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PALABRAS CLAVE Resumen

Malformacion vascular Introduccion: La malformacion vascular venosa de bajo flujo se desarrolla generalmente du-
de bajo flujo, venosa, rante la primera infancia y puede ser una causa poco frecuente de derrame recurrente de la
rodilla, nifios rodilla. La clinica, las pruebas de laboratorio y las radiografias suelen ser inespecificas. Obje-

tivo: Describir una patologia infrecuente en pediatria, para enfatizar en la correcta clasifica-
cion y sospecha. Caso Clinico: Paciente de 2 afos con historia de episodios de derrame articu-
lar de la rodilla derecha que requirié multiples hospitalizaciones y tratamientos antibioticos.
Examenes de laboratorio normales. La radiografia simple de la rodilla no mostré cambios
0seos. La resonancia magnética reporté malformacion vascular de bajo flujo. Se realizé resec-
cion quirdrgica que evidencio lesion vascular entre las fibras musculares del vasto lateral del
cuadriceps con extension hasta la capsula de la rodilla y diseccion de las fibras hasta el vasto
lateral de la pierna derecha. El estudio histologico fue compatible con malformacion vascular
de bajo flujo. Ante el hallazgo benigno y la evolucion favorable, continué con tratamiento
ambulatorio. Conclusiones: Aunque la malformacion vascular de bajo flujo sinovial es una pa-
tologia poco frecuente en la poblacion pediatrica, deberia considerarse la realizacion de un
diagnostico diferencial en pacientes con aparicion repetida de hemartrosis sin historia de coa-
gulopatia ni hemofilia.
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Low-flow synovial vascular malformation of the knee (hemangiolymphangioma)
- Case report

Abstract

Introduction: Low-flow vascular malformation, which usually develops during the first stage of
infancy, is a rare cause of recurrent effusion of the knee. History, laboratory and X-rays are
usually non-specific. Objective: To describe a rare disease in pediatrics, emphasizing the co-
rrect classification and suspicion. Case Report: A case is presented of a two-year-old patient
with a history of effusion of the right knee who required multiple hospitalizations and antibiotic
treatments. Laboratory work-up was normal. Plain X-rays of the knee revealed no bone chan-
ges. MR imaging reported low-flow vascular malformation. Surgical resection was performed,
evidencing vascular lesion among the muscle fibers of the vastus lateralis of quadriceps until the
capsule of the knee, as well as dissection of the fibers until the vastus lateralis of the right leg.
Histology was consistent with low-flow vascular malformation. Due to the benign outcome and
favorable evolution, an outpatient management was possible. Conclusions: Although low-flow
synovial vascular malformation is a rare disease among the pediatric population, it should be
considered in the differential diagnosis of patients with repeated hemarthrosis and no history of
either coagulopathy or hemophilia.

Copyright © 2014 Sociedad Chilena de Pediatria. Published by Elsevier Espana, S.L.U. This is an open-access

article distributed under the terms of the Creative Commons CC BY-NC ND Licence (http://creativecom-
mons.org/licenses/by-nc-nd/3.0/).

Introduccion

Clinicamente, las malformaciones vasculares estan presen-
tes en el nacimiento, aunque no siempre es evidente y tien-
den a crecer de manera constante en proporcién al
crecimiento somatico del nifo, sobre todo durante la puber-
tad. En general, estas lesiones congénitas afectan a los ni-
nos y nifas por igual, con una incidencia de 1-2 por cada
10 000 nacimientos y una prevalencia del 1%"2.

La malformacioén vascular de bajo flujo sinovial de la
rodilla es una enfermedad poco frecuente, lo que puede
llevar a un retraso en el diagnéstico, incluso por anos; su
presentacion clinica es de episodios de derrame articular
autolimitados y limitacion funcional transitoria de la ro-
dilla.

Investigaciones exhaustivas, incluyendo la historia clinica,
el examen fisico, pruebas de laboratorio, y estudios de ima-
gen son fundamentales para el establecer el diagnostico y el
tratamiento.

La malformacion vascular de bajo flujo sinovial debe ser
considerada un posible diagnostico en lactantes con infla-
macion y dolor en la rodilla, por lo cual presentamos un
caso inusual de hemartrosis causado por una malformacion
vascular de bajo flujo en una nifa de 2 anos de edad con
historia recurrente de edema y limitacion funcional, con re-
mision completa tras cirugia.

El objetivo de este articulo es describir una patologia in-
frecuente en los pacientes pediatricos, y enfatizar en la co-
rrecta clasificacion y sospecha, debido a que nuevos
progresos en la ciencia han permitido una mejor compren-
sion de estas lesiones. El avance en el diagndstico precoz y
la experiencia terapéutica han optimizado el tratamiento
y la calidad de vida de los pacientes.

