformaciones capilares cutdaneas o mucosas.

Como el resto de malformaciones vasculares, estan presentes al nacimiento pero a veces la
coloracién rojo-rosacea puede no ser evidente, siendo camuflada por la hiperemia neonatal.
(Mulliken, 2013).

Se trata de placas rosaceas o rojizas que no regresan con el tiempo y crecen
proporcionalmente con el crecimiento del nifio. No son dolorosas ni presentan aumento de
temperatura. (importante para su diagndstico diferencial como malformaciones de alto flujo
subyacentes).

Suelen estar localizadas en cabeza y cuello, tronco o extremidades. (Mulliken, 2013). A pesar

de tratarse de malformaciones vasculares de elevada frecuencia en general, su presentacion

en la zona genital es muy rara (Vogel et al. 2006) por lo que no las trataremos en profundidad
en este trabajo.

Pueden ser una lesidn asilada de la piel o coexistir con otros sindromes o malformaciones por
este motivo, ademds de su repercusion estética, queremos recalcar la importancia de
descartar componentes asociados u otro tipo de malformaciones.

Queremos recalcar que si nos encontrdsemos ante una malformacién capilar aislada en el area
genital, su repercusion estética en esta zona seria menor que en otras regiones y que la de
otro tipo de malformaciones, ya que no producen deformidad ni desfiguracién, solo un cambio
de coloracion que en la edad adulta puede quedar camuflada por el vello. Por tanto, si nos
encontraramos ante una lesidn de este tipo en el drea genital, debemos realizar el diagnéstico
diferencial con otro tipo de lesiones y descartar una malformacidon combinada asi como la
asociacion con sindromes.
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El tratamiento estandar de las malformaciones capilares es el Ldser de Colorante Pulsado, que
consideramos tendria poca utilidad para su aplicacion en el drea genital.

3.2.2 MALFORMACIONES LINFATICAS

Se trata de malformaciones vasculares de bajo flujo compuestas de canales linfaticos dilatados
o quistes linfaticos rodeados por células endoteliales.

Las formas comunes de malformaciones linfaticas se clasifican seguin la ISSVA en
Macroquisticas, Microquisticas y Mixtas. (ISSVA 2018)

Dentro de este tipo de desérdenes de caracter linfatico la ISSVA también incluye otras
malformaciones mas extensas que pueden afectar a los genitales por extensién como la
Anomalia Linfatica Generalizada (GLA) o el Linfedema Primario.

A nivel peneano, asientan a nivel del tejido celular subcutaneo. La presoterapia es efectiva, al
igual que en el linfedema. En caso de ser refractario a presoterapia puede plantearse la
reseccidn preservando las estructuras vasculares y nerviosas. Suele ser necesaria la aplicaciéon
de presoterapia también tras el tratamiento quirdrgico para disminuir la hinchazén.

En el escroto, al igual que en las malformaciones venosas, suele preferirse intervencion
quirdrgica en las lesiones localizadas, con el objeto de preservar el tejido testicular que en la
mayoria de los casos no esta afectado. Hemos encontrado en
nuestra revision varios casos de malformacion linfatica localizada
a nivel de escroto y en todos ellos el tratamiento realizado fue
extirpacién quirdrgica de la lesion.

Figura 27: Imagen quirdrgica de reseccion de malformacion linfatica escrotal en
paciente de 11 meses con reseccion de piel redundante a nivel escrotal.
Malformacion linfatica adyacente al goberndculum del teste derecho sin
afectacion del parénquima testicular. La mayoria de las malformaciones
linfdticas en esta region no afectan al testiculo. Resalta la importancia de su
diagndstico diferencial con Hidrocele debido al contenido quistico de la lesion.

Fuente: V. Jadhav, G. Shankar. Not an hydrocele! The journal of Pediatrics.
2018;197:31

En caso de afectacion testicular se puede realizar enucleacidn de la lesidn preservando el
parénquima (Miguez et. Al 2020). Suele reservarse la escleroterapia para lesiones que se
extiendan a otras localizaciones como periné.

A nivel de los labios mayores, de forma homdloga al testiculo, la reseccidn es una opcion valida
en este tipo de lesiones. En este caso, la escleroterapia es una opcién mas factible y utilizada
dada la localizacién intraabdominal de las gdnadas femeninas que no se veria afectada por el
tratamiento, al contrario que en el testiculo. Siempre debemos realizar una cirugia
conservadora y evitar la cirugia mutilante con afectacidn de estructuras nerviosas y region del
clitoris, donde debemos realizar diagnédstico diferencial con otras causas de clitoromegalia.
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Fig 1. A 8-year-old girl with papulovesicular lesions of Fig 2. Marked clinical resolution after 5 sessions of
the vulva. sclerotherapy.

Figura 28: Paciente de 8 afios con malformacion linfdtica a nivel de labios mayores tratada con escleroterapia.

Fuente: S.J. Ahnm S.E. Chang, J.H. Choi et al. case of unresectable lymphangioma circumscriptum of the vulva
successfully treated with OK-432 in childhood. ] Am Acad Dermatol. 2006 Nov,;55(5 Suppl): S106-7

En este aspecto consideramos que la valoracidn por un especialista en el area genital vuelve a
ser fundamental para la eleccidn del tratamiento mds adecuado, evitar cirugias mutilantes y la
planificacion quirurgica sobre dicha drea afecta en caso de ser necesaria.

Linfagiomatosis Kaposiforme

Actualmente se considera de una malformacidn vascular de tipo linfatico, con histopatologia,
comportamiento clinico y pronéstico diferente al KHE y a la anomalia linfatica generalizada,
motivo por el cual queremos incluirla en nuestro trabajo para su conocimiento. (Croteau et al.,
2014).

Se caracteriza por una malformacion linfatica difusa con areas focales de células fusiformes
"kaposiformes" frente a la naturaleza difusa de las células fusiformes en KHE. Se ha
encontrado una mutacién de activacion somatica de NRAS en muestras de KLA (Barclay et al.
2019). Clinicamente, la KLA puede ser multifocal o difusa con afectacién de diferentes érganos
y tejidos. Los pacientes pueden tener una coagulopatia de leve a grave similar a la KHE. Se han
utilizado vincristina, esteroides y sirolimus para el tratamiento; sin embargo, la mortalidad es
alta a pesar de la terapia agresiva.

Linfedema

El linfedema es una anomalia de tipo funcional de los canales linfaticos. La diferencia
fundamental con una malformacién linfatica la podemos ver en una linfografia: en el
linfedema observaremos hipoplasia o aplasia de los conductos linfaticos, mientras que en la
malformacidn linfatica vemos dilatacion de conductos linfaticos o quistes.

El linfedema de tipo congénito o primario es el de especial interés para el paciente pediatrico
ya que es el mas frecuente y con un prondstico mas favorable que el tipo adulto.

Los diferentes tipos de Linfedema Primario se asocian con diferentes alteraciones genéticas.
Entre ellos queremos destacar el Sindrome de Milroy que aunque en muchas ocasiones se
utiliza para referirse al linfedema primario de forma genérica, su uso generalizado no es
correcto ya que en realidad se reserva este nombre propio para el linfedema ligado a la
mutacidn FLT4/VEGFR3 (ISSVA, 2018).
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Simple vascular malformations llb

Primary lymphedema

Nonne-Milroy syndrome FLT4/VEGFR3
Primary hereditary lymphedema VEGFC
Primary hereditary lymphedema GJC2 / Connexin 47
Lymphedema-distichiasis FOXC2
Hypotrichosis-lymphedema-telangiectasia SOX18
Primary lymphedema with myelodysplasia GATAZ2

Primary generalized lymphatic anomaly
(Hennekam lymphangiectasia-lymphedema syndrome) CCBE1

Microcephaly with or without chorioretinopathy,
lymphedema, or mental retardation
syndrome KIF11

Lymphedema-choanal atresia PTPN14

Figura 29: Tipos de linfedema primario.

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of Vascular Anomalies

No hemos encontrado constancia de que hayan sido descritas formas familiares o sindromicas
de linfedema asociado Unicamente a los genitales.

La incidencia del linfedema genital es de 100 casos/100.000 habitantes/afio. (Doménech,
2016)

El tratamiento del linfedema debe iniciarse una vez realizado el diagndstico, comenzando por
tratamiento sintomatico. A nivel genital, la repercusion psicoldgica de la deformidad genital
puede ser importante, sobre todo en un paciente en edad en desarrollo (Schook, 2014), por
ello debemos iniciar el tratamiento a pesar de que el Unico sintoma presente sea el aumento
de tamafio de los genitales externos. El tratamiento inicial del linfedema congénito es
conservador (Domenech, 2016) y se basa en la presoterapia, la cual es muy efectiva en
extremidades inferiores pero puede presentar dificultades précticas a la hora de aplicarla en la
zona genital. Se han disefiado prendas compresivas a nivel genital que disminuyen la
hinchazén y son toleradas por el paciente.

Sino hay respuesta a la presoterapia esta indicado el tratamiento quirdrgico, realizando un
Debulking de la zona mediante técnica de Sistrunk (exéresis de tejido celular subcutaneo
conservando la piel) orientado a corregir los sintomas, pudiendo ser necesaria la realizacién de
varios procedimientos. La transferencia microquirurgica de unidades ganglionares tiene pocas
indicaciones en el niflo de corta edad. Los pacientes suelen requerir terapia compresiva
postoperatoria para evitar la recidiva de los sintomas.
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Figura 30: Linfedema escrotal en paciente pediatrico tratado mediante Debulking.

Fuente: C. C. Schook, A.M. Kulungowski, A. K. Greene, S. J. Fishman. Male genital lymphedema: clinical features and
management in 25 pediatric patients. Journal of Pediatric Surgery 49 (2014) 1647-1651

3.2.3 MALFORMACIONES VENOSAS

Constituyen las malformaciones vasculares mas frecuentes.

A pesar de no ser la localizacion mas frecuente, pueden asentar a nivel de los genitales.
Mulliken menciona que las malformaciones venosas en los genitales ocurren mas
frecuentemente de lo que estd reportado debido al uso inadecuado de la nomenclatura, dado
gue muchas lesiones descritas como “hemangiomas” o “malformaciones arteriovenosas” en
esta localizacidn son en realidad malformaciones venosas. En la revisidn presente en este
trabajo encontramos varios ejemplos, sobre todo de lesiones publicadas bajo el nombre de
“hemangioma cavernoso”.

El asiento de una malformacién venosa en los genitales, causa preocupacion de los padres y el
paciente y puede generar dificultades para el especialista. (Mulliken, 2013). Estas
malformaciones a nivel genital pueden causar dolor y congestién local, disconfort y
desfiguracidn a nivel de los genitales con las repercusiones que eso supone.

Muestra de ello es que existen series en las que algunos pacientes describen la depresion
como el sintoma mayor de su malformacion genital de bajo flujo en pacientes pediatricos
(Kulungowski et al., 2011) y se cree que este nimero se encuentra infraestimado.

El sangrado es infrecuente pero puede ocurrir sobre todo cuando las lesiones se sitdan a nivel
uretral. (F.Yong, 2019) .

A nivel del tracto genital femenino la localizacion mas frecuente son los labios y luego la
extension al clitoris y la vagina. Hasta un 75% se extienden mas alla de los genitales externos
incluyendo ano, recto, gluteo y extremidades inferiores. (Baselga et al. 2016). También pueden
asentar en Utero y vagina a pesar de que existe poca evidencia en la literatura. Pueden
presentarse incluso con obstruccidn del introito, presentando dificultades para la miccion.
(Mullinken, 2013).

En el caso del vardn ocurre lo mismo, pueden tener afectacion a nivel del glande, meato
uretral, peneana, escrotal y extension a la region perineal-glutea. Las malformaciones
vasculares de bajo flujo en la regidn genital repercuten muy negativamente en la calidad de
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vida del paciente, con repercusiones psicoldgicas en la percepcidn corporal y con sintomas que
van desde el dolor o sangrado a la limitacién funcional.

