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Malformaciones Vasculares del Colon en Niños 
Características Clínicas, Radiológicas e Histológicas 

RESUMEN 

Antecedentes. Las malformaciones vasculares del colon (M VC) son causa frecuente de sangrado 

del tubo digestivo bajo (STDB) en el adulto, grupo etáreo donde se han descrito y estudiado en 

forma amplia, a diferencia de lo que pasa en niños donde son raras, se desconoce su frecuencia y 

la experiencia es escasa lo que provoca retraso en su diagnóstico con complicaciones 

importantes. 

Justificación. Las MVC son causa de STDB en la población pediátrica, generando hemorragias 

anemizantes o angrados crón icos que requieren múltiples transfusiones. En el Instituto Nacional 

de Pediatría (INP) se han atendido 21 niños con STDB y angiografía positiva para MVC de 1989 

al año 2001 siendo la serie pediátrica más grande del mundo. 

Objetivo. Describir las características clínicas, radiológicas e histopatológicas de todos los 

pacientes con MVC atendidos en el INP. 

Material y Método. En un estudio retrospectivo, transversal, observacional y descriptivo se 

revisaron los expedientes clínico y radiológico de todos lo pacientes con MVC, así como el 

material histológico archivado de los sometidos a cirugía o biopsia en el INP. Los resultados se 

analizaron y describieron utilizando pruebas de medidas de tendencia central. 

Resultados. De los 21 pacientes atendidos, se excluyeron 3 para el análisis; el primer caso se 

diagnosticó en 1989. El género más afectado fue el masculino, la edad de inicio de la 

sintomatología y, al momento del diagnóstico ocurrió en promedio a los 51.7 y 90.6 meses 

respectivamente, notándose un retraso de este último de 38.9 meses. Las principales 

manifestaciones clínicas fueron anemia, rectorragia y hematoquezia; los estudios de gabinete 
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como colon por enema y gammagrama no mostraron utilidad diagnóstica, mientras que en la 

colonoscopía 9 pacientes presentaron alteraciones que sugerían la MV. Sin duda, la arteriografía 

visceral selectiva fue la que estableció el diagnóstico en todos los casos, siendo la afección del 

hemicolon izquierdo la más frecuente . La principal MV fue la Arteria-Venosa con fístula , con 

displasia y localización transmural. El tratamiento quirúrgico se llevó a cabo en 14 casos , diez de 

los cuales no ha presentado STDB postquirúrgico y, cuatro presentan solamente sangrado 

mínimo. 

Conclusiones. La etiología y frecuencia de las MVC en la población pediátrica no se conocen, a 

diferencia de lo descrito en adultos. Existe además controversia en la nomenclatura de esta 

entidad, para lo cual proponemos una nueva clasificación morfológica reproducible, basada en 

técnicas inmunohistoquímicas. Para identificar las lesiones vasculares gastrointestinales es 

necesario un estudio angiográfico, ya que además determina la extensión de las mismas. El 

tratamiento quirúrgico es el de elección. 
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ANTECEDENTES 

Las anomalías vasculares se clasifican en Hemangiomas y Malfomwciones Vasculares. 

Los primeros son neoplasias caracterizados por proliferación endotelial, mientras que las 

malformaciones vasculares (MV) son defectos en su formación, es decir, vasos displásicos que 

pueden ser arteriales, venosos, capilares o linfát icos.1 Esta clasificación es fácil de utilizar en 

lesiones externas, por ejemplo hemangioma facial o malformación arteriovenosa en muslo. 

La nomenclatura utilizada para las MV que afectan en particular al tubo digestivo es 

confusa. Distintos autores las nombran como angiodisplas ias, ectasias vasculares, displasias 

vasculares, fístulas arteriovenosas , hamartomas entre otros. 2 

Las MV localizadas en el tracto gastrointestinal (GI) , al igual que las cutáneas, pueden 

presentarse en forma aislada o asociadas con algún síndrome como el de Rendu-Osler-Weber, 

Klippel Trenaunay (SKD o el síndrome de nevos ahulados. 3 

Las MV localizadas al colon son causa frecuente de sangrado de tubo digestivo bajo 

(STDB) en la edad adulta, grupo etáreo donde se han estudiado y descrito en forma amplia. En la 

población pediátrica son raras, se desconoce su frecuencia y la experiencia es escasa. Al igual que 

en los adultos, se manifiestan con STDB que puede ser agudo anemizante, crónico macro o 

microscópico y esporádicamente con obstrucción, invaginación o perforación intestinal.2 

Los antecedentes informados de las malformaciones vasculares del tubo digestivo en 

niños son breves . Gravier et al4 en 1982 describió el primer caso en un neonato. Trudel et al5 en 

1988 reportaron una serie de 71 pacientes en la cual incluye un menor de 9 años . Tokiwa et al6 

en 1989 informó un paciente de 12 años con STDB anemizante debido a una MV de yeyuno. 

Munn et al7 reportó en 1990 un prematuro con perforación ileal debido a una angiodisplasia. En 
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México la Dra. Flores et al8 en 1990 reportó el primer caso y el Dr. De la Torre et al2 en. 1995 

reportó 9 pacientes siendo la serie pediátrica más grande. 