Caso Clinico

Paciente de 2 anos de edad, sin antecedentes perinatales de
importancia, natural y residente en Apartado (Colombia),
quien desde los 4 meses de vida presenté multiples episo-
dios de edema articular de la rodilla derecha, asociado a
dolor para la marcha, por lo que requirié mas de diez hospi-
talizaciones por esta causa y recibié multiples tratamientos
antibioticos. Sin embargo, el cuadro clinico de la paciente
no se asocio a fiebre, afectacion de otra articulacion ni del
estado general, asi como tampoco a otras manifestaciones
clinicas. Ademas, no tenia antecedentes familiares de tras-
tornos de la coagulacion.

En la Gltima consulta en atencion primaria se le realizod
una puncion articular y se encontré liquido hemorragico,
por lo que se remitid a una institucion de mayor compleji-
dad para su estudio.

En el momento del ingreso se evidenci6é derrame articular
no doloroso de rodilla derecha sin otro hallazgo positivo; los
datos de laboratorio mostraron resultados normales en el
hemograma, tiempo parcial de tromboplastina, tiempo de
protrombina y velocidad de sedimentacion globular. La
prueba de tuberculina fue de 0 (negativa) y el perfil reuma-
tologico, normal (tabla 1).

La radiografia simple de la rodilla mostré una masa de
partes blandas suprarrotuliana sin lesion o6sea (fig. 1).

La ecografia Doppler demostroé la presencia de una lesion
vascular sinovial con flujo de predominio venoso (fig. 2).

La resonancia magnética (RM) de la rodilla derecha repor-
to6 malformacion vascular de bajo flujo, venosa (fig. 3), por
lo que fue evaluada por cirugia infantil, y se decidi6 llevar a
cabo una reseccion quirurgica. Intraoperatoriamente se en-
contro un tumor de tipo hemangioma entre las fibras muscu-
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Tabla 1. Examenes tomados para el diagnostico diferen-
cial en la paciente y sus resultados

Examen Resultado
PPD 0 mm
Prueba para anemia Negativa
drepanocitica
ANAS Negativo
FR Negativo
Reactantes de fase aguda PCR 0,14

VSG 17

TP11,0-INR1, 0
TPT 32 - Control 30,0
Tiempo de sangria 4,1 mm

Coagulacion

ANAS: anticuerpos antinucleares; FR: factor reumatoideo; PCR:
proteina C reactiva; PPD: prueba de tuberculina; TP: tiempo de
protrombina; TPT: tiempo parcial de tromboplastina; VSG:
velocidad de sedimentacion globular.

Rodilla derecha

Rodilla izquierda

Figura 1. Radiografia lateral de rodillas comparativa. Aumen-
to de volumen y densidad inespecifico suprarrotuliano derecho
(flechas gruesas); no se observan flebolitos ni lesion oOsea.
Pequena calcificacion en proyeccion a la rotula derecha que
impresiona como osificacion rotuliana inicial (flecha fina).
;Aceleracion de la maduracion dsea comparativa? Pérdida de la
definicion normal del tendoén del cuadriceps a la derecha versus
el lado izquierdo (flecha curva).

lares del vasto lateral del cuadriceps derecho, con extension
hasta la capsula de la rodilla derecha y diseccion de las fi-
bras hasta el vasto lateral de la misma pierna. El procedi-
miento quirtrgico no presentd complicaciones.

El estudio histoldgico concluy6 que se trataba de una le-
sion benigna revestida por endotelio, algunas con material
proteinaceo con globulos rojos en su interior en medio de
estroma fibroso compatible con malformacion vascular ve-
nosa de bajo flujo.

Ante el hallazgo benigno, la resolucion de los episodios de
hemartrosis y la limitacion funcional, continud en trata-
miento ambulatorio con analgésicos. La paciente se contro-
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Figura 2. Ecografia Doppler de la rodilla derecha. Demuestra
una lesion vascular sinovial con flujo de predominio venoso
(flecha).

16 clinicamente, sin demostrar signos de deterioro o nueva
lesion intraarticular.

Discusion

La clasificacion de las anomalias vasculares ha sufrido modi-
ficaciones con el tiempo; en el momento, la clasificacion
mas aceptada es la propuesta por la Sociedad Internacional
para el Estudio de Anomalias Vasculares (International
Society for the Study of Vascular Anomalies, ISSVA) en 1996
—ultima actualizacion en febrero 2014—, que las divide en
dos grandes grupos: tumores y malformaciones.