Figura 32: Malformacion venosa del glande

Fuente: Steven J. Fishman and Anthony E. Young. Slow-Flow
Vascular Malformations. Chapter 14 in Mulliken & Young’s
Vascular Anomalies Hemangiomas and Malformations
Second Edition Oxford University Press 2013

Las opciones terapéuticas incluyen el uso de prendas compresivas, la escleroterapiay la
cirugia.

Figura 33: malformacion venosa del clitoris tratada mediante escleroterapia. a) MV clitoris presente como una masa
pedunculada de 2x1 cms. b)4 semanas tras escleroterapia c)8 semanas tras escleroterapia

La escleroterapia es una opcion segura y eficaz en las malformaciones venosas que evita cirugias mutilantes en
dreas donde se debe evitar especialmente la realizacion de cirugias agresivas como en la zona del clitoris.

Fuente: P.A. Barral, P. Petit, J.M. Bartoli, A. Agostini, V. Vidal, A. Netter. A rare case of a venous malformation of the
clitoris. European Journal of Obstetrics & Gynecology and Reproductive Biology 224 (2018) 199-211

En estas zonas debemos tener especial cuidado a la hora de realizar una indicacién quirdrgica
debido la repercusién funcional que puede tener una cirugia parcialmente mutilante en un
futuro al estar implicadas dreas de especial importancia como puede ser la localizacién a nivel
de clitoris. Terapias como la escleroterapia pueden reducir notablemente la formacion
utilizdndose como tratamiento Unico o como paso previo a una intervencion quirudrgica
conservadora reductora. (Nassiri et al., 2013). En los ultimos afios, el Sirolimus ha emergido
como una opcién prometedora en la terapia de las Malformaciones Venosas.

A nivel peneano la mayoria de malformaciones venosas se sitlan superficiales a la fascia de
Buck, permitiendo su escisicién y cierre lineal. Si se trata de lesiones focales glandulares
pueden ser esclerosadas. (Mulliken, 2013) Las lesiones endouretrales pueden ser esclerosadas
via endoscépica. (Yong et. Al, 2019).

[ w o
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Figura 34: Excisicion de malformacion venosa superficicial a la fascia de Buck y de piel redundante.

Fuente: S.J. Fishman. Truncal, Visceral, and Genital Vascular Malformations. Chapter 25 in: Mulliken & Young’s
Vascular Anomalies Hemangiomas and Malformations. Second Edition. Oxford University Press 2013

Figura 35: Malformacion venosa endouretral. RM donde se observa
malformacion venosa ventral y posterior a los cuerpos cavernosos. Se
realizé esclerosis via endoscdpica con pingiamicina.

Fuente: F. Yong, L. Jun, W. Jinhuan, et al. Urethral cavernous
hemangioma: a highly misdiagnosed disase (case report and
literature review). BMC Urology

Fig. 4 Preoperative penis coronal MRI shows a high signal on the
ventral side of the penis, and underneath the urethra Cavernous
bodies of the penis

En el escroto y en los labios mayores si la lesion es resecable puede realizar intervencion
quirdrgica, en ocasiones la lesién puede esclerosarse antes siempre preservando el
parénquima testicular en el caso del varén.

A nivel de clitoris tanto la intervencién quirdrgica como la esclerosis deben realizarse sélo con
preservacion de las estructuras nerviosas.

En este momento, un ensayo prospectivo multicéntrico de fase Ill esta en marcha en Europa
para evaluar la eficacia de Sirolimus en pacientes pediatricos y adultos con VM refractarias a
tratamiento estandar. (ClinicalTrials.gov Identifier: NCT02638389).

En este aspecto, al igual que en el resto de lesiones, la valoracién por un especialista implicado
en la anatomia y funcionalidad del drea genital, en este caso el Urdlogo Pedidtrico nos parece
fundamental para decidir la estrategia terapéutica mas adecuada y segura para el paciente.
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Universidad Internacional de Andalucia, 2021



ANOMALIAS VASCULARES DE LOCALIZACION GENITALEN EL PACIENTE PEDIATRICO

3.2.4 MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS

Se trata de malformaciones de alto flujo compuestas por anomalias de arterias, venas y
capilares con comunicaciones arteriovenosas.

Pueden ser congénitas o adquiridas tras traumatismos, las que nos ocupan en este trabajo son
las malformaciones congénitas, por tanto estan presentes desde el nacimiento. A pesar de
esto muchas veces en el recién nacido pasan desapercibidas como una malformacién capilar o
un hemangioma infantil dada su apariencia externa y se hacen evidentes en edades mas
avanzadas al expandirse con el crecimiento del nifio. Por tanto, aunque estdn presentes desde
el nacimiento, la mayoria presentan escasos sintomas en el periodo neonatal. Cuando
presentan sintomas pueden presentar calor local, sensacidn pulsatil (S. Go et al., 2000) o
episodios de sangrado como sintoma (Hatten, Bryant, 2012)

Aunque pueden ocurrir en cualquier zona del cuerpo, la mitad se localizan en las
extremidades. A pesar de ser una localizacion poco frecuente la genital, estan descritas a nivel
de genitales externos masculinos (Mohammad, 2020) y femeninos (Vogel, 2006).

Figura 36: Imagen clinica y RM de malformacion arteriovenosa vulvar a nivel de labio mayor en paciente de 16 afios.

Fuente: L. Vienet-Legue, B. Hersant, A. Bisdorf, A. Aymard, C. Owen, C. Theodore, B. J. Paniel Vulvar Arteriovenous
Malformation in a 16-Year-Old Girl. J Pediatr Adolesc Gynecol 31 (2018) 58e61

Figura 37: Arteriografia para Embolizacion de la lesion previa a la intervencion quirdrgica. Imagen de ulceracion
cutdnea tras la embolizacion de la lesion.

Fuente: L. Vienet-Legue, B. Hersant, A. Bisdorf, A. Aymard, C. Owen, C. Theodore, B. J. Paniel Vulvar Arteriovenous
Malformation in a 16-Year-Old Girl. J Pediatr Adolesc Gynecol 31 (2018) 58e61
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Figura 38: Malformacién arteriovenosa del glande en paciente de 2 afios. Pulsatil clinicamente. Manejada de forma
expectante por el momento debido a la edad del paciente.

Fuente: Y Akin, M Sarac, S Yucel. Rare malformation of glans penis: Arteriovenous malformation. Nigerian Journal of
Clinical Practice 2013(16)3

Las opciones para el tratamiento incluyen la reseccidn quirudrgica y la embolizacién como
tratamiento Unico o previa a la cirugia para disminuir el tamafio de la lesién y reducir el
sangrado.

3.2.5 MALFORMACIONES COMBINADAS

La ISSVA las define como aquellas que incluyen dos o mas tipos de malformaciones en una
misma lesidn. Se pueden observar diferentes combinaciones entre ellas. El tratamiento de
las mismas es complejo debido a la heterogenicidad de la lesién.

Combined vascular malformations*
CM + VM capillary-venous malformation CVM
CM + LM capillary-lymphatic malformation CLM
CM + AVM capillary-arteriovenous malformation CAVM
LM + VM lymphatic-venous malformation LVM
CM + LM + VM capillary-lymphatic-venous malformation CLVM
CM + LM + AVM capillary-lymphatic-arteriovenous malformation CLAVM
CM + VM + AVM capillary-venous-arteriovenous malformation CVAVM
CM + LM + VM + AVM | capillary-lymphatic-venous-arteriovenous m. CLVAVM

Figura 39: Malformaciones vasculares combinadas

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of Vascular
Anomalies
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El sindrome de Klippel-Trenaunay es uno de los ejemplos mas caracteristicos que asocia varios
tipos de malformaciones en una misma lesién.

Debemos tenerlas en mente, sobre todo ante lesiones que no respondan al tratamiento o
presenten componentes que nos sugieran la posibilidad de diferentes tipos de lesidn
subyacente.

s | ©
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4. PROBLEMAS EN LA NOMENCLATURA

Histéricamente, en el campo de las anomalias vasculares la imprecision terminoldgica ha sido
una constante, problema que se ha tratado de solventar con avances importantes en las
ultimas décadas. Sin embargo, a pesar de los esfuerzos persiste la confusidn y la imprecisién en
muchas ocasiones, que pueden llevar a un desconocimiento.

A pesar de que parezca un concepto basico, la nomenclatura y clasificacidn de este tipo de
anomalias constituye quizas uno de los mayores obstaculos para el manejo de este tipo de
pacientes. La terminologia imprecisa, el uso de términos no especificos para definir distintos
tipos de anomalias de diferente estirpe y el empleo de términos obsoletos son una constante
en la literatura médica actual sobre anomalias vasculares.

Tal y como cita Mulliken en su libro Vascular Anomalies Hemangiomas and Malformations,
parafraseando al fildsofo Confucio del afio 500 a.C:

“El principio de la sabiduria es llamar a las cosas por su nombre correcto.”

Nos ha parecido correcto rescatar esta citacidn para referirnos a la importancia que queremos
dar a este apartado, debido a la repercusién que puede tener en el conocimiento de los
profesionales y por tanto en el diagndstico y tratamiento de los pacientes, la utilizacién de una
nomenclatura que no esté ajustada a las caracteristicas de la patologia ante la que nos
encontramos.

El campo de las anomalias vasculares se encuentra especialmente marcado por la inexactitud
terminoldgica que constituye un punto de partida para errores diagndsticos y tratamientos por
tanto inadecuados para la patologia.

En su estudio, Hand y Frieden encuentran tal confusidn nosoldgica en la bibliografia actual de
genética médica sobre anomalias vasculares que sélo un 20% de las denominaciones se realiza
de forma correcta. (Hand, 2002)

Desde tiempos antiguos, la denominacién de las anomalias vasculares se basaba en una
clasificacién descriptiva de las lesiones. (Mulliken, 1988) Algunas de estas denominaciones de
caracter descriptivo todavia persisten a lo largo de nuestros dias sobre todo para su uso a nivel

n u

coloquial como pueden ser: “hemangioma aframbuesado”, “hemangioma en cereza”, “mancha
en vino de oporto”, “mancha salmén” que como sus propios nombres indican se basan en una
descripcién de las caracteristicas externas de las lesiones. Esto supone un problema,
especialmente en un campo donde lesiones con una apariencia externa similar pueden tener

etiologias y comportamientos totalmente diferentes.

La falta de una clasificacién reglada durante mucho tiempo y el desconocimiento generalizado
sobre este tipo de anomalias ha llevado a la popularizacion entre la jerga incluso médica de
términos tan generales como “angioma” para definir practicamente cualquier tipo de lesion
vascular sea de la estirpe que sea. Ejemplo de esto lo encontramos en los articulos revisados
literatura reciente (V. lllescas, 2014) donde se refieren a lo largo del trabajo a una lesién
localizada en el glande del pene de forma inespecifica como un “angioma”. Esto genera un
problema evidente, sobre todo cuando nos encontramos ante un espectro inmensamente
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amplio de lesiones, que implica desde hemangiomas infantiles con tendencia a la involucién
espontanea hasta malformaciones combinadas complejas que pueden tener asociaciéon
sindrédmica y repercusiones funcionales e incluso vitales importantes.

El ejemplo del término “hemangioma” es uno de los mas ilustrativos, ya que a pesar de los
avances y los esfuerzos por definir clasificaciones internacionalmente reconocidas (ISSVA) ha
sido y continua siendo utilizado para definir todo tipo de lesiones de aspecto o caracteristicas
vasculares, tanto congénitas como adquiridas, independientemente de la historia 'y
caracteristicas de la lesién. Otra fuente de confusion a lo largo de los afios ha sido el hecho de
anadir “adjetivos” a la palabra hemangioma para intentar especificar el tipo de lesion, creando
términos “hibridos” entre dos tipos de lesiones totalmente diferentes, sin encuadrar la misma
dentro de una clasificacion validada y metodolégica que nos ayude a enfocar la actitud.
Ejemplos de esto son términos frecuentemente utilizados en la literatura médica como
“Hemangioma venoso”, “Hemangioma en fresa”, “Hemangioma capilar”, “Hemangio-
linfangioma” etc. Existen estudios que refieren que en la literatura médica se utiliza la palabra
hemangioma de forma incorrecta hasta en un 70% de los casos (Hassanein, 2010) llevando a
una probabilidad mayor de recibir un tratamiento incorrecto que aquellos pacientes que
reciben un diagndstico acorde con la clasificacion de la ISSVA.

