
Complicaciones severas en el tratamiento de las anomalías vasculares 169VOL. 16, Nº 4, 2003

A R T I C U L O O R I G I N A L

SEVERE COMPLICATIONS IN THE TREATMENT
OF VASCULAR ANOMALIES

ABSTRACT: Background. Success in the treatment of vascular ano-
malies during infancy depends on an accurate early diagnosis and a co-
rrect therapeutic management. Current available resources can be di-
vided into pharmacologic, endovascular, surgical, and laser. Results are
variable, and complications should always be kept in mind.
Methods. We reviewed all patients with vascular anomalies who suf-
fered from major complications directly due to the treatment during the
past five years.
Results:
1. A patient with an upper lip hemangioma following treatment with

interferon after no response to steroids. A long-term severe neutro-
poenia forced to an early surgical excision of the lesion.

2. A patient suffering from an orbitary hemangioma with severe exof-
talmus was treated with interferon because of a steroid-resistance. A
spastic diplegia due to interferon reverted after treatment was dis-
continued.

3. In a patient with a Blue-Rubber Bleb Nevus syndrome, extended per-
cutaneous sclerosis was performed. She developed skin necrosis of
the left leg and a permanent sciatic nerve paralysis.

4. In a patient with an arteriovenous malformation on the right leg and
gluteous, a femoral artery endoprosthesis was placed because of a
massive bleeding. She underwent a total excision of the malforma-
tion and developed a recurrent ischemia related to a femoral th-
rombosis. Finally a foot amputation was needed.

5. A patient with a Kaposi-like hemangio-endothelioma who was fo-
llowing a high_dose prolonged steroid therapy died because of a me-
ningoencephalitis related to a severe immunosuppression.

Conclusions. Treatment of vascular anomalies during childhood need
an early accurate diagnosis. If a right therapeutic sequence is not per-
formed, useful drugs can turn into inefficient or dangerous. Most tre-
atment complications in these patients can be avoided.

KEY WORDS: Vascular anomalies; Children; Diagnosis; Treatment;
Complications.

INTRODUCCIÓN

El avance en el diagnóstico de las malformaciones vas-
culares congénitas ha conseguido una mejor selección de las
diferentes posibilidades terapéuticas de cara a mejorar el re-
sultado final funcional y estético.
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RESUMEN: Introducción. El éxito del tratamiento de las anomalías vas-
culares en la infancia depende de un diagnóstico inicial correcto y una
secuencia acertada en el empleo de los agentes terapéuticos. Los re-
cursos disponibles en la actualidad se dividen en: farmacológico, en-
dovascular, quirúrgico y láser. Sus resultados son variables y no es-
tán exentos de complicaciones.
Material y métodos. Revisamos el historial de los pacientes con com-
plicaciones severas secundarias al tratamiento durante los últimos 5
años.
Resultados. Encontramos 5 pacientes con diversas modalidades tera-
péuticas empleadas en la corrección de anomalías vasculares.
1. Paciente con hemangioma en labio superior sin respuesta a trata-

miento con corticoides y en tratamiento con interferón, que desa-
rrolló neutropenia severa de larga duración, obligando a la extirpa-
ción quirúrgica precoz de la lesión.

2. Paciente con hemangioma orbitario que presenta exoftalmos seve-
ro y tratamiento con interferón por resistencia a corticoides, que de-
sarrolló diplegia espástica revertida al interrumpir el tratamiento.

3. Paciente con síndrome Blue Rubber Bleb Nevus a la que se realizó
esclerosis percutánea y sufrió necrosis de gran parte del muslo iz-
quierdo, con parálisis ciática irreversible.

4. Paciente con malformación arteriovenosa de muslo y glúteo dere-
chos con endoprótesis femoral colocada en otro centro por sangra-
do masivo y posterior extirpación de toda la malformación, pre-
sentando isquemia recidivante por trombosis de la endoprótesis fe-
moral y amputación del pie.

5. Paciente con hemangioendotelioma kaposiforme y corticoterapia
prolongada a altas dosis en otro centro hospitalario, que falleció por
meningoencefalitis en el contexto de inmunosupresión severa.

Conclusiones. El tratamiento de las anomalías vasculares en la infan-
cia precisa un diagnóstico inicial de certeza. De no establecerse co-
rrectamente la secuencia terapéutica, los fármacos útiles pueden vol-
verse ineficaces o peligrosos. La mayoría de las complicaciones en el
tratamiento de estos pacientes son evitables.

