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MALFORMACIÓN VENOLINFÁTICA CON EROSIÓN ÓSEA
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INTRODUCCIÓN

Las malformaciones vasculares constituyen un grupo heterogéneo de enfermedades poco frecuentes que afectan al 0,5 % de la población. Forman parte 
de un grupo nosológico denominado anomalías vasculares y según la clasificación de Mulliken y Glowaccki  se dividen en tumores vasculares o 
hemangiomas que presentan una rápida proliferación vascular en la infancia e involucionan con posterioridad  y malformaciones vasculares resultantes 
de una angiogénesis inadecuada en el período embrionario. Las malformaciones vasculares nunca involucionan y crecen por dilatación o reclutamiento 
de vasos y no por proliferación vascular. Son producto de una disembriogénesis y presentan un recambio endotelial normal. Las malformaciones venosas 
puras son anomalías de bajo flujo presentes al nacimiento y manifiestan un crecimiento progresivo. 

En las malfomaciones vasculares mixtas se da una alteración de dos tipos de vasos. Son relativamente comunes. En particular las venulares se asocian a 
malformaciones profundas como las arterio-venosas, venosas, linfáticas o combinadas. Las malformaciones linfáticas son secundarias a la falta de 
conexión de los sacos linfáticos embrionarios con los vasos de drenaje.  Las malformaciones linfáticas localizadas son las más frecuentes, son congénitas 
y suelen clasificarse en macroquísticas o profundas y microquísticas o superficiales según su morfología y ubicación. Suelen ser asintomáticas y 
aumentan gradualmente de tamaño con el tiempo y las malformaciones venosas pueden estar localizadas o afectar a áreas extensas del cuerpo y, 
generalmente, se presentan como masas espongiformes blandas y compresibles que aumentan de tamaño con maniobras de compresión. Cuando 
aparecen en las extremidades pueden afectar a la piel, tejido subcutáneo, hueso y articulaciones.

CASO CLÍNICO- PATOLÓGICO
Varón de 30 años, que presenta una lesión en 5º dedo de pie derecho, con afectación cutánea del pulpejo y todo el borde externo. Macroscópicamente, 
se trataba de una lesión excrecente, violácea y queratósica, de 1 cm. Se realizó una radiografía donde se observa un aumento de partes blandas con 
calcificaciones, posible hemangioma congénito.
En la RMN se vió una lesión polilobulada en el tejido celular subcutáneo de la región externa, dorsal y plantar del 5º dedo, que erosiona la cortical, de 
señal muy hiperintensa, con algún septo fibroso en su interior hipointenso, con realce difuso y progresivo compatible con malformación vascular de bajo 
flujo.

Se realizó extirpación de la lesión mediante amputación de la falange distal y a nivel histológico se observó una lesión 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 linfáticos y 
otros a nivel más profundo, de tipo venoso,  con una pared muscular más gruesa, bien organizada, D2-40 y WT1  negativos, por lo que se trata de dos 
tipos de vasos malformados.

CONCLUSIONES

Algunas malformaciones combinadas tipo Síndrome 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 últimos casos también exista una osteoporosis
limitada a la extremidad de la malformación. Otras malformaciones, sobre todo linfáticas, pueden producir un fenómeno denominado Gorham-Stoum o
enfermedad ósea fantasma, consistente en la desaparición-reabsorción del hueso adyacente.
En las malformaciones vasculares, sobre todo de tipo venoso o linfático, la participación cutánea aunque sea mínima, puede esconder una importante
afectación profunda como la erosión de la cortical del hueso de nuestro paciente.
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