Para evitar la perpetuacion de este tipo de errores, queremos recalcar que debemos evitar en
la medida de lo posible la utilizacidn de la palabra “hemangioma” de forma inespecifica sin
especificar a que tipo de hemangioma nos estamos refieriendo (JL Hand et al., 2002)

La falta de una clasificacion reglada basada en la etiopatogenia supone un problema en
cualquier ambito, pero especialmente en un campo como el de las anomalias vasculares, en el
gue en muchas ocasiones se ha catalogado a la lesién por su apariencia externa, por ejemplo
(“hemangioma aframbuesado”) lo cual supone un problema en un campo en el que diversas
lesiones de etiologia y comportamiento totalmente diferente pueden tener una manifestacion
externa similar. Por ejemplo, una lesién plana de aspecto vascular en la pierna puede abarcar
desde una malformacion capilar aislada con repercusién Unicamente estética hasta una
malformacidn combinada capilar-linfatico-venosa de la extremidad que puede estar asociada a
sobrecrecimiento de la extremidad constituyendo un Sindrome de Klippel-Trenaunay que
puede tener repercusiones funcionales en la extremidad o incluso sistémicas. Por tanto es
importante basar la terminologia de estas lesiones en la etiopatogenia de la lesién y no solo en
la apariencia externa, que aunque constituye en la mayoria de los casos la primera
manifestacion de la enfermedad puede ser signo de multitud de anomalias con
comportamientos totalmente diferentes.

Algunos de estos términos, han sido antiguamente aceptados, observando a lo largo de los
afios que esto puede dar lugar a confusién, por tanto se han intentado crear y actualizar
progresivamente clasificaciones unificadas, desechando términos obsoletos, imprecisos y/o
sustituyendo aquellos que den lugar a confusion por otros mas especificos y congruentes con
el tipo de lesidn y su etiopatogenia. A pesar de los esfuerzos empleados en gran parte de los
casos persiste incluso en literatura actual el uso de términos que ya han sido sustituidos en las
clasificaciones mds adecuados por otros mas especificos y adecuados al tipo de lesion.
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La primera clasificacidén basada en caracteristicas clinico-histoldgicas la describié Mulliken en
1982, realizando la distincidon entre Hemangiomas, que presentan hiperplasia vasculary
Malformaciones vasculares, con recambio vascular normal (Mulliken and Glowacki, 1982). Esta
distincién fue aceptada e internacionalmente reconocida en 1996 en la reunién de la Sociedad
Internacional de Anomalias Vasculares (ISSVA, 1996), en la que se consensud a profesionales
de diversos campos de la medicina implicados en el manejo de estos pacientes en Roma. El
hecho mas importante para la confirmacién de esta distincién y para la clasificacién histoldgica
en el ambito de las anomalias vasculares, fue el descubrimiento en el afio 2000 de la expresién
especifica por parte de los hemangiomas infantiles del transportador de glucosa GLUT-1
presente en la membrana de los eritrocitos, el perineuro y el tejido cerebral y ausente en el
resto de anomalias vasculares. (Paula E. North, 2000)

Esta clasificacion ha ido sufriendo actualizaciones progresivas desde su primera edicidn,
intentando eliminar términos antiguos y poco especificos e incluyendo los avances en el
conocimiento de la fisiopatologia, etiopatogenia e incluso de la genética para obtener una
clasificacién cada vez mds especifica y correcta.

La ultima revision de esta clasificacidn se realizé en el afio 2018. Sin embargo, llama la
atencién que a pesar de encontrarnos a dia de hoy con una clasificacion internacionalmente
reconocida por grupos de expertos, con revisiones periddicas, la dificultad para erradicar de la
jerga e incluso de la literatura términos que han sido empleados durante muchos afios y que
se encuentran arraigados encontrandose incluso en articulos publicados recientemente
términos que deberian ser sustituidos segln las ultimas actualizaciones de la clasificacion
internacional.

Los ejemplos mas comunes de términos que deberian estar en desuso pero se siguen
utilizando son la utilizacién del término “linfangioma” o “higroma quistico” para
malformaciones linfaticas, “hemangioma cavernoso” o “hemangioma arteriovenoso” para
malformaciones venosas “hemangioma capilar” utilizado para una gran variedad de lesiones
denominadas “variantes” como granuloma piogénico, angioma en penacho, “hemangioma
verrucoso” actualmente denominada malformacién venosa verrucosa...

Prueba de ello la encontramos en una revisién de la literatura realizada en el afio 2019 por L.
Steele et al. Realizando una busqueda de la literatura en Pubmed y una revision de los
articulos donde se utilizaba la palabra hemangioma (independientemente de su localizacién)
se vio que el 64% de las publicaciones utilizan una nomenclatura incorrecta para las anomalias
vasculares. Los términos incorrectos mas utilizados encontrados en esta revisién fueron
“hemangioma cavernoso” (27.1%), “hemangioma sin especificacion” (26.3%) y “hemangioma
hepdtico” (12.7%).

Estos datos coinciden bastante con los del trabajo actual, en el que nos centramos Unicamente
en las anomalias vasculares de localizacion genital pero incluimos todo tipo de anomalias y
errores en la nomenclatura y no solo los que incluyen el término “linfangioma”. Hemos
encontrado del total de 81 articulos estudiados para la revisidén de casos, el uso de
nomenclatura errénea o desactualizada segun la ISSVA en un 32% de los articulos, incluyendo
dentro de muchos de ellos varios términos incorrectos. De los errores en la nomenclatura, el
mas repetido en nuestra revision fue el de “linfangioma”, constituyendo el 66% de los articulos
con nomenclatura desactualizada, seguido “hemangioma cavernoso” que constituye un 26%
de los errores en los articulos revisados. No sorprende que en la revision de Steele no aparezca
el término “linfangioma”, dado que a diferencia de la nuestra se basa solo en los errores
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detectados en la nomenclatura al usar el término “hemangioma”, pero es evidente en nuestra
revisidn y en la literatura que el término “linfangioma” es uno de los que mas sigue costando
erradicar de la jerga habitual a pesar de encontrarse en desuso en las clasificaciones de la
ISSVA.

Figura 40: “Traduccion” de la terminologia antigua

taLE2-2 TRANSLATION FROM OLD de las anomalias vasculares
TERMINOLOGY FOR YVASCULAR
ANOMALIES Fuente: Classification of Vascular Anomalies. John
. ) . L B. Mulliken. John B. Mulliken and Anthony E.
Infantile hemangioma Generic “hemangioma” malformation . i g
Young. Vascular Birthmarks in Folklore, History,
Capillary Art, and Literature. Chapter 1: Mulliken & Young’s
Strawberry Vascular Anomalies Hemangiomas and
Port-wine CAPILLARY Malformations. Second Edition. Oxford University
Capillary—cavem ous Press 2013
Cavernous VENOUS
Venous
Hemangio-lymphangioma LYMPHATIC
Lymphangioma
Arteriovenous ARTERIOVENOUS

En la siguiente tabla, resumimos los errores detectados en la nomenclatura durante la revisidn
bibliografica de los casos recogidos para realizar este trabajo y adjuntamos la nomenclatura
gue nos parece mas adecuada segun la clasificacidn actual, ya sea por el término equivalente
acufiado en la actualidad por la ISSVA o por el tipo de malformacidon que nos parece mas
concluyente con el diagndstico por las caracteristicas clinicas e histopatoldgicas que describen
en cada caso. Queremos recalcar, que en la gran mayoria de los casos los articulos son de
reciente publicacidn, algunos de ellos incluso posteriores a la Ultima actualizacion de la
clasificacién de la ISSVA en 2018, y sin embargo se siguen empleando términos como
“hemangioma cavernoso uretral” (F. Yong, 2019). Por este motivo hemos incluido las fechas de
publicacidn en la tabla resumen, para hacer hincapié en la dificultad que supone a pesar de los
avances conseguidos en este campo, erradicar de la nomenclatura términos antiguos que se
encuentran fuertemente arraigados y que como podemos ver siguen siendo utilizados, no sélo
en términos coloquiales sino incluso en publicaciones de caracter cientifico y como
descripciones histopatoldgicas para diagndstico de los casos.

Articulo Afio Nomenclatura utilizada “Equivalente”
conforme a ISSVA
2018

A. Domenech, A. Serrano, | 2016 “Linfangioma complicado” Malformacion linfatica

I. Forner-Cordero et al.
Patologia uroldgica de
origen linfatico

R. Gupta, S. Singh, S. 2006 “Hemangioma cavernoso” Malformacién venosa

Nigam, N. Khurana Benign

vascular tumors of female “Linfangioma quistico” Malformacion linfatica
genital tract micro o macroquistica

“Linfangioma circunstrito”
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“Tumores vasculares Anomalias vasculares,
benignos” (incluye incluyendo Tumores y
malformaciones AV, MV...)” Malformaciones

Linfagiomatosis
“Angiomatosis”

V. lllescas, F. Saez, L.E. 2014 “Angioma del glande” Lesidn vascular sin
Rojo, et al. Hemangioma filiar
del glande en el pene
P. Kaja, K.N. Rattan, V.S. 2013 “Linfangioma escrotal” Malformacion linfatica
Malik et al. Scrotal
lymphamgioma: a rare Malformaciones
cause of scrotal swelling “Linfangioma cavernoso” linfaticas:
“Linfangioma quistico” -Macroquisticas
-Microquisticas
-Mixtas
“Linfangioma capilar” Malformacion

vascular linfatico-
capilar combinada

N.F. Tepenu, K. Krafka, S. 2018 “Hemangioma cavernoso Malformacion venosa
Meglic et al. Testicular testicular”

cavernous hemangioma

associated with testicular Aceptado por ISSVA.
torsion: case report and “Hemangioma capilar” Dada la posible
review of literature confusion

terminoldgica
creemos mas
apropiado el término
Granuloma Piogénico

S.Hegde, V. Jadhav, G. 2018 “Linfangioma” “Malformacion
Shankar. Not an linfatica escrotal”
hydrocele!
O. Ergun, B.G. Ceylan, A. 2009 “Hemangioma cavernoso” Malformacion venosa
Armagan et al. A giant escrotal
scrotal cavernous “Subtipos de hemangiomas:
hemangioma: extending capilares, venosos, Tipos de anomalias
to the penis and arteriovenosos, cavernosos 'y | vasculares:
perineum. A case report. mixtos”
-Tumores:
Hemangiomas
infantiles,

Hemangiomas
congénitos,
Hemangioma capilar o
granuloma
piogénico....