Las causas más frecuentes de STDB en los niños son enterocolitis, mucosa gástrica 

ectópica en un divertículo de Meckel o duplicación intestinal , procesos inflamatorios, infecciones 

gastrointestinales, pólipos y fisuras . El diagnóstico de estas enfermedades s~ confirma con la 

historia clínica, colonoscopía, gammagrafía con ecnecio99 o enema baritado. Sin embargo los 

casos secundarios a una malformación vascular requieren de una angiografía visceral selectiva.2 

En México, la detección oportuna de estas lesiones es extremadamente rara debido ha que no se 

tienen en mente como una posibilidad de STDB en niños y a que los estudios angiográficos 

viscerales no se realizan en la mayoría de los centros hospitalarios. 

Histológicamente, las MV del tubo digestivo se describen como estructuras vasculares 

dilatadas, irregulares y tortuosas localizadas en la mucosa y submucosa, exhibiendo cierta 

morfología capilar, arterial, venosa, linfática o una combinación de éstas. En los segmentos 

intestinales resecados por MV, confirmados clínica y angiográficamente, no siempre se 

identifican con certeza durante el transoperatorio y en el estudio hi stopatológico de rutina, por lo 

que para este último, se han llegado a proponer la utilizac ión de técnicas histológicas especiales 

como la inyección de resinas, mismas que requieren tejido fresco. 9 

En nuestra experiencia, las MV del colon (MVC) son causa de STDB en la población 

pediátrica que generan hemorragias anemizantes o sangrados crónicos que requieren múltiples 

transfusiones, con gran retraso en su identificación. En el Instituto Nacional de Pediatría (INP) se 

han diagnosticado angiográficamente como MVC, 21 pacientes en el periodo de 1989, año en que 

se diagnostico el primer caso, al año 2001, constituyendo la serie más grande en el mundo de las 

que tenemos conocimiento. El objetivo de este estudio es describir el perfil clínico, las 

características angiográficas e histológicas de estos casos. 

7 



MATERIAL Y MÉTODOS 

Se realizó un estudio retrospectivo , transversal , ob ervac ionaJ y descriptivo (Revisión de 

casos) que incluyó a todos los pacientes con Sangrado de Tubo Digestivo Bajo (STDB) y con 

diagnóstico angiográfico de MVC atendidos en el INP de 1989 al año 200 l. 

En todos los casos se obtuvieron del expediente los datos clínicos, endoscópicos y 

radiológicos. Las arteriografías fueron revisadas, y se describieron sus características de acuerdo 

a los criterios angiográficos de Phillips y Yao, 10
' Figuras 1-5 y Tabla l. 

CRITERIOS ANGIOGRÁFICOS PARA EL DIAGNOSTICO DE 
MALFORMACIONES VASCULARES DE COLON 

Fig l. Criterio angiográfico 1 

Fase Arterial 
Nidos de pequeñas arterias dilatadas y 

tortuosas 
Borde antimesentérico 

Fig 3. Criterio angiográfico III 

Llenado venoso temprano 
4-5 seg del inicio 

Fiq 2. Criterio anqiooráfico Il 

Fase capilar 
Opadficadón intensa de la pared 

Acumulación del medio 

Fig 4. Criterio angiográfico IV 

\ 
\ 

Intensa v oersistente ooadficadón del drenaie venoso 
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Figura 5.Criterios angiográficos 

Fase arterial 5 segundos 

Se revi só el material histopatológico almacenado en el Departamento de Patología del 

Instituto Nacional de Pediatría de 15 casos, 14 que fueron operado y uno que sólo fue biopsiado 

durante la endoscopía. La evaluación histológica se hi zo con las tinciones de hematoxilina y 

eosina, tricrómico de Masson y fibras elás ticas. Se reali zaron inmunorreacciones con anticuerpos 

monoclonales para actina, vimentina, CD 31, CD 34 que son positivos en arterias y venas, y 

negativas en linfáticos . Para marcar endotelio vascular se utilizó Factor VID y ulex europaeus 

(UE). Los criterios a evaluar fueron : 1) locali zación de la lesión, 2) tamaño de la misma, 3) sitio 

histológico de afección, 4) diagnósti co histopatológico de acuerdo a la "clasificación 

modificada", 5) presencia de displasia vascular. 

Las variab les estudi adas se describen en el Anexo 1 "hoja de Recolección de datos". Se 

efectuó un análi sis descriptivo de los resultados empleando pruebas de medidas de tendencia 

central. 
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RESULTADOS 

En el INP del año 1989 al 2001 se han atendido 21 pacientes con STDB y diagnóstico 

angiográfico de MVC. Para el análisis de este estudio sólo se incluyeron 18 casos, 15 masculinos 

y 3 femeninos . En los 3 pacientes eliminados la MV se descartó en la laparotomía, siendo la 

causa del STDB un divertículo de Meckel, un hamartoma ileal con mucosa gástrica ectópica, y en 

el tercero un pólipo hamartomatoso asociado a Peutz Jeghers . 

La edad de inicio del STDB fue de 1 a 192 meses con promedio de 51.7 y desviación 

estándar (DE) de 60 meses. Ocho pacientes (44.4%) tuvieron su primer evento de sangrado antes 

del año de edad, incluidos 4 durante el periodo neonatal. Diez pacientes (55.6%) iniciaron 

después de los 2 años. 

La edad al di agnóstico fue de 20 a 204 meses, con promedio de 90.6 y DE de 62.5 meses. 

El retraso en el diagnóstico (edad al diagnóstico, menos edad al inicio) fue de O a 115 meses, con 

promedio de 38.9 y DE de 31.8 meses. 

Las manifestaciones clínicas fueron melena en 3 casos, rectorragia en 15 y hematoquezia 

en 12. Dos pacientes presentaron hematuria por involucro de la MV a la vej iga, uno de estos con 

SKT y Jc tualmente cursa con uretrorragia intermitente. La tabla 2 resume el perfil clínico de los 

18 pacientes. 