La malformacion vascular de bajo flujo en la rodilla es poco
frecuente. Fue descrita por primera vez en 1856 por Bouchut?.
Corresponde a una malformacion benigna intraarticular; la ro-
dilla suele ser la articulacion mas comunmente afectada, y
generalmente se desarrolla en la primera infancia*>.

La mayoria de las malformaciones vasculares venolinfati-
cas (95%) son esporadicas, representan un 7% de todas las
anomalias vasculares y pueden ocurrir en cualquier parte
del cuerpo, pero se observan con mas frecuencia en la cabe-
za y el cuello (40%), las extremidades (40%) y el tronco
(20%). La mayoria se presentan como lesiones solitarias bien
circunscritas, son lesiones infiltrativas que involucran multi-
ples planos de tejidos blandos. No son pulsatiles y no tienen
soplo, en contraste con las malformaciones arteriovenosas.
Los pacientes presentaran tipicamente edema y dolor, que
es secundario a la trombosis de una porcion de la lesion de-
bido al flujo lento, y en las lesiones con afectacion sinovial
se agrega hemartrosis.

El paciente tipico es a menudo un nifio con una historia
recurrente de derrame articular o hemartrosis dolorosa no
traumatica, como en este caso. Se suele presentar dolor lo-
calizado episodico, disminucion de los arcos de movimiento
e hipertrofia de la membrana sinovial®.
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Figura 3. Resonancia magnética de la rodilla derecha. Ay
B) Secuencias sagital y parasagital, potenciadas en T2; se ob-
serva una lesion hiperintensa polilobulada en receso sinovial
suprarrotuliano con presencia de tabiques; esta mide 60 x 20 x
50 mm; compatible con lesion de caracter quistico (flechas). C
y D) Secuencias coronales potenciadas en T1 con uso de medio
de contraste; se observa intensa y rapida captacion de con-
traste por la lesion. Estos hallazgos sugieren lesion de caracter
vascular (flechas). Sin derrame articular ni dafo en el cartilago
articular o los meniscos.

Las radiografias simples son normales en mas de la mitad
de los pacientes®. Pueden presentar flebolitos o calcificacio-
nes amorfas; esto se piensa que es patognomonico y en me-
nos del 5% de los pacientes se muestra reaccion periostica,
destruccion de la cortical y osteopenia. La inflamacion croé-
nica secundaria a hemartrosis repetida puede causar acele-
racion de la maduracion osea en la articulacion afectada,
similar a como ocurre en hemofilia’.

La RMy la ecografia son las principales técnicas no invasi-
vas utilizadas para la evaluacion de las malformaciones
vasculares.

La ecografia Doppler es un excelente método diagndstico
en esta patologia, y aporta importante y definitiva informa-
cion en la mayoria de los casos. Visualiza de forma directa y
cuantitativa el componente vascular de la lesion. La RM pre-
senta su mayor utilidad en las anomalias de gran extension
o0 en presencia de afectacion asociada a otros tejidos.

En esta paciente se utilizd como método diagndstico la RM
conjuntamente con la ecografia Doppler.

Los métodos de tratamiento han variado e incluyen radio-
terapia, reseccion quirlrgica abierta, escision artroscopica,
ablacion artroscopica con laser, embolizacion; tratamientos
médicos, como corticosteroides, betabloqueantes, interfe-
ron y vincristina; y uso de esclerosantes (estos ultimos con-
siderados de primera eleccion por ser minimamente
invasivos), con el objetivo de prevenir los cambios degene-
rativos de la hemartrosis recurrente*®'!. Algunos autores
consideran que la artroscopia es el método de referencia
(gold standard) en la deteccion y el tratamiento del heman-

gioma de la rodilla®, pero esto solo es razonable si es focal y
el tamano lo permite. Segln la experiencia del grupo de ci-
rujanos, con un tipo de malformacion vascular venosa sino-
vial intermedio (con una afectacion intraarticular y
extraarticular), la reseccion quirdrgica abierta fue la mejor
opcion de tratamiento en este caso, y llevo a un desenlace
afortunado para el paciente.

Conclusion

Aunque la malformacion vascular venosa sinovial es una rara
causa de inflamacion de la rodilla en la poblacion pediatri-
ca, deberia considerarse un diagnostico diferencial en pa-
cientes con aparicion repentina y repetida de hemartrosis
sin historia de trauma, coagulopatia ni hemofilia. La RM es
la principal herramienta de diagnostico para definir la ex-
tension anatomica y la mejor opcion terapéutica. El trata-
miento se decide por la necesidad de aliviar los sintomas
clinicos y evitar el dano articular. Por el momento, los pro-
cedimientos minimamente invasivos son la eleccion, pero
dependiendo del tamafo y la localizacion, podra utilizarse
la reseccion quirurgica abierta.
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