PALABRAS CLAVE: Malformaciones vasculares; Angiomas; Diagnóstico;
Tratamiento; Complicaciones.
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Las anomalías vasculares son poco usuales pero de ma-
nejo difícil. Porque no existe una clasificación estandarizada
y sistemática, por su difusa localización y por la dificultad
técnica de la resección completa.

En el intento de clasificar estas lesiones se ha tomado co-
mo base la embriología(1), el carácter del componente endo-
telial(2, 3), o simplemente la apariencia y comportamiento clí-
nico-patológico(4).

El éxito del tratamiento depende de un diagnóstico ini-
cial correcto y una secuencia acertada en el empleo de los
agentes terapéuticos disponibles farmacológicos, endovas-
culares, quirúrgicos o láser(5).

Durante demasiados años hemos denominado angiomas
a todas las anomalías vasculares y las hemos tratado con mé-
todos similares de forma indiscriminada hasta que se han se-
parado los hemangiomas(6), el angioblastoma, el angioma con-
génito, el angioma no involutivo o el hemangioendotelioma
kaposiforme de malformaciones vasculares de alto flujo, ve-
nosas, linfática y capilares(7).

El armamentario terapéutico se ha ido seleccionando pa-
ra cada tipo de trastorno y como hemos dicho los resultados
son ahora más efectivos(8). No obstante, los métodos de tra-
tamiento pueden causar complicaciones severas(9), y además
algunas de estas enfermedades son incurables, por lo que
el adulto está condenado a vivir con ellas el resto de su vi-
da. A veces, en su intento de tratar de forma agresiva tu-
mores o malformaciones vasculares damos lugar a compli-
caciones que en muchos casos son evitables en un afán de
curación(9).

El presente trabajo muestra algunos ejemplos de estas
complicaciones.

MATERIAL Y MÉTODOS

Presentamos un estudio retrospectivo de las complica-
ciones en 5 niñas tratadas en el Departamento de Cirugía
Pediátrica del Hospital Infantil «La Paz» durante los últimos
5 años por diversos tumores y malformaciones vasculares.

Caso 1. Paciente de 1.500 g con hemangioma congénito
de crecimiento rápido durante las primeras semanas de vida
en quien se intentó frenar el crecimiento de la tumoración que
afectaba al labio y a la narina derecha con corticoides. És-
tos fueron ineficaces, por lo que se inició tratamiento con in-
terferón a dosis de 3 x 106 de UI por metro cuadrado de su-
perficie corporal.

A las pocas semanas de vida desarrolló una neutropenia
progresiva e incontrolada de hasta 700 neutrófilos. Por su
riesgo en un prematuro se suspende el tratamiento, y una vez
que se recuperan las cifras de glóbulos blancos, leucocitos
y neutrófilos se procede a la resección quirúrgica de la lesión
con resultado estético y funcional satisfactorio (Figs. 1 y 2).

Caso 2. Paciente de 8 meses de edad con exoftalmos se-
vero debido a tumoración retro-ocular de crecimiento pro-
gresivo durante las primeras semanas de vida. La RMN y
la Eco Doppler muestran que se trata de un hemangioma. Se
procede a tratamiento con interferón durante 9 meses al cual
el paciente no responde. Presenta al final del mismo un cua-
dro de espacticidad y dificultad de movimiento con signo de
Babinski positivo en ambas extremidades inferiores directa-
mente relacionado con el tratamiento con interferón(10-12) (Figs.
3 y 4).

Figura 1. Paciente prematura con hemangioma congénito en labio su-
perior, de crecimiento rápido en las primeras semanas de vida y que no
respondió al tratamiento con corticoides, por lo que se instauró inter-
ferón a dosis habitual.