-Malformaciones:
Linfaticas, Capilares,
arteriovenosas y
combinadas
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J. Vikicevic, D. 2007 “Linfangioma” Malformacion linfatica
Milobratovic, V.
Vukadinovic et. Malformacion linfatica
Al.Lymphangioma Scroti “Linfangioma cavernoso- marco microquistica.
linfangioma quistico”
A. Fabregas, I. Servio, A. 2006 “Linfangioma quistico”, Malformacion linfatica
Calama et. Al. Linfangioma “Higroma quistico” macro o microquistica
quistico. Nuestra
experiencia
Malformacion linfatica
“Harmartroma congénito del
sistema linfatico” Vs
Hamartroma
angiomatoso ecrino
(tumor vascular
benigno con
proliferacion ecrinay
vascular)
T. Al-Jabri, A.M., Gruener. | 2009 “Linfangioma, higroma Malformacion linfatica
A rare case of quistico”
lymphangioma of the
scrotum in a 3 year old
boy: a case report
V.K. Kundal, M. Gajdhar, 2012 “Linfangioma intraescrotal” Malformacion linfatica
C. Sharma et al. microquistica
Intraescrotal
lymphangioma presenting
as hydrocele
J.E. Garret, P.C. 2000 “Linfagioma quistico, Malformacion linfatica
Cartwright, B.W. Snow et higroma quistico”
al. Cystic testicular lesions
in the pediatric population
|. Patoulias, K. Prodromou, | 2014 “Linfangioma quistico, Malformacioén linfatica
T. Feidantsis et al. Cystic higroma quistico”
lymphangioma of the
inguinal and scrotal
regions in childhood-
report of three cases
F. Ghaemmanghami, M.K. | 2007 “Linfagioma circumscriptum” | Forma cutanea de
Zarchi. Giant vulvar malformacion
lymphangioma linfatica, presente en
circumscriptum mikcking forma de papulas
vulvar tumor: a case hiperqueratosicas,
report and literature limitada a un drea
review
S.J. Ahnm S.E. Chang, J.H. 2006 “Linfangioma Malformacion linfatica
Choi et al. A case of circumscriptum” microquistica vulvar
unresectable
lymphangioma
circumscriptum of the
vulva successfully treated
with OK-432 in childhood
M.C. Sluga, M.M. 2018 “Vulvar lymphangioma” Malformacion linfatica

Domenech, M.S.
Peremateu et al. Report of
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4 cases of vulvar
lymphangioma: an update

F. Ghaemmaghami, M. 2008 “Vulvar lymphangioma” Malformacion linfatica
Karimi, A. Mousavi.
Surgical Management of
primary vulvar
lymphangioma
cirmscriptum and
postradiation: case series
and review
G.L. Bava, P. Dalmonte, M. | 2002 “Hemangioma capilar” Malformacion capilar
Oddone, U. Rossi Life-
Threatening Hemorrhage Vs
from a vulvar
hemangioma Hemangioma
NICH (Hemangioma
congénito no
involutivo)
Vs
Hemangioma lobular
capilar (granuloma
piogénico)
A.T. Vlastos, A. Malpica, 2003 “Lingangioma Malforamcion linfatica
M. Follen. Lymphangioma circumscritum”
circumscriptum of the
vulva: a review of the
literature
S. Akhavan, J. Agah, F. Nili. | 2018 “Linfangioma circumscritum” | Malformacion linfatica
Congenital lymphangioma
circumscriptum of vulva
presenting as multiple
giant mass lesions
B. Geramizadeh, M. 2012 “Hemangioma cavernoso” Malformacién venosa
Anbardar, S. Shakeri.
Clitoromegaly caused by
cavernous hemangioma: a
rare case report and a
review of the literature
C. Klaivanan, D. 2017 “Hemangioma capilar” Hemangioma capilar
Subbarayan, N.R. Rajesh lobular (Granuloma
et al. Capillary piogénico)
Hemangioma: a current
presentation in ovary and Maformacién venosa
fallopian tuve “Hemangioma cavernoso”
(refieren que estd
considerado por la ISSVA
como una verdadera
malformacion vascular”
F.Yong, L. Jun, W. 2019 “Hemangioma cavernoso Malformacion venosa
Jinhuan, et al. Urethral uretral” uretral
cavernous hemangioma: a
highly misdiagnosed
disase (case report and
literature review)
S. Saito. Posterior urethral | 2008 “Hemangioma cavernoso” Malformacién venosa

hemangioma: one of the

uretral
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unknown cases of
hematuria and
hematospermia

A. M. Kulungowski, C.C. 2011 “Anomalia linfdtica Linfagiomatosis

Schook, et al. Vascular kaposiforme como tumor kaposiforme (KLA)

anomalies of the male vascular” Malformacion

genitalia vascular de tipo
linfatico

Tabla IV: Errores detectados en la nomenclatura en la bibliografia revisada.

Como mencionamos antes, el error mas frecuentemente detectado fue el uso del término
“linfangioma” . Este término fue propuesto por Virchow en 1940 y aceptado en la primera
clasificacién de la ISSVA de 1996. Sin embargo tanto “lifangioma” como “higroma quistico”
sugieren por su subfijo “-oma” que estas lesiones se producen por un fendmeno de
proliferacién celular. El conocimiento fisiopatoldgico y etiopatogénico de las malformaciones
linfaticas nos ha permitido saber que estas se originan por un fallo en el desarrollo de los
canales linfaticos que lleva a ectasia de los mismos. La nomenclatura actual de este tipo de
malformaciones busca una aproximacién mds adecuada a su mecanismo etiopatogénico,
tratando siempre de buscar un consenso en la nomenclatura entre la etiologia, la clinica, y el
comportamiento de la lesidn y de ahi la importancia de no utilizar términos que pueden dar
lugar a confusién en alguno de estos puntos.

Por tanto, segun la clasificacion actual, debemos denominar a las anomalias vasculares de
origen linfatico, Malformaciones Linfaticas, dividiéndolas en microquisticas, macroquisticas o
mixtas. El término linfangiomatosis kaposiforme se reserva para la anomalia generalizada del
sistema linfatico. Preservamos Unicamente la posibilidad de utilizar el término linfangioma
para la forma adquirida y progresiva de anomalia linfatica por ser coherente en este caso con
su fisiopatologia y no tratarse de una malformacion congénita del desarrollo como en el caso
de las verdaderas malformaciones linfaticas, sin embargo consideramos mas correcto para
evitar dar lugar a confusiones el uso del témino “Anomalia adquirida linfatica progresiva”
acufiado por la ISSVA.

En el orden de la patologia congénita del sistema linfatico se incluye el término Linfedema
Primario con sus diferentes subtipos. En el dmbito que nos ocupa de la regién genital y en
concreto en el paciente pediatrico el linfedema primario de los genitales externos suele estar
acompafiado hasta en el 70% de los casos de un linfedema de las extremidades inferiores que
se extiende a la region genital. (Schook, 2014)
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Simple vascular malformations lla

Lymphatic malformations (LM)

Common (cystic) LM * PIK3CA

Macrocystic LM

Microcystic LM

Mixed cystic LM

Generalized lymphatic anomaly (GLA)

Kaposiform lymphangiomatosis (KLA)

LM in Gorham-Stout disease

Channel type LM

“Acquired” progressive lymphatic anomaly (so called acquired progressive “lymphangioma®)

Primary lymphedema (different types)
Others

Figura 41: Nomenclatura de las malformaciones linfaticas segun la ultima clasificacién de la Sociedad Internacional
de Anomalias vasculares. 2018. Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for
the Study of Vascular Anomalies

Si continuamos profundizando en el campo de las malformaciones linfaticas podemos
solventar también varios problemas detectados en la bibliografia referentes a la nomenclatura
de estas anomalias. Términos como “hemangiolinfangioma” se refieren realmente a la
combinacion de componente linfatico con otro tipo de componente vascular ya sea capilar:
(Malformacion linfatico-capilar), venoso: (Malformacion linfatico-venosa) o ambas (
Malformacidn capilar-linfatico-venosa).

Combined vascular malformations*®
CM +VM capillary-venous malformation CVM
CM + LM capillary-lymphatic malformation CLM
CM + AVM capillary-arteriovenous malformation CAVM
LM + VM lymphatic-venous malformation LVM
CM + LM+ VM capillary-lymphatic-venous malformation CLVM
CM + LM + AVM capillary-lymphatic-arteriovenous malformation CLAVM
CM + VM + AVM capillary-venous-arteriovenous malformation CVAVM
CM + LM + VM + AVM | capillary-lymphatic-venous-arteriovenous m. CLVAVM

Figura 42: Malformaciones vaculares combinadas, la gran mayoria de ellas presentan componente linfdtico. Fuente:
ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of Vascular Anomalies

Otro de los términos mas frecuentemente utilizados de forma errénea en la literatura es el
término “hemangioma cavernoso. Las entidades definidas como tal, suelen ser
malformaciones venosas. Este término se encuentra desestimado en las clasificaciones
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actuales, sin embargo multitud de especialistas persisten en denominar a malformaciones
venosas de localizacidon intramuscular o intradsea con este término. En el trabajo actual
encontramos alusién por medio del mismo a malformaciones venosas de diferente localizacién
a nivel genital: uretral, clitoris, escrotal...) (S.Saito, 2008 “Hemangioma cavernoso uretral”, F.
Yong 2019 “Hemangioma cavernoso uretral”, B. Geramizadeh, 2012 “Hemangioma cavernoso
del clitoris”, etc. ).

El término “Cavernoso” solo estd incluido dentro de la clasificacion de la ISSVA para la
“Malformacién venosa cerebral” (ISSVA 2018) y evitando la correlaciéon con la palabra
“hemangioma” para evitar el uso de la misma para denominar una malformacién vascular y no
un tumor. Dado que este término queda reservado especificamente para este tipo de lesion y
localizacién, en el area genital que nos incumbe debemos utilizar siempre la denominacién de
malformacién venosa.

Lo mismo ocurre con el término “hemangioma verrucoso” empleado también de forma muy
habitual y que corresponde con una Malformacién Venosa Verrucosa (ISSVA 2018). Debemos
evitar la utilizaciéon del término hemangioma para la denominacién de malformaciones
vasculares, y reservarlo para lesiones tumorales, especificando en cada caso a qué tipo de
hemangioma nos estamos refiriendo.

Simple vascular malformations lll

Venous malformations (VM)

Common VM TEK (TIE2) / PIK3CA
Familial VM cutaneo-mucosal (VMCM) TEK (TIE2)
Blue rubber bleb nevus (Bean) syndrome VM TEK (TIE2)
Glomuvenous malformation (GVM) Glomulin

Cerebral cavernous malformation (CCM)
(CCM1 KRIT1, CCM2 Malcavernin, CCM3 PDCD10)

Familial intraosseous vascular malformation (VMOS) ELMO2
Verrucous venous malformation (formerly verrucous hemangioma) MAP3K3
Others

Figura 43: Nomenclatura de Malformaciones venosas segun la ISSVA 2018. Debemos evitar el uso de términos como
“hemangioma cavernoso”.

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of Vascular Anomalies

Queremos mencionar también la denominacion antigua del Fenémeno de Kasabach-Merrit,
previamente conocido como “sindrome de Kasabach-Merrit”, que ha quedado en desuso
considerandose inadecuado debido a la heterogenicidad del cuadro (Mulliken, 2013).

Al hilo del KPM, queremos mencionar la distincién de la Linfangiomatosis Kaposiforme (KLA)
en la ultima clasificaciéon de la ISSVA como una entidad independente del KHA y de la anomalia
linfatica generalizada (GLA). La KLA presenta una histopatologia, curso clinico y pronéstico
diferente a las otras entidades mencionadas. (Croteau et al. 2014)
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Simple vascular malformations lla

Lymphatic malformations (LM)

Common (cystic) LM * PIK3CA

Macrocystic LM

Microcystic LM

Mixed cystic LM

Generalized lymphatic anomaly (GLA)

Kaposiform lymphangiomatosis (KLA)

LM in Gorham-Stout disease

Channel type LM

“Acquired” progressive lymphatic anomaly (so called acquired progressive "lymphangioma")

Primary lymphedema (different types)
Others

Simple vascular malformations lla

Lymphatic malformations (LM)

Common (cystic) LM * PIK3CA

Macrocystic LM

Microcystic LM

Mixed cystic LM

Generalized lymphatic anomaly (GLA)

Kaposiform lymphangiomatosis (KLA)

LM in Gorham-Stout disease

Channel type LM

“Acquired” progressive lymphatic anomaly (so called acquired progressive "lymphangioma")

Primary lymphedema (different types)
Others

Figura 44-45: Clasificacion de las malformaciones linfaticas segun la ISSVA

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of Vascular Anomalies

Otro de los términos encontrados en la revisidon y detectado frecuentemente en la literatura
gue puede dar lugar a confusidn y que hace referencia una vez mas al uso de la palabra
“hemangioma” con un adjetivo para referirse a un tipo de malformacion vascular es el término
“hemangioma capilar”, utilizado antiguamente para denominar Malformaciones Capilares.
(Mulliken, 2018). En la actualidad, el término hemangioma capilar, se encuentra aceptado por
la ISSVA para una lesion completamente diferente a las malformaciones capilares, un tipo de
tumor vascular benigno denominado Granuloma Piogénico o también Hemangioma Capilar
Lobular que podemos encontrar a nivel de los genitales externos (Miguez, 2020,; Eickhorst,
2003) dada se tendencia a desarrollarse en mucosas. En este caso el término hemangioma es
adecuado ya que se trata de una profileracion vascular de tipo tumoral, sin embargo dada la
creciente confusidn terminoldgica que existe en este campo, creemos que el uso del término
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Granuloma Piogénico es sencillo y elimina la posible confusion terminolégica al haber sido
empleado anteriormente “hemangioma capilar” para un tipo de lesidn totalmente diferente
como son las malformaciones capilares.