A su ingreso, todos tuvieron plaquetas, tiempo de protrombina y tiempo parcial de 

tromboplastina normales, y 13 (72%) tenían una hemoglobina menor a 10 gr/dl , con un intervalo 

de 2.6 a 9.6 gr/dl. 

El gammagrama con Tc99 se realizó en 14 pacientes: en JI fue negativo para mucosa 

gástrica ectópica y en 3 se observó hipercaptación difusa inespecífica del radiotrazador, Figura 6. 

El estudio angiográfico en estos últimos pacientes mostró todos los criterios de Phillips y Yao, y 
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tenían una MV extensa. En 4 pacientes, el gammagrama clínicamente no fue necesario, 3 por 

SKT y un con MV con afección hasta el canal anal. 

Figura 6. Gammagrafía Tc99 

Distribución difusa del radiotrazador 

El colon por enema se practicó en 9 casos: 4 fueron normales y 5 mostraron hiperplasia 

linfoide inespecífica. En cuatro pacientes el enema baritado no fue necesario : 2 con SKT, 1 con 

evidencia endoscópica de MV, y 1 con MV detectada en una esplenoportografía. En 5 pacientes 

desconocemos si no se realizó, se extravío o no se in formó. 

La colonoscopía se llevo a cabo en 17 casos: 4 fueron normales, 4 con infl amación inespecífica y 

9 positivas para sospechar la MV. En éstos últimos la endoscopía locali zó el sitio afectado pero 

no logró definir su extensión. Las imágenes descritas fueron aumento en la vascularidad, 

congesti ón difusa ramificada, vasos de neoformac ión y, aumento o cambio en el patrón vascular. 

A un paciente con SKT no fue necesario reali zarle endoscopía. La tabla 3 resume el perfil de los 

estudios de gabinete. 
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La arteriografía confirmó el diagnóstico de MY y determinó su extensión en todos los 

casos. Los criterios 1 y ll se identificaron en todas las angiografías, e l criterio m en 13, y el 

criterio IV en 10, Tabla 4. Adicionalmente, en dos angiografías de pacientes con SKT se 

observaron flebolitos, Figura 7. 

Figura 7. Arteriografía de un paciente con Síndrome de Klippel-Trenaunay 

Flebolitos 

Diez casos tuvieron MY en e l intesti no irrigado por la arteri a mesentérica inferior, uno en 

el de la arteria mesentérica superior, y 7 tuvi eron en el intestino irrigado por ambas, Tabla 5. 

Los segmentos intest inales afectados fueron : íleon terminal 4 casos, ciego 5, colon 

ascendente 4, ángu lo hepático 5, colon transverso 3, ángulo esplénico 1 O, colon descendente 12, 

sigmoides 15, recto 15 y canal anal 2, Tabla 5. 

Cuatro paciente no han sido operados. A la fecha presentan sangrado escaso y 

esporádico, sin alterar su nivel de hemoglobina. 
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Catorce pacientes han sido operados: 7 con resección completa de la lesión y anastomosis, 

1 con resección completa y colostomía, 3 con resección incompleta y anastomosis, y 3 con 

resección incompleta y derivación intestinal (2 ileostomías y 1 colostomía), Tabla 6. 

Diez pacientes operados están sin sangrado: 7 con resección completa (3 anastomosis 

termino-terminal, 2 Soave y 2 Swenson), 1 con resecc ión completa (hemicolectomía izquierda y 

proctectomía por abordaje sagi tal posterior) y colostomía, y 2 con resección incompleta ( 1 

hemicolectomía izquierda y 1 con colectomía total) quedando MV residual en el recto cerrado en 

bolsa de Hartman y que están con derivación intestinal, el primero con colostomía y el segundo 

con ileostomía. 

Cuatro pacientes operados presentan sangrado mínimo y ocasional , todos con resección 

incompleta: 3 tienen MV residual en un segmento del recto posterior a un descenso tipo 

Swenson, y 1 en todo el recto posterior a una colectomía total con cierre en bolsa de Hartmann 

del recto e ileostomía, Tabla 7. 

De los cuatro pacientes con SKT, 2 están en observación y 2 han sido operados, éstos 

últimos tienen MV residual en el recto cerrado en bolsa de Hartmann y derivación intestinal , uno 

esta con sangrado mínimo y ocas ional. 

El estudio hi stopatológico se realizó en 15 casos, 14 operados y una biopsia endoscópica 

de un paciente con SKT. Los resultados fueron : 11 MV Arteria-Venosas con fístula y displasia, 1 

MV Arteria-Venosa sin fístula y con displasia, 1 MV mixta con fístula y displasia, 2 MV mixtas 

sin fístula y sin di splasia, Tabla 8. 

En rel ac ión con el si tio de afección, en 14 casos la MV fue transmural, un caso no tuvo 

daño en la mucosa. 

Otros hallazgos histológicos fueron un caso que mostró gran componente venoso y 

cavemomatoso y otro tu vo cambios morfológicos indistinguibles de colitis ulcerativa crónica 
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inespecífica (CUCI) . Nos parece intere ante que en ocho casos observamos dilataciones capilares 

en el polo basal de la mucosa, inc luido e l caso que sólo se biopsió, Figura 8. 

Figura 8. Biopsia endo cópica 

Dilatación capilar en el polo basal de la mucosa 

El origen linfático, en las MV mi xtas, así como los componentes endotelial y muscul ar se 

demostraron con el uso de inmunohi stoquímica. 