Figura 2. La misma paciente de la figura anterior tras la extirpación
quirúrgica del defecto estético residual.
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Caso 3. Paciente con malformación venosa gigante que
afecta a la extremidad inferior, región inguinal y pelvis, que
desarrolla episodios de hemorragia digestiva por Síndrome
de Bean o Blue Rubber Bleb Nevus(13, 14). Ante la aparición
de coagulopatía de consumo muy severa se decide el trata-
miento agresivo de la lesión, realizando embolización con
Ethibloc® que debe ser prolongada y con dosis elevadas del
agente esclerosante para conseguir resecar o detener el flujo
a través de la malformación. En los días siguientes a la es-
clerosis desarrolla un cuadro de necrosis tanto cutánea como
muscular de la parte superior del muslo con afectación del
nervio ciático, procediendo a la extirpación completa de la
malformación y cobertura cutánea con autoinjertos lamina-

res. El postoperatorio se desarrolla favorablemente, con se-
cuelas de parálisis ciática que precisa tratamiento quirúrgico
paliativo. Aun así, la aparición generalizada de malforma-
ciones venosas prosigue y el cuadro subyacente de hipofi-
brinogenemia precisa tratamiento complementario con fibri-
nógeno, octreótido y concentrado de hematíes (Figs. 5 y 6).

Caso 4. Paciente con malformación arteriovenosa de al-
to flujo diagnosticada previamente como angioma, que súbi-
tamente nuestra zona de ulceración a nivel de la rodilla de ta-
maño cada vez más grande y en algunas ocasiones con san-
grado masivo que obliga a ingreso hospitalario en repetidas
ocasiones y a embolizaciones sin éxito. La paciente tiene una
evolución tórpida que precisa un catéter intratecal con admi-
nistración de morfina debido al dolor exacerbado permane-
ciendo ingresada durante 8 meses en su hospital de referen-
cia. Es enviada para valorar la extirpación de la lesión. A su
ingreso se aprecia que las características en la RMN y en es-
tudio angiográfico corresponden al de una malformación ar-

Figura 3. Paciente con exoftalmos severo provocado por hemangioma
retroorbitario de crecimiento progresivo en las primera semanas de vi-
da. Se inició tratamiento con interferón después de no presentar res-
puesta a los corticoides orales.

Figura 4. Resultado final tras suspender la pauta de tratamiento con
interferón.

Figura 5. Paciente afecta de síndrome Blue Rubber Bleb Nevus con
malformación venosa gigante localizada en región inguinal, pélvica y
extremidad inferior izquierda, asociada a hemorragia digestiva. Ante
su importante coagulopatía de consumo se inició embolización de la
lesión a dosis elevadas para tratar de conseguir detener el flujo a tra-
vés de la malformación.

Figura 6. Aspecto definitivo de la misma paciente tras necrosis cutá-
nea extensa y extirpación de la malformación.
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teriovenosa en estadio III de Schöbinger, por lo que se deci-
de su tratamiento quirúrgico.

En una de las arteriografías previas realizadas en su hos-
pital de origen para intentar controlar uno de los sangrados
se coloca una prótesis endofemoral por vía endovascular. La
paciente es intervenida quirúrgicamente y se extirpa radical-
mente la lesión, procediéndose a autoinjerto laminar de los
defectos cutáneos, que incluyen la extirpación parcial del cua-
dríceps afectado por la malformación. Una vez que se ha con-
seguido la extirpación radical la paciente experimenta un pos-
toperatorio óptimo con reepitelización de todas las lesiones
y buena cicatrización a corto plazo.

En las semanas posteriores desarrolla un cuadro de isque-
mia aguda recidivante de la extremidad como consecuencia de
la trombosis en el stent endofemoral que se había colocado pre-
viamente. A consecuencia de la trombosis y la isquemia agu-
da recidivante se procede a la amputación de la extremidad,
desde el tercio proximal de la pierna (Figs. 7 y 8).

Caso 5. Paciente diagnosticado de angioma y al que se le
somete a tratamiento con corticoides durante 16 meses sin
respuesta. Dicho angioma posteriormente se diagnosticó his-
tológicamente como hemangioendotelioma kaposiforme. El
paciente desarrolla una meningoencefalitis grave ingresando
en la Unidad de Cuidados Intensivosy fallece a los pocos dí-
as de su ingreso, estando relacionada la defunción directa-
mente con la aparición de meningoencefalitis y la inmuno-
supresión provocada por el tratamiento con corticoides a do-
sis altas durante larga duración(15).

DISCUSIÓN

Como hemos visto en los casos precedentes el tratamiento
de las malformaciones vasculares congénitas debe ser en al-
gunas ocasiones radical, en otras agresivo y en otras mera-
mente paliativo. Debemos ser conscientes en todo momen-
to de cuales son las alternativas terapéuticas en cada uno de

los trastornos obteniendo el máximo rendimiento y teniendo
en cuenta el riesgo de los efectos secundarios del tratamien-
to a seguir(8, 16).