Benign vascular tumors 1

Infantile hemangioma / Hemangioma of infancy see details

Congenital hemangioma GNAQ / GNA11
Rapidly involuting  (RICH) *
Non-involuting (NICH)
Partially involuting (PICH)

Tufted angioma * ° GNA14
Spindle-cell hemangioma IDH1 / IDH2
Epithelioid hemangioma FOS

Pyogenic granuloma (also known as lobular capillary hemangioma) BRAF / RAS / GNA14

Others see details

Simple vascular malformations |

Capillary malformations (CM)
Nevus simplex / salmon patch, “angel kiss”, “stork bite”

Cutaneous and/or mucosal CM (also known as “port-wine” stain)

Nonsyndromic CM GNAQ
CM with CNS and/or ocular anomalies (Sturge-Weber syndrome) GNAQ
CM with bone and/or soft tissues overgrowth GNA11
Diffuse CM with overgrowth (DCMO) GNA11
Reticulate CM
CM of MIC-CAP (microcephaly-capillary malformation) STAMBP
CM of MCAP (megalencephaly-capillary malformation-polymicrogyria)  Pik3ca
CM of CM-AVM RASA1/ EPHB4
Cutis marmorata telangiectatica congenita (CMTC)
Others

Telangiectasia®

Hereditary hemorrhagic telangiectasia (HHT)(HHT1 enc, HHT2 AcvRL1, HHT3, JPHT SMAD4)
Others

Figuras 46-47: Tumores Vasculares y Malformaciones Capilares.

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of Vascular Anomalies

Creemos que estos errores e inespecificidad en la nomenclatura pueden llevar a confusiény a
errores en el tratamiento ya que la terminologia puede llevar a confusion y considerar como
una lesién involutiva (p.ej: hemangioma) una malformacidn vascular congénita sin tendencia a
la involucion y que puede precisar otro tipo de tratamiento totalmente diferente (p.e:
malformacidn arteriovenosa). O al contrario, podemos llegar a considerar de eleccién terapias
mas agresivas, por ejemplo intervenciones quirurgicas que pueden dejar secuelas funcionales
o estéticas (malformaciones venosas o linfaticas) para el tratamiento de lesiones que
involucionarian con terapia oral con Propranolol dejando solo una lesion residual facilmente
tratable.
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Queremos recalcar la necesidad de abandonar los términos antiguos y adoptar esta nueva
clasificacién de forma unificada, ya que tiene reconocimiento internacional y utilidad practica,
puesto que correlaciona la presentacién clinica y radioldgica y el curso de la enfermedad con Ia
histopatologia y el tratamiento.

Esta demostrado que el uso de terminologia inadecuada puede llevar a paciente y padres a
recibir errores en la informacidén y el pronéstico (Mac Fie, 2008) acerca de la patologia e
incluso a errores en el tratamiento (Hassanein, 2011). Este uso inadecuado persiste en muchos
casos remitiéndose a terminologia antigua o inespecifica a pesar de la introduccidn de la
clasificacién de la ISSVA hace mas de dos décadas.

El uso de la terminologia adecuada, parece una evidencia en muchos otros campos de la
Medicina, sin embargo sigue siendo un problema en el ambito de las anomalias vasculares.

Por tanto recalcamos la necesidad en la subespecialidad de Urologia Pediatrica de conocer,
utilizar e interpretar adecuadamente la nomenclatura de las anomalias vasculares. Ello
permitira al urélogo pediatrico implicado en el tratamiento de un paciente con una anomalia
vascular genital poder realizar un adecuado diagndstico y tratamiento, asi como facilitar la
comunicacion adecuada con el resto de profesionales implicados en el tratamiento del
pacientes y una informacién mas precisa a los familiares, asi como también favorecerad la
investigacion en este ambito.
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5. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico diferencial de las anomalias vasculares es extremadamente amplio y dificil de
realizar. El hecho de que muchas anomalias vasculares compartan caracteristicas clinicas entre
ellas y con otras patologias, benignas y malignas, dificulta en muchas ocasiones realizar un
diagnéstico de certeza.

Muestra de la dificultad de realizar el diagndstico diferencial de este tipo de lesiones es que en
muchos casos son infradiagnosticadas, dado que la sospecha clinica inicial es en muchos casos
la de otro tipo de lesiones que asienten de forma mas frecuente en esa localizacion. Vogel et
al. Refieren en su serie de 82 pacientes pedidtricos con anomalias vasculares genitales que mas
de la mitad de los pacientes fueron remitidos con un diagndstico previo erréneo. La realizacidn
de un diagndstico erréneo acarrea una cadena de errores légica que pueden repercutir en
tratamientos innecesarios y/o inefectivos que repercutiran negativamente en el paciente.

Para intentar evitar en la medida de lo posible estos errores debemos tener en mente que
posibilidad de una anomalia vascular a nivel genital existe a pesar de ser menos frecuente que
en otras localizaciones, y por tanto debemos sospecharla si los datos clinicos son compatibles y
valorar la necesidad de pruebas complementarias para confirmarla o descartarla en caso de
gue existan dudas razonables sobre la misma. Para esto es imprescindible conocer las
caracteristicas y comportamiento de este tipo de lesiones asi como las diferencias entre ellas y
otras patologias que asientan en la zona.

Recogemos en la siguiente tabla todos los casos que hemos encontrado en los articulos
revisados en los que el diagndstico inicial era otro. Recogemos en dicha tabla los tratamientos
aplicados para el diagnéstico inicial y cial fue la anomalia vascular diagnosticada finalmente:

Tabla V: Diagndsticos erréneos previos detectados en la revision bibliografica

Articulo

Sintoma inicial

Diagndstico inicial

Diagndstico final

A. Domeénech, A. Serrano, I.
Forner-Cordero et al. Patologia
uroldgica de origen linfatico

Fimosis y prepucio
redundante

Fimosis (Circuncision)

Linfedema primario MID con
edema prepucial secundario

S. Rivas, JC Lopez Gutiérrez, M.
Diaz et al. Malformaciones
venosas. Importancia de sus
diagndstico y tratamiento en la
infancia

Dolor (60%) y
tromboflebitis

“Angiomas” (2/3 de
los casos estudiados)

Malformaciones venosas

R. Gupta, S. Singh, S. Nigam, N.
Khurana Benign vascular tumors
of female genital tract

Dolor abdominal

Sangrado postcoital

Lesion
hiperqueratdsica
vulvar

“Quistes ovaricos
torsionados, tumores
ovaricos”

“Pélipo endocervical”

“Tuberculosis
genital”

“Recurrencia
tumoral”

Malformaciones vasculares
ovdricas

Malformacién venosa cervical

MAV

Malformacion linfatica
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Masa labial en
paciente con Ca
Cervix previo

D.A. Leavtt, D. G. Hottinger, R.C.
Reed and A.R. Shukla. A case
series of genital vascular
anomalies in children and their
management: Lessons Learned

Masa sélida escrotal

Hematuria franca.
Masa escrotal y
glandular

Incapacidad para
descartar malignidad

Recidiva
hemangiomas
bilaterales escrotales
(resecados
previamente) +
Hemangioma
glandular con erosion
uretral

Hemangioma infantil

Malformacién venosa escrotal

A.M. Kulungowski, C.C. Schook,
A.l. Alomari et al. Vascular
anomalies of the male genitalia

Masa genital

Malformacion
capilar-linfatico-
venosa (SKT)

Malformacién capilar-
arteriovenosa (SINDROME DE
PARKES WEBER)

A.M. Vogel, J.M. Alesbury, P.E.
Burrows et al. Vascular
anomalies of the female
genitalia

REFIEREN 56% DE
DIAGNOSTICOS
REMITIDOS
ERRONEOS EN SUS
82 pacientes

Hemangioma infantil

Malformaciones
Arteriovenosa

D. Kaufman, K.M. Feber, L.S.
Palmer, A.M. Freedman.
Venous Malformations of the
genitals: a therapeutic dilemma

Masa detectada al
nacimiento, dijeron
a los padres que
podria involucinar

Hemangioma infantil
glandular

Malformacion venosa
glandular

C.K.Yi, R. Derosa, J.R. Sterbis,
B.H. Ching. A case of scrotal

Masa escrotal con
sensacion de

Varicocele.
Intervencion

Malformacién venosa escrotal

venous malformation mimicking | pesadez quirurgica en dos
a failed varicocelectomy ocasiones sin mejoria
de sintomatologia
A. Fabregas, I. Servio, A. Calama | Aumento de Intervenido de hernia | Malformacion linfatica pélvica

et. Al. Linfangioma quistico.
Nuestra expericencia

didametro escrotal e
hipogastrico con la
bipedestacion

inguinal y quiste de
cordon en la infancia.
Ambas con recidiva.

y escrotal

G. Akaike, T. Nozaki, A.
Makidono et al. A case of
lymphatic
malformation/lymphangioma of
the scrotum

Aumento de tamaiio
escrotal

Intervenido de hernia
inguinal e hidrocele a
los dos afos

Malformacion linfatica
microquistica escrotal

|. Patoulias, K. Prodromou, T.
Feidantsis et al. Cystic
lymphangioma of the inguinal
and scrotal regions in
childhood-report of three cases

Masa region inguinal
derecha

Hernia inguinal.
Intentos de reduccion
a los que se achaca
hematoma escrotal.

Malformacién linfatica
microquistica escrotal.

H. Tomita, F. Yoshida, H.
Watanabe et. Al. Venous
malformation in the scrotum
masquerading as a normal testis

Masa escrotal
indolora. Motivo de
consulta: “3

Hidrocele, Hernia
inguinal

Malformaciéon venosa
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testiculos en
escroto”

C. Yilmaz, M. Arslan, M. Arslan.
Intraescrotal Arteriovenous
malformation simulating
varicocele

Dolor y sensacién
palpitante en
escroto derecho

Varicocele

Malformacién arteriovenosa
escrotal

T.W. Kang, Y. Choi, Y.Y. Jeong et
al. Intrascrotal extratesticular
arteriovenous malformation

Dolor testiculary
aumento de tamafo
del hemiescroto

Hematoma escrotal

Malformacién arteriovenosa
escrotal

F. Ghaemmanghami, M.K.
Zarchi. Giant vulvar
lymphangioma circumscriptum
mikcking vulvar tumor: a case
report and literature review

Celulitis vulvar

ETS
Herpes genital
Infeccion fungica

Malformacién linfatica vulvar

Y. Sun, J. Wan. rimary
psuedomyogenic
hemangioendothelioma of the

Nodulo indoloro
vulvar

Clinicamente: Quiste
Bartolino
Hematoma vulvar

DX FINAL:
Hemangioendotelioma
Pseudomiogénico

vulva: a rare location for a rare
entity

Papiloma

AP INICIAL:
RABDOMIOSARCOMA

Afadimos como ejemplo de dificultades y errores en el diagndstico diferencial uno de los casos
clinicos que hemos tenido como experiencia personal en nuestro grupo de trabajo:

Paciente vardn de 3 afios. Diagnosticado clinicamente de hidrocele comunicante por historia
clinica compatible y exploracidn fisica con liquido traslucente en bolsa escrotal. Se plantea
intervencién quirdrgica programada para ligadura de conducto peritoneo-vaginal. En el
momento de la cirugia no se encuentra comunicacidon permeable pero adyacente al cordén
inguinal y extendiéndose a bolsa escrotal se observan multiples quistes con contenido
amarillento unidos entre si sugestivos de contenido linfatico. Se realiza extiparcion de algunos
de ellos pero ante la dificultad de reseccidon completa y desconocimiento de la extensién de la
lesidon se decide estudiar al paciente para establecer un plan terapéutico segln los hallazgos. A
los pocos dias acude a Urgencias por acimulo de liquido en bolsa escrotal con eritema e
induracién acompafiados de dolor, con flujo testicular conservado. Se realizé una laparoscopia
exploradora para confirmar la ausencia de comunicacién peritoneo-vaginal y descartar la
ausencia de extensidn intraabdominal y se realizé drenaje del liquido escrotal para alivio
sintomatico. Posteriormente se realizd la RM observdndose malformacion linfatica
microquistica limitada a escroto y regién inguinal.
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Figura 48: Escroto izquierdo con episodio de linfangitis tras reactivacion de la malformacion linfdtica al someterse a
intervencion quirdrgica.