Seis pacientes presentaron algu na patología asociada a la MV: malformación anorrectal 

con fístula recto uretro-bulbar y escolio is lumbar, 1 estenosis aórtica, 1 CUCI, 1 hipertensión 

porta, 1 comunicación interventricu1ar y 1 Síndrome de Down. 
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DISCUSIÓN 

ETIOLOGÍA, FRECUENCIA Y LOCALIZACIÓN 

Las MV son definidas como vasos displásicos, de etiología desconocida y de origen 

congénito. Estas aseveraciones son ciertas cuando se trata de MV cutáneas, sin embargo al 

presentarse en el tubo digestivo, y en particular en el colon , se han mencionado otras teorías. 

Boley et al9 las atribuye a cambios degenerativos por obstrucción venosa en la submucosa, 

Greenstein et al11 a un patrón anormal en la onda de pulso del flujo arterial en la rama terminal de 

la arteria ileocólica, mientras otros12
'
13 las consideran secundarias a obstrucción intestinal 

mecánica crónica, isquemia, falla renal crónica o cambios vasculares degenerativos. Esto explica 

por qué las MVC son comunes en el adulto, afectando más el colon derecho, hasta 73 a 90% de 

los casos.9
•
14

•
15 Sin embargo, nada de lo anterior se ha demostrado en nuestra población y en la 

literatura pediátrica, ya que por el contrario en nuestro estudio, en el 94% de los casos el 

hemicolon izquierdo fue el afectado. 

Creemos que las MV deben tener un mismo origen biológico tanto en piel como en 

cualquier parte del cuerpo, incluido el tubo digestivo. A nivel cutáneo son detectadas al 

naci miento o poco después y su frecuencia es conocida, sin embargo, las que afectan al intestino 

se detectan sólo cuando se complican, lo cual hace difícil conocer su frecuencia en estos órganos. 

CUADRO CLÍNICO 

En 1960 Margulis et al16 informó que la arteriografía visceral era necesaria para el estudio 

de pacientes con sangrado intestinal de origen indeterminado, y puntualiza por primera vez que 

las MV son causa de esta hemorragia. Desde entonces, la frecue ncia de estas malformaciones 

como etiología de un STDB en adultos y ancianos se estima hasta en un 40%, mientras que en la 
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población pediátrica no se conoce. En los niños otras manifestaciones o complicaciones de las 

MV en el tubo digestivo pueden ser invagi nación, estenosis o perforación intestinai.2
•
4
•
8 

Además de las manifestaciones gastrointesti nales, en nuestra población la anemia severa 

se presentó en 72% de los pac ientes al momento de su ingreso, complicación que consideramos 

secundaria a un sangrado crónico, en promedio 3 años, ya que a pesar de que muchos de los 

pacientes tenían eventos agudos de rectorragia o hematoquezi a, fue raro encontrar datos de 

hipovo lemia. Las MV pueden afectar otros órganos abdominales, como en dos de nuestros 

pac ientes, con in volucro a vejiga, condicionando hematuri a y uretrorragia. 

DIAGNÓSTICO 

Para e l estudio de un niño con STDB , son útiles la colonoscopía, gammagrafía con Tc99
, y 

e l enema baritado, en ese orden. Sin embargo, en los pacientes con MVC siempre será necesario 

un estudio angiográfico, ya que es el único método que permite identificar y determinar la 

extensión de estas lesiones.2
•
6 

En nuestra experiencia, aunque la colonoscopía fue útil en la mitad de los pacientes con 

MVC, tuvo la desventaja de no poder determinar su ex tensión, sin embargo, en este análi sis 

aprendimos que la endoscopía complementada con biopsias puede ser de gran valor para 

identificar una MV cuando el patólogo observe dil ataciones capilares en el polo basal de la 

mucosa. El gammagrama con Tc99 originalmente no tu vo utilidad, pero en retrospecto, nos dejó el 

conocimiento de que la hipercaptación difusa del radiotrazador nos debe hacer pensar en una 

probable MV, como en 3 de nuestros casos con gran afección visceral. El enema baritado fue un 

estudio inútil en todos los casos. 

En pac ientes con STDB, sin iden tificarse su origen , deben ser sometidos, 

independientemente de su edad, a una angiografía de la arteria mesentérica superior e inferior, de 

lo contrario, el retraso en su diagnóstico será común . En nuestro estudio 8 pacientes iniciaron su 
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sintomatología antes del año de edad y se estab leció su diagnóstico en promedio 3 años después 

de estar con hematoquezia y rectorragia intermitente. Otra justificación de establecer el 

diagnóstico oportuno es evitar laparotomías exploradoras negativas con resecciones intestinales 

innecesarias como se ha descri to en un 70% de los ca o .17
"
19 

Otras alternativas descritas para identificar las MVC, s in embargo, con menor porcentaje 

de éxito son: palpación, transiluminación, enterotomías para introducir el endoscopio con 

doppler, medición de la presión venosa, oxemia venosa y arteriografía transquirúrgica.19
"
21 

La arteriografía puede tener falso po iti vos para MVC, como sucedió en los 3 casos que 

fueron eliminados. En forma retrospecti va, al analizar estas arteriografías encontramos que sí 

tenían alteraciones compatibles con los criterios de Phillips y Yao, sobre todo el 1 y 11 en el íleon, 

sitio donde se localizaron el divertículo de Meckel y el hamartoma, mientras que el pólipo 

hamartomatoso, a pesar de estar en yeyuno, angiográficamente parecía de íleon en el cuadrante 

inferior derecho, Figura 9. 