Con respecto a los angiomas que crecen progresivamen-
te debe valorarse primero si el tumor es verdaderamente un
angioma. Si es un angioma en fase proliferativa, habrá que
valorar la localización, y si el crecimiento es rápido tendre-
mos que considerar como primera opción terapéutica los cor-
ticoides sistémicos o intralesionales(17). Éstos son mucho más
útiles en los primeros 6 meses de vida mientras dura la fase
de proliferación del hemangioma. Si no hay respuesta a los
corticoides en 15 días, éstos deben ser suspendidos inmedia-
tamente y valorar el tratamiento con interferón en función de
la gravedad de los síntomas, o la extirpación si es posible.

Cuando se decide el tratamiento con interferón se debe
tener en consideración la situación del paciente desde el pun-
to de vista clínico, y en segundo lugar, que la dosis de inter-
ferón es acumulativa.

Figura 7. Paciente con malformación arteriovenosa de alto flujo con
ulceración a nivel de la rodilla y sangrado masivo. Fue tratada sin éxi-
to en su hospital de origen mediante embolizaciones y la colocación de
una prótesis endofemoral bajo control radiológico.

Figura 8. Semanas después desarrolló una isquemia aguda de la ex-
tremidad como consecuencia de la trombosis por el stent endofemoral,
cuadro que requirió la amputación de la extremidad.
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Al igual que con los corticoides, una vez que se implan-
ta el tratamiento con interferón hay que valorar la respues-
ta, y si ésta no se produce no tiene sentido continuar el tra-
tamiento.

En la actualidad el tratamiento con interferón, ya sea al-
fa 2α o alfa 2β(18, 19) se considera de elección, después del fa-
llo con la terapia con corticoides en pacientes con síntomas
muy graves o con pronóstico malo en cuanto a la evolución
de las lesiones. No debe ser, en ningún caso, el tratamiento
de primera elección en los hemangiomas convencionales.

Desde hace muchos años se conoce el tratamiento con in-
terferón como agente antiangiogénico en otros trastornos, y
de hecho se utiliza en trastornos no vasculares desde hace
al menos 20 a 25 años; en el año 1988(10) fue descrita por pri-
mera vez la aparición de secuelas neurológicas después de la
terapia con interferón en el tratamiento de los papilomas la-
ríngeos juveniles. El tratamiento con interferón de las ano-
malías vasculares se inició en el Children's Hospital de Boston
hacia el año 1992, después de los estudios realizados por el
cirujano pediátrico J. Folkman(20, 21) en el laboratorio de ano-
malías vasculares de la Universidad de Harvard, en un niño
originario de la ciudad de Denver con un angioma pulmonar
que provocaba riesgo vital.

En la actualidad hay numerosos casos publicados de di-
plegia espástica como consecuencia del tratamiento con in-
terferón y parece que este efecto de depósito del interferón
se aprecia sobre una área de la corteza cerebral de escasa vas-
cularización y que sufre del efecto antiangiogénico(22), pro-
duciéndose un déficit vascular que da origen a la diplegia es-
pástica en miembros inferiores, además de trastornos de la
mielinización.

Por tanto, todo paciente en tratamiento con interferón de-
be seguir vigilancia neurológica minuciosa durante al menos
una vez al mes o una vez cada tres meses en función de la do-
sis empleada. Los pacientes con más riesgo son aquellos que
usan más de 6 meses el tratamiento con interferón. Si no hay
respuesta a corticoides ni a interferón queda como alternati-
va la resección quirúrgica de la lesión.

Finalmente siempre es posible no instaurar tratamiento
alguno y esperar la involución espontánea del hemangioma,
aunque en algunas localizaciones y con algunos tamaños, es-
to puede representar un serio problema psicológico y una di-
ficultad para la escolarización.

En cuanto al tratamiento de las malformaciones venosas
el avance en las técnicas endovasculares y de embolización
percutánea está consiguiendo reducir el número de interven-
ciones quirúrgicas.