Figuras 49-50: Cortes sagital y transversal de RM donde se observa imagen quistica multitabicada a nivel escrotal
que se extiende superiormente siguiendo el trayecto del cordén espermdtico hasta llegar a la region inguinal.
Sugestivo de malformacion linfatica

El paciente tras el episodio de linfangitis que precisé antibioterapia y drenaje quirudrgico se
encontré asintomatico por lo que decidimos actitud expectante. Actualmente tras un afio de
seguimiento se encuentra asintomatico por lo que mantenemos actitud expectante con
control clinico en consultas externas de su malformacioén linfatica escrotal residual.

Con este ejemplo queremos recalcar la importancia y dificultad del diagnéstico diferencial.
Ante un cuadro habitual y tipico como el acimulo de liquido escrotal debido a un hidrocele
comunicante como primera opcidon debemos siempre interrogar bien al paciente sobre la
historia clinica y tener en cuenta la posibilidad de otras opciones como el caso de
malformaciones linfaticas. El escroto es una localizacién poco frecuente de las mismas sin
embargo hemos encontrado varios reportes en la literatura de malformaciones linfaticas
escrotales que previamente son diagnosticas como hidroceles, hernias o varicoceles, (Kundal,
2012, G. Akaine et al., 2012; I. Patoulias et al., 2014) lo cual puede llevar en muchas ocasiones
a tratamientos errdneos que no sélo no resolveran el problema sino que pueden llevar a un
empeoramiento como en nuestro caso con episodios de linfangitis al someter la malformacién
subyacente a una agresion externa como es la intervencién quirudrgica.
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Figura 51: Malformacién linfatica simulando hernia inguinal. RM: Extension a pelvis y retroperitoneo. Imagen
quirdrgica: ML adyacente a corddn inguinal.

Fuente: Steven J. Fishman. Truncal, Visceral, and Genital Vascular Malformations. Capitulo 25 en: Mulliken &
Young’s Vascular Anomalies Hemangiomas and Malformations. Second Edition. Oxford University Press 2013

Lo mismo ocurre con malformaciones venosas o arteriovenosas en el area escrotal, que
pueden presentarse como una masa escrotal con sensacién de pesadez y llevar a una
varicocelectomia innecesaria pensando en un varicocele (C.K. Yi, 2014, C.Yilmaz, 2019), asi
como con tumores vasculares benignos como el hemangioma o el granuloma piogénico
(Miguez et al. 2020), que pueden presentarse como una tumoracion escrotal indolora
simulando malignidad. Un diagndstico adecuado de una lesidn vascular de caracteristicas
benignas puede evitar por ejemplo la realizacion de una orquiectomia ante una sospecha de
tumor testicular, sin embargo este tipo de lesiones no suelen estar incluidas de rutina en el
diagndstico diferencial de tumoraciones escrotales.

Lo mismo ocurre en el sentido contrario: lesiones de otra estirpe, incluso de caracteristicas
malignas pueden adquirir una apariencia externa que recuerde a una lesidn de caracteristicas
vasculares, lo cual puede llevar a infradiagnosticar una lesién de mas gravedad, como puede
ser una malformacidn vascular de alto flujo o incluso tumores de comportamiento maligno que
pasen desapercibidos pensando en una lesidn vascular benigna o incluso un hemangioma
infantil de caracter involutivo. En esta linea encontramos el trabajo de Frieden et al. 2009, en
el que realizan una revisién de lesiones de todo tipo que pueden simular Hemangiomas
infantiles, incluyendo desde otro tipo de tumores benignos como granulomas Piogénicos hasta
tumoraciones malignas como rabdomiosarcomas. (Frieden, 2019)
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Figura 52: Fibrosarcoma gigante en paciente pedidtrico. Su
aspecto y coloracion podrian llevar a confusién con un
hemangioma infantil. Las lesiones pueden ulcerarse y sangrar
aumentando la confusidn. Si la lesién se encuentra totalmente
desarrolla al nacimiento o estd adherida a planos profundos, la
historia clinica nos facilita el diagndstico diferencial con el
hemangioma infantil pero es preciso tener un conocimiento
adecuado de la historia clinica del paciente y de cada tipo de
lesién.

Con todo esto queremos mostrar la inmensa amplitud que abarca
el diagndstico diferencial de las anomalias vasculares.

Por tanto, queremos recalcar la importancia de incluir estas
lesiones en el diagnéstico diferencial.

Fuente: I.J .Frieden, M. Rogers and M.C. Garzon. Conditions
masquerading as infantile haemangioma: part 2. Austr Jour of
Dermat (2009) 50, 153—-170
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6. ASOCIACION DE LAS ANOMALIAS VASCULARES
GENITALES CON OTROS SINDROMES Y
MALFORMACIONES

Las anomalias vasculares de localizacion genital pueden existir solas o en asociacion con otras
malformaciones urogenitales, anorrectales o espinales como el Sindrome de Klippel-
Trenaunay-Weber, malformaciones genitales externas, lipomielomeningocele, médula
anclada, anomalias vésico-renales y ano imperforado. (Leavitt 2012).

Queremos hacer un breve resumen de cuales son los sindromes y malformaciones ante los
cuales nos podemos encontrar y por tanto debemos estar alerta para descartarlos sinos
encontramos segln ante qué anomalia en el drea genital.

6.1 PELVIS/SACRAL/LUMBAR

Con estos acrénimos, se hace referencia a alteraciones que se encuentran asociadas a
hemangiomas de localizacién lumbo-sacra. Las asociaciones mas frecuentes son: disrrafismo
espinal, ano imperforado y malformaciones génito-urinarias.

A pesar de que nos encontramos en la literatura definiciones aisladas de cada uno de estos
sindromes (Girar, 2006) (I. lacobas 2010) (Stockman 2007), La ISSVA en su ultima clasificacidon
engloba estos 3 términos dentro de un mismo espectro, definiéndolos como asociacién O
sindrome LUMBAR (SACRAL/PELVIS) dentro del cual se incluyen: Hemangioma de la parte
inferior del cuerpo (“Lower body Hemangioma”), Anomalias Urogenitales, Ulceracidn,
Mielopatia, Deformidades Oseas (“Bony deformities”), Malformaciones Anorrectales,
Anomalias Arteriales y anomalias Renales.

Por tanto, queremos recalcar que la presencia de un hemangioma infantil de localizacion
lumbo-sacra, sobre todo si cruza la linea media se asocia al hallazgo clinico de desviaciény
prolongacidn superior de pliegue intergliteo, (Alonso San Pablo, 2016) debe alertar al clinico y
enfatizar en descartar otras anomalias asociadas, realizando un examen fisico ano-genital
exhaustivo y las pruebas de imagen pertinentes incluyendo ecografia y/o RMN.
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Figura 53: Hemangioma lumbrosacro que cruza la linea media. Debemos descartar la presencia de disrrafismo
espinal u otras anomalias congénitas subyacente

Fuente: Denise W Metry, MD. Infantile hemangiomas: Evaluation and diagnosis. August 2020. Uptodate.

6.2 Hemangioma Perineal y MAR

Los hemangiomas perineales ocurren con escasa frecuencia en pacientes con malformaciones
anorrectales. Sin embargo, esta descrita su aparicién en pocos casos, incluyendo las
asociaciones LUMBAR/PELVIS/SACRA descritas anteriormente en las que tanto el hemangioma
perineal como la malformacidn anorrectal forman parte del sindrome o asociacién descrita.

A pesar de su escasa frecuencia, queremos recalcar la asociacion de ambas entidades ya que
los hemangiomas perineales en un paciente con una MAR requieren particular atencién dado
gue el hemangioma se encuentra implicado en el plano de diseccién a la hora de la reparacidn
de la malformacién anorrectal por lo que debemos realizar una correcta evaluacién y prestar
especial atencion. (Samuk, 2018).

En este aspecto es fundamental que el cirujano que repare la malformacién anorrectal tenga
un conocimiento amplio de anomalias vasculares, o en su defecto cuente en su equipo con un
experto implicado tanto en el diagndstico como en la planificacion terapéutica y el timing
quirargico. Por ello recalcamos la importancia de un conocimiento integral de este tipo de
anomalias por parte del Cirujano Pedidtrico y Urdélogo Pediatrico y de la creacién de equipos
multidisciplinares.

El grupo de trabajo europeo para las Malformaciones anorrectales (Arm-Net Consortium), en
el que Espafia estd implicado, publicé este Ultimo afio un trabajo en el que recoge 10 pacientes
tratados con asociacion de hemangioma perineal y MAR y confirma el beneficio tratar el
hemangioma perineal con beta-bloqueantes antes de la intervencion quirldrgica para disminuir
el numero de complicaciones (Samuk et al., 2019).
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Soon after birth Age 4 months

Following beta-blockers and prior to
PSARP

Figura 54: Paciente con MAR con fistula recto-bulbar tratado con Propranolol previo a la realizacion anorectoplastia
sagital posterior para reparacion de su malformacion anorrectal.

Fuente: I. Samuk, C. Gine, I. Blaauw, A. Morandi, P.Stenstrom, S. Giuliani, G.Lisi, P. Midrio. Anorectal malformations
and perineal hemangiomas: The Arm-Net Consortium experience. 2019. Journal of Pediatric Surgery 54(10):1993-
1997.

6.3 Sindrome de Klipplel-Trenaunay (KTS)

Se define por la ISSVA como un sindrome que asocia malformacién capilar y venosa con
sobrecrecimiento de una extremidad que puede asociar o no malformacion linfatica. (ISSVA
2018).

Su complicacidn mas temida por el riesgo vital que supone es el tromboembolismo pulmonar
masivo, cuya incidencia es desconocida. Otras complicaciones frecuentes son el dolor, celulitis,
sangrado, la tromboflebitis o trombosis, la discrepancia en el crecimiento de las extremidades
o el linfedema crdnico.

Aunque en la mayoria de los casos estos sintomas estan limitados a las extremidades, esta
descrita la implicacién de los genitales.

Respecto a la implicacion con los genitales externos, en 2007, Husmann et al. Presentan una
revision de pacientes con KTS y manifestaciones génito-urinarias, observando en su serie de
218 pacientes, un 30% de manifestaciones génito-urinarias, con un 23% de manifestaciones
cutdneas a nivel genital. El 14% de los pacientes revisados en su serie presentaron hematuria.

En nuestra revision de casos hemos encontrado implicacion genital en pacientes con KTS que
asocian malformaciones venosas a nivel vulvar (Nassiri et al., 2013), malformaciones
combinadas (Vogel et al. 2006) e incluso malformaciones vasculares intravesicales en
pacientes pediatricos (Opdenakker et al., 2019)
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+ Dist 2.92cm

Figura 55-56: Ecografia y corte de RMN que muestran masa vesical vascular en un paciente de 3 afios con KTS que
presento dos episodios de hematuria. Fue diagnosticado de Hemangioma (lo cual llama la atencion por la edad del
paciente) y se realizé tratamiento conservador con controles clinicos y ecogrdficos.

Fuente: O. Opdenakker, T. Renson, J. Vande Walle. Vesical Hemangioma in a Patient with Klippel-Trenaunay-Weber

Syndrome J Pediatr 2019,208:293

6.4 Sindrome de Parkes-Weber

Se caracteriza por malformacidn capilar de una extremidad, hipertrofia dsea y de tejidos
blandos de la misma y fistulas arterio-venosas que son las que lo distinguen del KTS y
condicionan sus complicaciones pudiendo llegar a condicionar insuficiencia cardiaca en el
periodo neonatal.