Figura 9. Hamartoma ileal identificado en la arteriografía 
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Por lo anterior, a pesar de que no se trataba de una MVC, la arteriografía sí demostró la 

lesión que originó el sangrado, no así el gammagrama; por lo tanto es posible señalar que los 

criterios angiográficos de Phillips y Yao permiten identificar otras lesiones además de las MV, 

sin ser "tan específicos" para este fin , pero si "muy sensibles" para detectar el sitio de sangrado. 

TRATAMIENTO 

Se han descrito di stintas formas de tratamiento en adultos: infusión de vasopresina, 

terapia con estrógenos, embolizac ión con ge lfoam, electrocoagul ación, inyección de epinefrina y 

coagul ación con laser sin embargo, todas presentan complicac iones y el porcentaje máx imo de 

control del sangrado reportado es 87% con la pos ibilidad de nuevos eventos5
•
19

.2
2
. Consideramos 

que estas fo rmas terapéuti cas pali ati vas son aplicables en pac i e n~es ancianos y no en la población 

ped iátrica, dada la expectati va de vida y a que las MV no responden a inhi bidores de la 

angiogénesis, por lo cual, la resecc ión quirúrgica debe ser practicada en todos los casos . En 

nuestra serie hasta el momento a 14 pacientes con MVC se les ha realizado resecc ión de la les ión, 

1 O de ellos se encuentran sin sangrado, mientras que los 4 restantes cursan con sangrado mínimo. 

La MV en pacientes con SKT representa un reto di stinto ya que por lo general cuando 

manifiestan STDB, las les iones en el colon ya son ex tensas y proliferativas con in vasión a 

estructuras pél vicas. Por ejemplo, en dos casos operados no ha sido pos ible la resecc ión completa 

del colon dejando el recto in situ, además los intentos de resección por vía abdominal han 

producido sangrado transoperatorio muy importante, comprometiendo la vida del paciente y los 

órganos pélvicos, por lo que en ambos casos ha sido necesaria una deri vación intestinal. Es 

probable que un abordaje sagital posterior, permita más adelante la resección del recto y un 

descenso por esta vía para ev itar una deri vac ión permanente. Es impqrtante vigi lar con 

ultrasonido doppler o incluso angiografía a este tipo de pacientes para detectar en forma temprana 

las lesiones, por lo que el tratamiento quirúrgico, consideramos, debe realizarse aún en casos con 
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sangrado mínimo. La MV en pacientes con SKT es una lesión proliferativa que inva{.ie por 

naturaleza los órganos pélvicos y condicionar uretrorragia como en uno de nuestros pacientes por 

infiltración vascular al cuello vesical y uretra proximal.23
.2

4 

PRONÓSTICO 

La recurrencia del STDB en pacientes con MVC se ha reportado del 5 al 40% por 

resección incompleta de la lesión , como sucedió en cuatro pacientes (28.5%) de nuestro estudio, 

y hasta en un 20% de los casos por una lesión diferente a la MV25
. Para disminuir la recurrencia 

del sangrado en casos de MV de recto, es preferible los descensos endorrectales, ya que estos 

abaten la presencia de la MV con el lumen intestinal,26
"
28

' Lo anterior se corroboró directamente 

en dos casos operados de proctocolectomía y descenso endorrec tal y están sin sangrado, e 

indirectamente en 3 a los que se les realizó proctocolectomía tipo Swenson y tienen recurrencia 

del sangrado. 

ESTUDIO HISTOPA TOLÓGICO 

Grandes progresos se han realizado en el entendimiento de las "anomalías vasculares" y 

por ende en la propuesta de una clasificación, principalmente sobre un a base biológica (celular) 

como la descrita por Mulliken y colaboradores1 en la década de los ochentas, cuyo principal 

beneficio es facilitar las directrices terapéuticas y correlacionar los hallazgos clínicos, 

hi stopatológicos, radiológicos y, recientemente también con los hechos de biología molecular. 

En 1994 con el auxilio de la inmunohistoquímica, Takahashi et al29 replantearon las fases 

biológicas de las verdaderas neoplasias vasculares separándolas aún más claramente del grupo de 

alteraciones vasculares no neoplásicas. 

La clasificación de Mulliken y colaboradores fue cimentada y formalmente aceptada por 

la lntemational Society for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA) en 1996 con ciertas 

modificaciones, Cuadro l . Las anomalías vasculares las dividen en hemangiomas y 
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malformaciones vasculares. Los primeros son tumores benignos de la infanda caracterizados por 

un rápido crecimiento, fase proliferati va que dura de 8 a 10 meses, seguido por un período de 

involución espontáneo y lento de muchos años. Histológicamente, están compuestos por una 

proliferación de células endoteliales. Por el contrario, las malformaciones vasculares son vasos 

di splás icos sja proliferación endotelial. En esta clasificación, al grupo de los tumores vasculares 

se le agregó los hemangioendoteliomas y otros angiomas .30 

Las anomalías vascul ares como causa de patología gastrointestinal son raras, y en 

part icul ar las MV los son aú n más. Para su nomenclatura ex iste un desorden y confusión, y se 

carece de una clas ificac ión uniforme, consistente y reproducible. Muestra de ello son todos los 

nombres con los que aparecen publicadas: angiod isplas ias , ectasias vasculares o colónica, 

displasia vascul ar, telangiectasias, malformaciones arteriovenosas, angioma colónico, etcétera. 

