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Resumen
Los tumores vasculares de la mano son lesiones congénitas que deben diferenciarse de los hemangiomas. Tienen componentes arteriales,

venosos, linfaticos o mixtos. Pueden ser también de flujo alto o lento. Son algunas veces incapacitantes y terminan ocasionalmente en ampu-

taciones. Se describe el caso clinico de una nifia con tumor vascular de componente mixto y predominio linfatico, que comprometia la mano

en el lado central y cubital, y que requirié amputacioén parcial de la mano. Se realiz6 una revisién actualizada concerniente a la patologfa.
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Abstract

The vascular tumors of the hand are congenital lesions that should de differentiated from hemangiomas. They have arterial, venous, lymphatic

or mixed components. They can also be of high or slow flow. They are sometimes disabling and they finish occasionally in amputations. We

describe the clinical case of a girl with vascular tumor of mixed component and lymphatic prevalence that involved the central and ulnar
side of the hand, and that required partial amputation of the hand. We carried out an update literature review of the pathology.
Key words: vascular tumors, vascular malformations, hemangioma, hand.

Introduccion

Las malformaciones vasculares de la mano son lesiones
conggénitas resultantes de un defecto en la embriogénesis. Co-
rresponden del 2 al 6% de todos lo tumores de la extremidad
superior siendo la cuarta causa de tumor en esta region (1).
Estas lesiones se presentan en el nacimiento y generalmente
crecen al mismo ritmo del nifio. En contraste con los heman-

giomas, estas lesiones no presentan involucién espontanea.

Las malformaciones vasculares han sido clasificadas de
acuerdo a las caracteristicas de flujo en lesiones de alto flujo,
que estan compuestas principalmente de elementos arte-
riovenosos con o sin fistulas, y lesiones de bajo flujo en las
cuales predominan alteraciones venosas, capilares, linfaticas
o mixtas (1, 2, 3).

La clasificacion de estas lesiones no es facil debido a
que no hay una clara correlacion histolégica y clinica. Estas
malformaciones arteriovenosas congénitas benignas, que en
ocasiones tienen un comportamiento maligno, resultan de un
desarrollo anémalo del sistema vascular del embrién. La dife-
renciacién vascular ocurre entre la cuarta y la décima semana
de vida intrauterina. Las fallas en la division de los sistemas
vasculares arteriales y venosos primitivos pueden resultar en
malformaciones que se hacen evidentes y sintomaticas durante
su desarrollo posterior (1, 2, 4, 5).

El propésito del presente reporte es mostrar un caso de
seudogigantismo de la mano con caracteristicas de una mal-
formacion vascular mixta de predominio linfatico y revisar la
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literatura concerniente a las malformaciones vasculares con-
génitas del miembro superior. Los padres del nifio estuvieron
de acuerdo con la publicacién de este reporte.

Caso clinico

Nifia de 6 afios que consulta por una masa tumoral grande
que ocupa la parte central y cubital de la mano izquierda. Esta
masa se present6 desde el nacimiento con un crecimiento muy
lento. No hay antecedentes familiares de tumores similares.

Al examen fisico se observé una masa gigante que ocupaba
el borde medial y central de la mano respetando aparentemente
el pulgar y el segundo dedo, con comunicaciones vasculares
sinuosas hacia el codo por la parte medial del antebrazo (figura
1). La masa en la mano era sélida con componentes sinuosos
en la parte proximal de la mano. Estos canales sinusoidales
de la mano y el antebrazo se desocupaban a la presion. No se

escucharon soplos en la masa.

Figura 1. Se observa masa ocupando todo el borde cubital de la mano
y del antebrazo.

Se realiz6 cirugfa con reseccion de la masa que implicé la
amputacion del cuarto y quinto dedo, ademas de la reseccién
del tumor que infiltraba el tercer dedo y parte del dorso de la
mano. El tumor era sélido, de aspecto fibrograso, con zonas
cavernosas llenas de un liquido ligeramente claro. En algunos
sitios se evidenciaron cavernas sanguineas. El nervio cubital,
que estaba involucrado dentro del tumor, fue resecado en la
mano y era de aspecto normal en la mufieca.

La evolucién posoperatoria fue normal con buena cica-
trizacion de los tejidos, sin infecciéon ni dolor neuropatico
(figura 2).

Figura 2. Vista de la mano a la tercera semana de la reseccion del tumor
incluyendo el tercer y cuarto dedo.

La patologia mostr6 una lesion constituida por estructu-
ras linfaticas de tamafio variable con algunas areas de vasos
sanguineos dilatados, separados por tejido fibroso y adiposo.
Los cortes 6seos fueron de aspecto normal. El diagnéstico
anatomopatolégico fue malformacién vascular de predominio
linfatico.

A los 6 meses, se observd un remanente de tumor en la
palma de la mano y en el tercer dedo, paralo cual se encuentra
en observacion.

Discusion

Virchow introdujo por primera vez, en 1863, la evalua-
ci6n microscopica de las lesiones vasculares, pero solo una
clasificacién basada en las caracteristicas embriologicas de
la vascularidad ayudé a diferenciar los hemangiomas de las

malformaciones arteriovenosas (1).