En nuestra revision, tanto Vogel (2006), como Kulungowski (2011) describen la presencia de
anomalias vasculares a nivel genital en pacientes pediatricos con este sindrome.

Debemos tener en cuenta sobre todo el diagndstico diferencial con el KTS para el que nos
seran de ayuda las pruebas de imagen incluyendo la RMN.

6.5 Sindrome CLOVES

Se caracteriza por la asociacion de Malformacién linfatica + Malformacion venosa +
Malformacién Capilar + Sobrecrecimiento lipomatoso troncular pudiendo estar o no presente
Malformacidn arteriovenosa (ISSVA 2018). Asocia anomalias esqueléticas o espinales y/o
escoliosis asi como nevus epidérmico.

Lépez-Gutiérrez et. al. Presentan en 2019 el caso de una paciente con sindrome CLOVES y
afectacién vulvar por una malformacion venosa sintomatica requiriendo transfusiones
sanguineas por sangrados vaginales, que tras fallo es en el tratamiento es tratada de forma
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exitosa con inhibidores PICK3CA, mutacidn descrita en este espectro de sindrome de
sobrecrecimiento. (Lépez-Gutiérrez, 2019)

6.6 Linfedema Primario

Como describimos previamente, la implicacion de los genitales suele ser secundaria a
extensién de linfedema de las extremidades, estando también descrito aunque con menos
frecuencia el linfedema genital de forma aislada.

Para conocer el tipo especifico de linfedema, es preciso conocer las mutaciones genéticas

propias de cada sindrome.

Para detallar la posibilidad de asociacién con sindromes, realizamos una busqueda en la
literatura revisada de anomalias vasculares de localizacion genital, seleccionando los casos en
los que se describe asociacidn de las mismas con sindromes.

Articulo

Tipo de malformacion
GENITAL

Sindrome asociado

N. Nassiri, Teresa M.J.O, R.J. Rosen
et al. Staged endovascular and
surgical treatment of slow-flow
vulvar venous malformations

Malformaciones venosas vulvares

KTS (En 2 de las 11 pacientes
incluidas)

Sindrome de Maffucci (1/11)

JC Lépez Gutiérrez, R. Lizarraga, C. Malformacion venosa vulvar Sindrome CLOVES
Delgado et al. Alpesilib Treatment

for genital vascular malformation in

a patient with CLOVES Syndrome

K. Willihganz-Lawson, J. Gordon, J. Malformacidn venosa genital SKT

Perkins, M. Shnorhavorian.
Genitourinary and perineal vascular
anomalies in children: a Seattle
children’s experience

A.M. Kulungowski, C.C. Schook, A.l.
Alomari et al. Vascular anomalies
of the male genitalia

Malformaciénes combinadas
capilar-arterio-venosas genitales o
capilar-linfatico-arteriovenosas

Parkes Weber Sindrome

A.M. Vogel, J.M. Alesbury, P.E.
Burrows et al. Vascular anomalies
of the female genitalia

Malformaciones Capilar-linfatico-
arterio-venosas genitales

Malformacién capilar-linfatico-
venosa genital

Sindrome de Parkes Weber

Sindrome Klippel-Trenaunay

M.C. Sluga, M.M. Domenech, M.S.
Peremateu et al. Report of 4 cases
of vulvar lymphangioma: an update

Malformacion linfatica vulvar +
elefantiasis de ambas extremidades

Linfedema primario generalizado
(Precisa estudio genético para
determinar tipo)

C.C. Schook, A.M. Kulungowski,
A.K. Greene, S.J. Fishman Male
genital lymphedema: clinical
features and mangement in 25
pediatric patientes

Linfedema EEIl extendido a
genitales

Talla baja + cardiopatia + linfedema
EE (posible extensidn a genitales)

Enfermedad de Milroy
Enfermedad Meige (adolescencia)

Sindrome Nooan
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S. Saka, Y. Tatekawa. And infant Hemangioma perineal, MAR, Sd Pelvis
with PELVIS Syndrome Lipomielomeningocele, escroto
misdiagnosed as diaper rash bifido, anomalias vésico-renales
V. Piccolo, E. Moscarella, O. Hemangioma perineal, Sd Pelvis
Ametrano et al. Image Gallery: lipomeningocele, anomalias vesico-
PELVIS Syndrome renales, estigma cutaneo,
malformacion de genitales
externos, MAR
M. de Graaf, S.G.M.A. Pasmas, Hemangioma labio mayor, MAR, Sd Lumbar
A.M. van Drooge et al. Associated Dilatacidn renal, lipoma
anomalies and diagnostic approach | intraespinal, agenesia de coccix
in lumbosacral and perineal
hemangiomas

Tabla VI: Malformaciones vasculares genitales en asociacion con sindromes descritas en los
casos revisados para la revision bibliogrdfica.

Por tanto concluimos, que a pesar de que pueden aparecer de forma aislada, los
Hemangiomas y Malformaciones vasculares de localizacidn perineal, deben alertar al clinico de
la posibilidad de existencia de otras anomalias subyacentes y de la realizacién de un examen
fisico exhaustivo y valoracién de ampliacidn de estudios segun los hallazgos para descartar la
existencia de un sindrome u otras anomalias asociadas. Asi mismo la importancia del correcto
diagndstico del tipo de anomalia vascular es fundamental para poder encuadrar al paciente

dentro de un sindrome o asociacion de forma correcta.
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7. PAPEL DEL UROLOGO PEDIATRICO

El manejo multidisciplinar de las anomalias vasculares esta ampliamente reconocido.

De los 81 articulos revisados para la revisién de casos, hemos revisado en cada uno de ellos el
equipo responsable del manejo del paciente.

Llama la atencidn que sdlo en 8 de ellos se cita expresamente al Urélogo Pedidtrico como
responsable del manejo de una patologia que en todos los casos en el trabajo que nos ocupan
estd localizada anatémicamente en su drea de actuacion.

La falta de reconocimiento de la especialidad como tal puede ser uno de los motivos por los
que el Urdlogo Pediatrico aparece referenciado en pocas ocasiones como responsable del
tratamiento o como parte del equipo. Esto explicaria porque en muchos de los pacientes
revisados, los responsables del manejo de los pacientes son Urdlogos de adultos o en el caso
del tracto genital femenino especialistas en ginecologia, dado que muchos de ellos son
pacientes mayores de edad en el momento del diagnéstico.

El diagndstico de muchas de estas anomalias durante la edad adulta es otro de los problemas
gue provocan que el urélogo pediatrico deje de estar implicado en el diagndstico y manejo de
esta patologia. Dado que las malformaciones vasculares son por definicién una patologia
congénita, debemos hacer un especial hincapié en buscar estas malformaciones en la edad
pedidtrica sobre todo ante cualquier paciente que muestre alteraciones anatdomicas en el drea
genital que puedan encubrir una malformacion subyacente que no se desarrolle plenamente
hasta que no se produzca el crecimiento del paciente o ciertos estimulos. Realizar una
busqueda adecuada y un correcto diagnéstico diferencial es fundamental para implicara al
urdlogo Pediatrico y evitar que estas anomalias pasen desapercibidas hasta la edad adulta.

Al realizar el diagndstico de una anomalia vascular de localizacidn genital, el urélogo pediatrico
puede jugar un papel fundamental para valorar su localizacién, extensién, posible implicacion
funcional, busqueda de otras anomalias asociadas o dreas implicadas y optimizar el
tratamiento asi como participar activamente en las decisiones terapéuticas y la planificacion
quirurgica al encontrarse afectada un drea de manejo habitual por estos profesionales.

En el seguimiento a largo plazo de estos pacientes el urélogo pediatrico debe continuar alerta
para realizar una identificacién y tratamiento precoz de secuelas o implicaciones funcionales a
nivel genital y/o uroldgico.

Para esto consideramos que debemos incluir las anomalias vasculares en los programas
formativos de la especialidad, para fomentar el conocimiento de este campo por parte de
especialista en Urologia Pediatrica, capacitarlo para realizar un adecuado diagndstico
diferencial con otras patologias del drea genital y que tenga capacidad para formar parte del
equipo que tome las decisiones terapéuticas valorando la terapia mas adecuada y el
riesgo/beneficio en funcidn de la anomalia, la localizacion y las modalidades de tratamiento
disponibles.
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CONCLUSIONES

1. El campo de las anomalias vasculares es un campo amplio y complejo. A pesar de los
avances conseguidos en las ultimas décadas es preciso continuar aunando esfuerzos
para profundizar en su fisiopatologia, etiopatogenia y comportamiento, lo cual sentard
las bases para nuevas estrategias terapéuticas.

2. A pesar de los esfuerzos, existe todavia un déficit importante a la hora de unificar
términos y generalizar el empleo de las clasificaciones estandarizadas. Encontramos
incluso en literatura médica la utilizacién frecuente de términos obsoletos que pueden
llevar a errores en el diagndstico y tratamiento. Creemos que en parte se debe a un
desconocimiento por parte de algunos profesionales de este tipo de patologia, por lo
gue creemos que la formacién y la investigacion son pilares fundamentales para el
avance en el conocimiento y para garantizar una dptima atencidn clinica.

3. Las anomalias vasculares de localizacién genital, a pesar de no ser la localizacién mas
frecuente deben ser conocidas y estudiadas por su importante repercusion tanto
funcional como psicolégica.

4. Tanto para la evaluacidn funcional como para la planificacion del tratamiento
consideramos fundamental la implicacion de un profesional con experiencia en el drea
anatdmica correspondiente, por tanto consideramos necesario el conocimiento por
parte del Cirujano y del Urdlogo Pediatrico de este tipo de malformaciones y
reivindicamos su papel en los equipos multidisciplinares para el tratamiento de este
tipo de anomalias cuando el drea genital esté implicada.

5. Es necesario continuar avanzando en el conocimiento de la fisiopatologia y genética de
las anomalias vasculares. Las mutaciones genéticas y la biologia molecular se postulan
como campos prometedores para la aplicacién de nuevas terapias dirigidas que
mejoren la calidad de vida de estos pacientes.

6. Se necesitan revisiones sistemdticas, con seguimiento a largo plazo de grupos

homogéneos de pacientes para estandarizar tratamientos y creacién de guias que
permitan facilitar el manejo de estos pacientes por parte de los profesionales.
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ANEXO I: Indice de Figuras y Tablas

-Figura 1: Divisidn vigente a dia de hoy de las anomalias vasculares en tumores y
malformaciones.

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of
Vascular Anomalies.

-Figura 2: Linfangitis en malformacion linfatica escrotal diagnosticada inicialmente de hidrocele
comunicante.

-Figuras 3-4-5: Imagen de lactante con hemangioma infantil a nivel de labio mayor con
episodio de ulceracién. Evolucién con Propranolol.

- Figuras 6-7: Granuloma piogénico adyacente al polo inferior testicular. Debuto como masa
indolora escrotal.

- Figuras 8-9: Hemangioma en labio mayor tratado con Propranolol. Resolucion de la
ulceracidn y mejoria notable de la lesion.

Fuente: C. Tran, J. Tamburro, A. Rhee, A. Golden. Propranolol for Treatment of Genital Infantile
Hemangioma. J Urol 2016 Mar;195(3):731-7.

-Figura 10: Granuloma piogénico de localizacién vulvar en paciente adulta.

Fuente:F. Abreu-dos-Santos, S. Cdmara, F. Reis, T. Freitas, H. Gaspar, and M. Cordeiro. Vulvar
Lobular Capillary Hemangioma: A Rare Location for a Frequent Entity Case Rep Obstet Gynecol.
2016.

-Figura 11: Hemangioendotelioma pseudomiogénico.

Fuente: Y. Ide, Y. Tsukamoto, T. Ito, T. Watanabe, N. Nakagawa, T. Haneda, M. Nagai, K.
Yamanishi, H. Kiyofumi, S.Hirota. Penile pseudomyogenic hemangioendothelioma /epithelioid
sarcoma-like hemangioendothelioma with a novel pattern of SERPINE1-FOSB fusion detected
by RT-PCR--report of a case. Pathology — Research and Practice 211 (2015) 415-420

-Figuras 12-13: Hemangioma infantil localizado a nivel de clitoris. Paciente de 5 meses. Imagen
clinica y resonancia magnética.

