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Las malformaciones vasculares constituyen un grupo heterogéneo de enfermedades poco frecuentes que afectan al 0,5 % de la poblacion. Forman parte
de un grupo nosolégico denominado anomalias vasculares y segun la clasificacion de Mulliken y Glowaccki se dividen en tumores vasculares o
hemangiomas que presentan una rapida proliferacion vascular en la infancia e involucionan con posterioridad y malformaciones vasculares resultantes
de una angiogénesis inadecuada en el periodo embrionario. Las malformaciones vasculares nunca involucionan y crecen por dilatacion o reclutamiento
de vasos y no por proliferacion vascular. Son producto de una disembriogénesis y presentan un recambio endotelial normal. Las malformaciones venosas
puras son anomalias de bajo flujo presentes al nacimiento y manifiestan un crecimiento progresivo.

En las malfomaciones vasculares mixtas se da una alteracidon de dos tipos de vasos. Son relativamente comunes. En particular las venulares se asocian a
malformaciones profundas como las arterio-venosas, venosas, linfaticas o combinadas. Las malformaciones linfaticas son secundarias a la falta de
conexion de los sacos linfaticos embrionarios con los vasos de drenaje. Las malformaciones linfaticas localizadas son las mas frecuentes, son congénitas
y suelen clasificarse en macroquisticas o profundas y microquisticas o superficiales segun su morfologia y ubicacidn. Suelen ser asintomaticas y
aumentan gradualmente de tamano con el tiempo y las malformaciones venosas pueden estar localizadas o afectar a areas extensas del cuerpo vy,
generalmente, se presentan como masas espongiformes blandas y compresibles que aumentan de tamano con maniobras de compresion. Cuando
aparecen en las extremidades pueden afectar a la piel, tejido subcutaneo, hueso y articulaciones.

Varon de 30 anos, que presenta una lesion en 52 dedo de pie derecho, con afectacidn cutanea del pulpejo y todo el borde externo. Macroscopicamente,
se trataba de una lesion excrecente, violacea y queratosica, de 1 cm. Se realizo una radiografia donde se observa un aumento de partes blandas con

calcificaciones, posible hemangioma congénito.
En la RMN se vio una lesion polilobulada en el tejido celular subcutaneo de la region externa, dorsal y plantar del 52 dedo, que erosiona la cortical, de

senal muy hiperintensa, con algun septo fibroso en su interior hipointenso, con realce difuso y progresivo compatible con malformacién vascular de bajo
flujo.

Se realizd extirpacion de la lesion mediante amputacion de la falange distal y a nivel histoldgico se observé una lesion vascular formada por dos tipos de
vasos: a nivel superficial, unos vasos dilatados con endotelio plano y pared muscular fina, D2-40 positivos y WT1 negativos, que eran vasos linfaticos y
otros a nivel mas profundo, de tipo venoso, con una pared muscular mas gruesa, bien organizada, D2-40 y WT1 negativos, por lo que se trata de dos

tipos de vasos malformados.

Algunas malformaciones combinadas tipo Sindrome de Klippel-Trenaunay suelen presentar hipertrofia de la extremidad afecta, mientras que algunas
malformaciones venosas extensas pueden asociarse a atrofia de la extremidad. No es infrecuente que en estos ultimos casos también exista una osteoporosis
limitada a la extremidad de la malformacion. Otras malformaciones, sobre todo linfaticas, pueden producir un fenomeno denominado Gorham-Stoum o
enfermedad 6sea fantasma, consistente en la desaparicion-reabsorcion del hueso adyacente.

En las malformaciones vasculares, sobre todo de tipo venoso o linfatico, la participacion cutanea aunque sea minima, puede esconder una importante
afectacion profunda como la erosion de la cortical del hueso de nuestro paciente.
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