La clasificación de la ISSVA es propuesta y aceptada entre dermatólogos, cirujanos 

plásticos y oncólogos, y ha sido estudiada y aplicada en anomalías vasculares externas, es decir, 

en hemangiomas congénitos de la cara, malformaciones vascul ares arteri ovenosas de los muslos, 

etcétera. Si a lo anterior, agregamos que la nomenclatura y clasificación conllevan un a generosa 

mezcla de términos que involucran el a) aspecto y loca lización macro y microscópica, b) 

etiología, e) fi siopatología, d) consecuencias patológicas, e) presentación clínica, y f) morfología 

vascul ar, aunado a la terminología radiológica que en las últimas dos décadas ha contribuido al 

estudio de estas entidades, dicha clasificación no puede ser aplicada en forma estricta, máxime en 

el caso de las MV del tracto gastrointestinal. 

Por lo anterior el patólogo quirúrgico debe estar familiarizado con los patrones de 

vascul atura normal , las variaciones anatómicas y los cambios por la edad del tubo digestivo, lo 

que implica entender, reconocer y diagnosticar la patología vascu lar neoplásica y no neoplásica. 

20 



La patología vascular gastrointestinal no neoplásicas, es decir las malformat::iones 

vasculares, son biológicamente iguales a las de cualquier otro sitio del cuerpo humano, son 

alteraciones congénitas desarrolladas durante la vida embrionaria temprana que producen vasos 

displásicos y sin proliferación endotelial y que se sub-clasifican de acuerdo al vaso afectado y sus 

características hemodinámicas en: Capilares, Venosas, Arteriales, Linfáticos y, Combinados o 

Mixtos . 

Clínicamente estas lesiones están presentes al nacimiento y nunca involucionan. Su 

pronóstico es sombrío dependiendo del tipo, extensión y características del paciente. Hay dos 

grandes formas anatomo-clínicas: 1) las simples y 2) las complejas que se caracterizan por su 

involucro visceral, la mayoría conocidas por epónimos. 

Proponemos una clasificación descriptiva y morfológica, Cuadro 2, que es una variante a 

la clasificación de la ISSVA en la que definimos claramente los conceptos de di splas ia, no 

solamente en la estructura vascular sino en el resto del tejido que lo acompaña. Este sistema de 

clasificación creemos es simple, fácil de reproducir, útil en la definición del tratamiento para los 

pacientes y puede incluir a la gran mayoría de los casos. 

Las anomalías vasculares representan un desafío para el diagnóstico histopatológico 

particularmente en el aparato GI. Las técnicas complementarias de inmunohistoquímica, 

microscopía electrónica y biología molecular son útiles para establecer diagnósticos más 

específicos. Así podemos establecer perfiles endoteliales, componentes transmurales musculares 

y presencia o ausencia de componentes de la membrana basal a través de anticuerpos 

monoclonales como CD 31. CD 34. factor Vlll. y ulex europaeus (UE). Los cuerpos de Weibel­

Palade en la ultraestructura, las proteínas, factores de transcripción y expresión de genes que 

regulan la proliferación y apoptosis tanto en las neoplas ias como en las lesiones no neoplásicas, 

pero displásicas pueden ser determinados. 
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A pesar de las manifestaciones clínicas tan variadas y las características anatómicas 

macroscópicas, la histopatología es más uniforme, ya que podemos identificar cambios que 

establecen los diagnósticos de agenesia, aplasia, hipoplasia, hiperplasia y displasia. Por lo tanto 

estas diferencias nos permitirán establecer el sustrato anatómico que justifique la clasificación 

que proponemos al estudiar las malformaciones vasculares intestinales. 
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CONCLUSIONES 

De acuerdo con las revisiones literarias de las MV, así como el análisis de los resultados 

en nuestro estudio, podemos concluir que las MVC son congénitas y de etiología desconocida, 

sin embargo llaman la atención el por qué se manifiestan con mayor frecuenc ia en adultos o 

ancianos. 

A diferencia de las anomalías vasculares cutáneas, la frecuencia de las MV en el tracto 

gastrointestinal es desconoc ida y, de igual forma, contrario a lo descrito en adultos y ancianos, las 

MVC afectan con mayor frecuencia el colon izquierdo en niños. 

La principal mani fes tación de las MVC es el STDB, siendo anemi zante en la mayoría. En 

nuestro medio el retraso de 3 años en su diagnóstico ha condicionado complicac iones como 

anemia severa crónica, hepatiti s post-transfu sión e imposibilidad para su resección total. 

Dentro de los estudios di agnósticos de gabinete, las MVC pueden ser sospechadas, en 

pocos casos, cuando el gammagrama con Tc99 muestra una hipercaptación difusa, sin embargo se 

pueden confirmar, en la mitad de los pacientes por endoscopia, más aún si la biopsia muestra 

ectasia capilar. 