En estos pacientes también es imprescindible que la mal-
formación esté perfectamente diagnosticada como de bajo
flujo. El radiólogo vascular se encargará de intentar ocluir
aferentes arteriales y reducir los venosos para que la escle-
rosis sea más efectiva. En algunos casos y dada la aparición
de síntomas de coagulopatía, el tratamiento debe ser más agre-
sivo y es aquí donde aparece la posibilidad de secuelas. El

Ethibloc® es un agente esclerosante seguro y con menos com-
plicaciones que la esclerosis con alcohol. Pese a ello en
EE.UU. no está aprobado su uso, pero en Europa y concre-
tamente en algunos centros con amplia experiencia en el tra-
tamiento endovascular de anomalías vasculares como en el
Hospital Lariboisiere de París, ha sido de uso electivo des-
de hace años, con mínimo índice de complicaciones. En el
caso de nuestra serie, a pesar de que tuvimos una complica-
ción, el resultado a largo plazo fue completamente satisfac-
torio. En cuanto al tratamiento de las anomalías vasculares
de alto flujo nos encontramos, una vez más, ante un proble-
ma diagnóstico fundamental. Aproximadamente entre el 80
y 90% de ellas han sido diagnosticadas y tratadas previamente
como angiomas o malformaciones capilares. Sólo la evolu-
ción progresiva con aparición de pequeñas tumoraciones vas-
culares superficiales y el dolor y sangrado en la ulceración
local nos hacen comprender que no se trata de una lesión ca-
pilar y nos indica que estamos ante una anomalía vascular de
alto flujo.

En estos casos la única solución posible es la resección
radical de la lesión, en la cual deben evitarse a toda costa la
ligadura de vasos, la sutura o la embolización aisladas, pues-
to que por la propia naturaleza de la lesión se abrirán nuevas
vías, se producirán zonas de secuestro y no se conseguirá re-
sultado paliativo ninguno. Antes de tomar medidas tan agre-
sivas como la colocación de un catéter endovascular o una
endoprótesis femoral debe estarse absolutamente convenci-
do de que la resección de la lesión es imposible por el alto
riesgo de que estas técnicas produzcan más daño que la pro-
pia malformación, como ha sucedido en nuestro caso.

Un problema similar ocurre en los pacientes con heman-
gioendotelioma kaposiforme. El diagnóstico no es fácil en las
primeras edades de la vida. Una adecuada exploración física
nos va a ayudar a identificar estas lesiones como este tipo de
tumor que obviamente es mucho más agresivo que el an-
gioma convencional. En cualquier caso la biopsia nos dará el
resultado definitivo y sólo entonces estará indicado estable-
cer la terapia adecuada.

En principio, el tratamiento con corticoides tiene posi-
bilidades de ser efectivo pero como hemos dicho en el tra-
tamiento de los angiomas sólo en el caso de que resulte efi-
caz puede mantenerse largo tiempo. Si después de 1 o 2, co-
mo máximo 3 semanas no hay una respuesta clara al trata-
miento con los corticoides debe suprimirse éste y comenzar
la terapia con vincristina(23).

El tratamiento con corticoides es potencialmente inmu-
nosupresor y hay varias publicaciones de aparición de en-
cefalitis por distintos gérmenes después de tratamientos a
largo plazo con corticoides a altas dosis. Una vez más hay
que llamar la atención sobre el uso indiscriminado de dro-
gas a las que estamos muy acostumbrados a utilizar como
es el caso de los esteroides que eventualmente pueden pro-
ducir secuelas tan catastróficas como el fallecimiento del
paciente.
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En resumen, es imprescindible un diagnóstico correcto
de la anomalía vascular antes de seleccionar la pauta tera-
péutica a la que se va a beneficiar. Si tenemos el diagnósti-
co exacto de la lesión y conocemos cuales son sus posibili-
dades terapéuticas podremos actuar contra ella con más agre-
sividad, y con mayor convencimiento. Habrá que controlar
en todo momento los efectos secundarios, pero debemos es-
tar seguros de que si aparece un efecto secundario, lo hace en
el contexto de un tratamiento que está indicado, lo que des-
graciadamente no ocurre siempre. Por lo tanto, antes de ins-
taurar cualquier terapia, aunque no parezca agresiva, como
la administración de corticoides o la aplicación de láser hay
que estar convencidos de que éste es el tratamiento especí-
fico para esta anomalía vascular concreta. Con este conven-
cimiento podremos valorar más fácilmente la evolución de la
misma, la respuesta al tratamiento y las posibilidades de com-
plicaciones severas.
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