Fuente: P.E. Nichols, J.E. Michaud, M.H. Wang. Infantile hemangioma of the clitoris presenting
as a clitoral mass: A case report. Urology Case Reports 15 (2017) 44e45.

-Figuras 14-15-16: Hemangioma vulvar complicado con sangrado que preciso transfusiones,
ingreso y arteriografia con embolizacién para control.

Fuente: G.L.Bava, P.Dalmonte, M.Oddone, U.Rossi. Life-threatening hemorrhage from a vulvar
hemangioma. Journal of Pediatric Surgery. Volume 37, Issue 4, April 2002, Pages 1-3

-Figura 17: Representacion esquematica de “hemangiomas en fresa” superficial y profundo
segln su profundidad en la piel.

Fuente: John B. Mulliken. Diagnosis and Natural History of Hemangiomas, in: Mulliken &
Young’s Vascular Anomalies Hemangiomas and Malformations. Second Edition. Oxford
University Press 2013
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-Figura 18: Hemangioma infantil escrotal en paciente pediatrico.

Fuente: D. A. Leavitt, D. G. Hottinger, R.C. Reed, and A.R. Shukla. A Case Series of Genital
Vascular Anomalies in Children and Their Management: Lessons Learned. Pediatric Urology.
2012. 80(4)

-Figura 19: Fases del comportamiento natural del Hemangioma.
- Figura 20: Hemangioma antes y después del tratamiento con Propranolol.

Fuente: C. Léauté-Labreéze, E. Dumas de la Roque, T. Hubiche, F. Boralevi, J. Thambo, A. Taieb.
Propranolol for severe hemangiomas of infancy. N Engl J Med 2008 Jun 12; 358 (24): 2649-51

- Figuras 21-22: Presentacion tipica de granuloma piogénico: lesién nodular, pedunculada, de
crecimiento rapido, friable. Granuloma piogénico localizado en el pene.

Fuente: T. Akbulut, F. Kucukdurmaz, E. Sonmezay, A. Simsek and G. Gurbuz. Huge Pyogenic
Granuloma of the Penis. Case reports in Urology. 2015.

-Figura 22: Granuloma piogénico en el glande en paciente pediatrico

Fuente: K.M. Eickhorst, M.J Nurzia, J.G. Barone Pediatric pyogenic granuloma of the glans penis
Urology 2003 Mar;61(3):644

-Figura 23: Histopatologia del angioma en penacho

Fuente: D. Adams, I.J. Frieden, Tufted angioma, kaposiform hemangioendothelioma, and the
Kasabach-Merritt phenomenon. 2020 UpToDate, Inc. and/or its affiliates.

-Figura 24: Histopatologia del KHE:

Fuente: D. Adams, I.J. Frieden, Tufted angioma, kaposiform hemangioendothelioma, and the
Kasabach-Merritt phenomenon. 2020 UpToDate, Inc. and/or its affiliates.

-Figura 25: Paciente con KHE de la extremidad inferior, en este caso con extensién al gluteoy a
la regidn perineal.

Fuente: D. Adams, I.J. Frieden, Tufted angioma, kaposiform hemangioendothelioma, and the
Kasabach-Merritt phenomenon. 2020 UpToDate, Inc. and/or its affiliates.

- Figura 26: Tumores vasculares localmente agresivos, entre los que se incluyen el KHE y el
PMHE

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of
Vascular Anomalies

-Figura 27: Imagen quirurgica de reseccién de malformacion linfatica escrotal en paciente de
11 meses con reseccioén de piel redundante a nivel escrotal.

Fuente: V. Jadhav, G. Shankar. Not an hydrocele! The journal of Pediatrics. 2018;197:31

-Figura 28: Paciente de 8 afios con malformacion linfatica a nivel de labios mayores tratada con
escleroterapia.

Fuente: S.J. Ahnm S.E. Chang, J.H. Choi et al. case of unresectable lymphangioma
circumscriptum of the vulva successfully treated with OK-432 in childhood. J Am Acad
Dermatol. 2006 Nov;55(5 Suppl): S106-7
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-Figura 29: Tipos de linfedema primario.

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of
Vascular Anomalies

-Figura 30: Linfedema escrotal en paciente pedidtrico tratado mediante Debulking.

Fuente: C. C. Schook, A.M. Kulungowski, A. K. Greene, S. J. Fishman. Male genital lymphedema:
clinical features and management in 25 pediatric patients. Journal of Pediatric Surgery 49
(2014) 1647-1651

-Figura 31: Malformacidn venosa uretral.

Fuente: F. Yong, J.L. Jinhuan, W. et al. Urethral cavernous hemangioma: a highly misdiagnosed
disease (a case report of two patients and literature review). BMC Urol 19, 13 (2019).

-Figura 32: Malformacion venosa del glande

Fuente: Steven J. Fishman and Anthony E. Young. Slow-Flow Vascular Malformations. Chapter
14 in Mulliken & Young’s Vascular Anomalies Hemangiomas and Malformations Second Edition
Oxford University Press 2013

-Figura 33: Malformacion venosa del clitoris tratada mediante escleroterapia.

Fuente: P.A. Barral, P. Petit, J.M. Bartoli, A. Agostini, V. Vidal, A. Netter. A rare case of a venous
malformation of the clitoris. European Journal of Obstetrics & Gynecology and Reproductive
Biology 224 (2018) 199-211

-Figura 34: Excisicidon de malformacidn venosa superficial a la fascia de Buck y de piel
redundante.

Fuente: S.J. Fishman. Truncal, Visceral, and Genital Vascular Malformations. Chapter 25 in:
Mulliken & Young’s Vascular Anomalies Hemangiomas and Malformations. Second Edition.
Oxford University Press 2013

-Figura 35: Malformacion venosa endouretral.

Fuente: F. Yong, L. Jun, W. Jinhuan, et al. Urethral cavernous hemangioma: a highly
misdiagnosed disase (case report and literature review). BMC Urology

-Figura 36: Imagen clinica y RM de malformacidn arteriovenosa vulvar a nivel de labio mayor
en paciente de 16 afios.

Fuente: L. Vienet-Legue, B. Hersant, A. Bisdorf, A. Aymard, C. Owen, C. Theodore, B. J. Paniel
Vulvar Arteriovenous Malformation in a 16-Year-0Old Girl. J Pediatr Adolesc Gynecol 31 (2018)
58e61

-Figura 37: Arteriografia para Embolizacidn de la lesidn previa a la intervencidn quirurgica.
Imagen de ulceracién cutdnea tras la embolizacion de la lesion.

Fuente: L. Vienet-Legue, B. Hersant, A. Bisdorf, A. Aymard, C. Owen, C. Theodore, B. J. Paniel
Vulvar Arteriovenous Malformation in a 16-Year-0Old Girl. J Pediatr Adolesc Gynecol 31 (2018)
58e61

-Figura 38: Malformacion arteriovenosa del glande en paciente de 2 afios.
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Fuente: Y Akin, M Sarac, S Yucel. Rare malformation of glans penis: Arteriovenous
malformation. Nigerian Journal of Clinical Practice 2013(16)3

-Figura 39: Malformaciones vasculares combinadas.

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of
Vascular Anomalies

-Figura 40: “Traduccién” de la terminologia antigua de las anomalias vasculares

Fuente: Classification of Vascular Anomalies. John B. Mulliken. John B. Mulliken and Anthony E.
Young. Vascular Birthmarks in Folklore, History, Art, and Literature. Chapter 1: Mulliken &
Young’s Vascular Anomalies Hemangiomas and Malformations. Second Edition. Oxford
University Press 2013

-Figura 41: Nomenclatura de las malformaciones linfaticas segun la ultima clasificacion de la
Sociedad Internacional de Anomalias vasculares. 2018.

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of
Vascular Anomalies

-Figura 42: Malformaciones vaculares combinadas, la gran mayoria de ellas presentan
componente linfatico.

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of
Vascular Anomalies

-Figura 43: Nomenclatura de Malformaciones venosas segtn la ISSVA 2018. Debemos evitar el
uso de términos como “hemangioma cavernoso”.

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of
Vascular Anomalies

- Figura 44-45: Clasificacién de las malformaciones linfaticas segun la ISSVA

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of
Vascular Anomalies

-Figuras 46-47: Tumores Vasculares y Malformaciones Capilares.

Fuente: ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of
Vascular Anomalies

-Figura 48 Linfangitis en malformacién linfatica escrotal diagnosticada inicialmente de
hidrocele comunicante.

-Figura 49-51: Escroto izquierdo con episodio de linfangitis tras reactivacion de la
malformacidn linfatica al someterse a intervencién quirdrgica.

-Figura 51: Malformacion linfatica simulando hernia inguinal. RM: Extensidn a pelvis y
retroperitoneo. Imagen quirurgica: ML adyacente a corddn inguinal.

Fuente: Steven J. Fishman. Truncal, Visceral, and Genital Vascular Malformations. Capitulo 25
en: Mulliken & Young’s Vascular Anomalies Hemangiomas and Malformations. Second Edition.
Oxford University Press 2013

76

Universidad Internacional de Andalucia, 2021



ANOMALIAS VASCULARES DE LOCALIZACION GENITAL EN EL PACIENTE PEDIATRICO

-Figura 52: Fibrosarcoma gigante en paciente pediatrico.

Fuente: I.J .Frieden, M. Rogers and M.C. Garzon. Conditions masquerading as infantile
haemangioma: part 2. Austr Jour of Dermat (2009) 50, 153—170

-Figura 53: Hemangioma lumbrosacro que cruza la linea media.

Fuente: Denise W Metry, MD. Infantile hemangiomas: Evaluation and diagnosis. August 2020.
Uptodate.

-Figura 54: Paciente con MAR con fistula recto-bulbar tratado con Propranolol.

Fuente: I. Samuk, C. Gine, I. Blaauw, A. Morandi, P.Stenstrom, S. Giuliani, G.Lisi, P. Midrio.
Anorectal malformations and perineal hemangiomas: The Arm-Net Consortium experience.
2019. Journal of Pediatric Surgery 54(10):1993-1997.

-Figura 55-56: Ecografia y corte de RMN que muestran masa vesical vascular en un paciente de
3 aflos con KTS.

Fuente: O. Opdenakker, T. Renson, J. Vande Walle. Vesical Hemangioma in a Patient with
Klippel-Trenaunay-Weber Syndrome J Pediatr 2019;208:293

TABLAS:
-Tabla I: Experiencia personal de la autora con anomalias vasculares de localizacién genital.

-Tabla Il: RESULTADOS DE LA BUSQUEDA BIBLIOGRAFICA ANOMALIAS VASCULARES
GENITALES. CARACTERISTICAS DE LAS MISMAS. Tipo de Anomalias. Edad de los pacientes.
Sexo. Localizacion. Tratamiento.

-Tabla lll: Casos de granuloma piogénico de localizacén genital encontrados en nuestra revisién
la literatura

-Tabla IV: Errores detectados en la nomenclatura en la revisidn bibliografica.
- Tabla V: Diagndsticos erréneos previos detectados en la revisidn bibliografica.

- Tabla VI: Malformaciones vasculares genitales en asociacién con sindromes descritas en los
casos revisados para la revision bibliografica.
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Abreviaturas

ISSVA: International Society for the Study of Vascular Anomalies
PDL: Laser de Colorante pulsado

HI: Hemangioma infantil

KMP: Fendmeno de Kassabach-Merrit

NICH: Hemangioma congénito no involutivo

RICH: Hemangioma congénito rdpidamente involutivo
TA: Angioma en penacho

KHE: Hemangioendotelioma Kaposiforme

GLA: Anomalia linfatica generalizada

KLA: Linfangiomatosis Kaposiforme

KMP: Fendmeno de Kasabach-Merrit

PMHE: Hemangioendotelioma pseudomiogénico

MV: Malformacién venosa

MC: Malformacién capilar

MAV: Malformacién arteriovenosa

MAR: Malformacién anorrectal

RMN: Resonancia magnética nuclear

KTS: Sindrome de Klippel-Trenaunay
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