En 1982, Mulliken y Glowachi clasificaron las anormalida-
des vasculares de la mano en dos categorfas mayores: heman-
giomas y malformaciones (3, 6, 7). Los hemangiomas no son
vistos en el nacimiento y usualmente aparecen dentro de las
primeras cuatro semanas de vida. Luego entran en una fase
de crecimiento rapido seguida de una fase lenta de involucion.
Histol6gicamente, los hemangiomas tienen un endotelio abul-
tado con hiperplasia y con una membrana basal multilaminada
(5, 8,9, 10). Tienden a involucionar en el 50% de los casos a
la edad de 5 afios y en el 70% de los mismos a los 7 afios (11).
En contraste, las malformaciones vasculares estan presentes
al nacimiento, no involucionan y pueden expandirse como

resultado de un trauma o modulacion hormonal.
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Las malformaciones vasculares se clasifican en dos gran-
des categorfas: flujo lento (de capilares, linfaticos, venosos o
mixtos) y flujo alto (arterial). Aproximadamente el 90% de
las malformaciones vasculares en la extremidad superior son

de flujo lento.

Cuando nos enfrentamos a una anormalidad vascular, lo
primero que hay que hacer es determinar si se trata de una
malformacion arteriovenosa o un hemangioma. La historia
de presentacion y el examen fisico son usualmente suficien-
tes para realizar un diagnostico adecuado. Los hemangiomas
son facilmente distinguidos por su crecimiento bifasico. La
primera fase de crecimiento es muy rapida y corresponde a
la proliferacion de las células endoteliales y de las membranas
basales multilaminadas. Esta fase rapida dura de 10 a 12 meses
y, en ese intervalo, el tumor puede pasar de una lesion roja
purpurea a una masa grande, roja brillante o azul brillante. Su
crecimiento incluso puede superar al del esqueleto durante el
primer afio, induciendo asi a la sospecha de malignidad. En la
segunda fase, la masa parece crecer a un ritmo proporcional al
del nifio, con disminucién del color y eventualmente presenta
involucién espontanea (5). Se complementa el diagndstico

mediante ecografia.

Las lesiones que no involucionan son en general malfor-
maciones arteriovenosas que pueden ser de flujo lento o alto.
Fluctian de tamafo con el crecimiento y pueden ocasionar
dolor y aumento de temperatura atribuible probablemente a
trombosis y calcificacion, sobre todo las de flujo alto (1).

Las lesiones de flujo lento usualmente se presentan como
una masa compresible y dolorosa que puede ser difusa o
localizada. Recordemos que pueden ser de capilares, linfa-
ticas, venosas o combinadas. Llas malformaciones capilares
presentan una coloracién cutdnea roja, a veces llamada de
vino oporto, la cual representa los vasos de calibre pequeno
dentro de la dermis de la piel. Las lesiones venosas no tienen
ningun tamafio caracteristico y pueden comprometer todas
las capas de tejido blando y 6seo; son generalmente blandas
y difusas y se descomprimen rapidamente con la elevacion
de la extremidad. Las lesiones linfiticas varian en tamafo,
se presentan con una consistencia mas cauchosa y pueden
contener erupciones vesiculares claras en una piel oscura y
muy edematizada. Estas lesiones no se descomprimen con la
clevacion de la extremidad. Las lesiones mixtas estan asociadas
muchas veces con hipertrofia de la extremidad, y en algunas

ocasiones son dificiles de clasificar (1, 2, 8). La biopsia es ra-

ramente necesatia y s6lo estd indicada en el caso de sospecha
de malignidad, como ocurre en menos del 2% de los casos,
en los cuales se necesita hacer diagnéstico diferencial con
hemangioendotelioma, hemangiopericitoma o hemangioen-
dotelioma de célula gigante (2).

Los métodos actuales de evaluacion de estas lesiones inclu-
yen radiografia simple, doppler arteriovenoso, gamagrafia con
eritrocitos marcados con Tecnecio-99, tomograffa, resonancia

nuclear magnética y angiografia con contraste.

La angiografia con contraste, método invasivo, es indis-
pensable para establecer la extension y complejidad de las
malformaciones vasculares; ademds, puede determinar la
operabilidad de la lesion, evaluar el éxito de la cirugfa y hacer
seguimiento. Teniendo en consideraciéon que esta técnica no
esta exenta de complicaciones y limitaciones por ser un mé-
todo invasivo, la angiorresonancia magnética ha mejorado la
resolucién y aplicabilidad de esta tecnologia en la evaluacion
de las lesiones vasculares. Entre sus ventajas se encuentra que
no es un método invasivo, no requiere medio de contraste,
determina las caracteristicas del flujo y ademas visualiza la
extension de la malformacion y su relacion con los tejidos
que la rodean (12).

La gran mayorfa de estas lesiones tienen un manejo
expectante; la cirugfa esta indicada para aliviar el dolor
cuando las medidas no quirargicas como la elevacién de la
extremidad, la compresién o los medicamentos contra el
dolor son inutiles, y para mejorar la apariencia estética del

area comprometida.

La recurrencia después de la reseccion es poco frecuente
en lesiones localizadas pero, cuando la lesiéon es difusa y ex-
tensa, la reseccién a menudo no es completa y la recidiva es
alta. En algunos casos se requieren varios procedimientos y,

en otros, la amputacién termina siendo la mejor opcion (1,

2,4,8).

Este reporte corresponde a una malformacion vascular
congénita mixta de predominio linfatico en donde fue nece-
saria la amputacion del cuarto y quinto dedo, combinada con

reseccién del tumor en el resto de los tejidos de la mano.
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