La angiografía de la arteria mesentérica superior e in fe rior identifica y precisa la 

extensión de las MVC, en todos los casos. Importante enfatizar que este estudio tiene falsos 

positi vos para MVC, sin embargo estos casos, pueden corresponder al ori gen del sangrado, 

teniendo como posibilidades di vertículo de Meckel, hamartoma o pólipos hamartomatosos. 
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ALGORITMO DE ESTUDIO PARA PACIENTES CON SANGRADO DE TUBO 

DIGESTIVO BAJO Y DATOS QUE PUEDEN HACER SOSPECHAR DE UNA 

MALFORMACIÓN VASCULAR DE COLON 

STDB en niños 

1 
Interrogatorio 

Exploración Física 

1 
Gammagrafía Tc99 concentración difusa 

colitis inespec íf~ea Biopsia endoscópica 

Colonoscopía ao..mento de la vascularidad 

Enema Baritado 

l 
Arteriografía 
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El tratamiento de las MVC en los niños es quirúrgico, y debe enfocarse a su resección 

completa, o de lo contrario el STDB continuará en fo rma intermitente, siendo necesari a una 

reintervención. En los casos con afección del recto es preferi ble un descenso endorrectal, siendo 

la técnica que di sminu ye con mayor efecti vidad la recurrencia de l sangrado postoperatori o, sin 

embargo en casos donde este procedimiento no sea posible, se puede intentar la proctectomía por 

abordaje sagital posteri or, Figura 1 O. 

Tratamiento Quirúrgico de las 
Malformaciones Vasculares de Recto y Sigmoides 

y / o 

Descenso endorrectal 

1 

EVITAR 

j 
Sangrado operatorio severo 
Lesión a estructuras pélvicas 

A la fecha no hemos tenido mortalidad, y la cali dad de vida de los niños con MYC 

dependerá de: tiempo de evolución, fac tibilidad de un a resecc ión completa, extensión, tipo de 

descenso en casos con in volucro en el recto y compromiso a otros órganos. 
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Desde el punto de vista histopatológico, el empleo de técnicas convencionales e 

inmunohistoquímica permiten identificar y clasi ficar las anomalías vasculares gastrointestinales, 

ya que en la actualidad existe confusión y desorden en su nomenclatura. 

La información futura de estos casos, basada en una clasificación y denominación 

morfológica simplificada, permitirá conocer más acerca de ellas, y en consecuencia podremos 

definir su perfil clínico y patológico de manera más universal , Figura 11 . 

Malfromaciones Vasculares del Tracto Gastrointestinal 

Clasificación Morfológica 

Capilar 

Arterial 

Venosa 

Linfática 

Mixta* 

*Sus compnentes vasculares deben ser descritos, e.g. MV arten·o-venosa con fistula 
MV puede tener fistulas arteriovenosas, displasia y/o flebolitos 
MV. vascular malformation 
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Tabla 1. Criterios angiográticosde Phillips y Ya o en las MVC 

- 1: en la fase arterial, acúmulo del medio de contraste en el 
lecho vascular intramural a lo largo del borde antimesen 
térico. Nidos u ovillo de pequeñas arterias dilatadas y tor 
tuosas en la pared del intestino. 

-11: acúmulo del medio de contraste en los espacios vascula 
res y/o opacificación intensa de la pared intestinal durante 
la fase capilar. 

-111: llenado venoso temprano, 4-5 segundos después de la 
inyección delmedio . 

-IV intensa y persistente opaciticación del drenaje venoso en 
la fase tardía 
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Tabla 2. Perfil clínico de 18 pacientes con malfromación vascular de colon 

-Género: 
Masculino 
Femenino 

- Edad de inicio de la sintomatología: 
Intervalo 
Promedio 
Desviación estándar 

- Edad al diagnóstico: 
Intervalo 
Promedio 
Desviación estándar 

- Retraso diagnóstico: 
Intervalo 
Promedio 
Desviación estándar 

- Manifestaciones Clínicas 
Rectorragia 
He matoquezia 
Melena 
Hematuria 

15 
3 

1m-192m 
51 .7 m 
60 m 

20m-204m 
90.6 m 
62 .5 m 

O m-115m 
38 .9 m 
31 .8 m 

15 
12 
3 
2 
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Tabla 3. Estudios de gabinete de 18 pacientes con lesión vascular de colon 

- Colonoscopía 
Positiva 
Negativa 
In específica 
No se re alizó 

- Gammagrafía con Te 99 
Positivo 
Negativo 
Inespecífico 
No se realizó 

- Colon por enema 
Positivo 
Negativo 
Inespecífico 
No se realizó 

9 
4 
4 
1 

o 
11 
3 
4 

o 
4 
5 
9 
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Tabla 4. Resultados de arteriografía en 18 pacientes con malformación vascular de colon 

Positiva 18 

Criterio 1 18 

Criterio 11 18 

Criterio 111 13 

Criterio IV 10 
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Tabla 5. Territorio arterial y segmentos intestinales afectados en 18 pacientes 
con malformación vas cular del colon 

-Arteria Mesentérica: 

Inferior 
Superior 
Ambas 

-Segmentos intestinales: 

lleon terminal 
Ciego 
Colon ascendente 
Angula hepático 
Colon transverso 
Angula esplénico 
Colon descendente 
Sigmoides 
Recto 
Canal anal 

10 
1 
7 

4 
5 
4 
5 
3 

10 
12 
15 
15 
2 
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Tabla 6. Tratamiento quirúrgico y evo lución de 14 pacientes con MVC 

- Resección completa: 

sin derivación 
con derivación 

- Resección incompleta: 

sin derivación 
con derivación 

Sin sangrado con sangrado 

7 

o 
2 

o 
o 

3 
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Tabla 7. Perfil quirúrgico de 14 pacientes con malfromación vascular de ·~o ion 

-SIN SANGRADO: 1 O pacientEs 

7 con resección completa sin derivación: 
- 3 con anastomosis terminoterminal 
- 2 con descenso tipo Swenson 
- 2 con descenso tipo Soave 

1 con resección completa y derivación: hemicolectomía izquierda 
y proc!Ectomía por abordaje sagital posterior con colostomía 

2 con resecc ión incompleta y derivación: 
- hemicolectomí a izquierda y colostomí a 
- colectomía total e ileostomía 

-CON SANGRADO: 4 pacientes con resección incompleta . 

3 con descenso tipo Swenson 
1 con colectomía total e ileostomía 
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Tabla B. Resultados histopatológi cos de 15 pacientes con MVC 

- MV arteria-venosa con fístula y displasia 

- MV arteria-venosa sin fístula y con displasia 
(biopsia de colonoscopía) 

- MV mixta con fístula y displasia 

-MV mixta sin fístula y sin displasia 

-14 pacientes presentaron afección transmural 

11 

2 
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Cuadro l. Clasificación de Anomalías Vasculares de acuerdo a la ISSVA 

Tumores Vasculares Malformaciones Vasculares 

Hemangioma 
Superficial 
Subcutáneo 
Mixto 

Capilar (C) 

Venosa (Y ) de bajo flujo 
Linfática (L ) 

' Arterial (A) de alto flujo 
Arteriovenoso (A Y ) 

Hemangioendotelioma 
Angioma en maraiía 

Combinada o compleja (CY . CL. CYL. 
CAY. CLAV .) 

Cuadro 2. Clasificación Morfológica y Descriptiva de las Malformaciones Vasculares del Colon 
l. MV capilar 
2. MV arterial 
3. MV venosa 
4. MV linfática 
5. MV mixta (describir sus componentes) 

ej . Arterio-venosa 
Veno-linfática 

6. Otra 
pueden ser con: involucro sistémico 

fístu la A-V 
flebolitos 
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ANEXO 1 

HOJA DE RECOLECCIÓN DE DATOS 
Malformaciones Vasculares del Colon en Niños: Características 

Clínicas, Radiológicas e Histológicas 
Caso No _____ _ 
Nombre _________________________ __ 

Regi stro _________ _ 

l. Sexo 
Masculino (0) 
Femenino (1) 

l. DATOS GENERALES 

2. Edad de inicio de la sintomatología (meses) 
3. Edad al diagnóstico (meses) 

11. MANIFESTACIONES CLÍNICAS 

4. Melena 
No (O) 
Sí (1) 

5. Rectorragia 
No (0) 
Sí (1) 

6. Hematoquezia 
No (0) 
Sí (1) 

7. Hematuria 
No (0) 
Sí (1) 

8. Otra 
No (O) 
Sí (!). _____________________ _ 

111. LABORATORIO Y GABINETE. 

9. Hemoglobina de ingreso (gr//dl) 
1 O. Plaquetas 
11 . Tiempo de protrombina (%) 
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12. Tiempo parcial de tromboplastina (seg) 
13 . Fibrinógeno 
14. Colon por enema 

Normal (O) 
Diagnóstico de MVC ( 1) 
Anormal pero no diagnóstico (2) 
No se realizó (3) 

15. Gammagrama 
Normal (0) 
Diagnóstico de MVC ( 1) 
Anormal pero no diagnóstica (2) 
No se realizó (3) 

16. Colonoscopía 
Normal (O) 
Diagnóstica de MVC ( 1) 

Anormal pero no diagnóstica (2) 
No se realizó (3) 

17. Angiografía criterio 1 de Phillips y Yao 
No (O) 
Sí ( 1) 

18. Angiografía criterio 11 
No (O) 
Sí ( 1) 

19. Angiografía criterio III 
No (O) 
Sí ( 1) 

20. Angiografía criterio IV 
No (0) 
Sí ( 1) 

21. Otro 
No (O) 

Sí ( 1) 

IV. LOCALIZACIÓN DE LA LESIÓN 

22. Ileon terminal 
No (0) 
Sí ( 1) 

23 . Ciego 
No (O) 
Sí ( 1) 

24. Colon Ascendente 
No (O) 
Sí ( 1) 
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25. Ángulo hepático 
No (0) 
Sí (1) 

26. Colon transverso 
No (0) 
Sí ( 1) 

27. Ángu lo Esplénico 
No (O) 
Sí ( 1) 

28. Colon Descendente 
No (O) 
Sí (1) 

29. Sigmoides 
No (O) 
Sí ( 1) 

30. Recto 
No (O) 
Sí ( 1) 

3 l . Canal Anal 
No (O) 
Sí (1) 

V. EVALUACIÓN HISTOLÓGICA 

32. Localización de la lesión 

Mucosa (O) 
Submucosa ( 1) 

Muscular (2) 
Serosa (3) 

33. Tipo de vasos 
Arteriales (O) 
Venosos (1) 
Linfáticos (2) 
Combinados (3) 

34. Displasia 
No (O) 
Sí ( 1) 

35. Diagnóstico histopatológico --- ------- ---- --- --
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VI. TRATAMIENTO 

36. Conservador 
No (O) 
Sí ( 1) 

37. Derivación intestinal 
No (0) 
Sí ( 1) 

38. Resección intestinal y anastomosis 
No (O) 
Sí ( 1) 

39. Resección intestinal y derivación 
No (O) 
Sí ( 1) 

VII. EVOLUCIÓN 

40. Tiempo de seguimiento (meses) 
41 . Hemoglobina en la última valoración (gr/dl ) 
42. Sangre oculta en heces en la última valoración 

Negativa (0) 
Positiva (1) 

VIII. MALFORMACIONES ASOCIADAS 

43. Malformaciones asociadas 
No (O) 
Sí ( 1) Cuál ________ _ 
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