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Resumen:

Las anomalias vasculares de los tejidos blandos pueden estar compuestas por elementos arteriales, venosos y/o
linfaticos, y diagnosticarse prenatalmente o mas tarde en la infancia o la edad adulta. Se dividen en categorias de
malformaciones vasculares y tumores vasculares. Las malformaciones vasculares se dividen a su vez en lesiones de
bajo flujo y lesiones de flujo rapido. La lesion de bajo flujo es la mas frecuente, con una prevalencia del 70%. Los
tumores vasculares pueden comportarse de manera benigna, localmente agresiva, limitrofe o maligna. El
hemangioma infantil es un tumor vascular que se presenta en el periodo neonatal y luego retrocede. La presencia
de multiples lesiones cutdneas en un lactante puede indicar anomalias vasculares viscerales subyacentes, y las
anomalias complejas pueden estar asociadas con sindromes de sobrecrecimiento.

Los Criterios de Idoneidad del Colegio Americano de Radiologia son pautas basadas en la evidencia para afecciones
clinicas especificas que son revisadas anualmente por un panel multidisciplinario de expertos. El desarrollo y la
revision de la guia incluyen un extenso analisis de la literatura médica actual de revistas revisadas por pares y la
aplicacion de metodologias bien establecidas (Método de idoneidad de RAND / UCLA y Calificacion de la
evaluacion de recomendaciones, desarrollo y evaluacion o GRADE) para calificar la idoneidad de los
procedimientos de diagndstico por imagenes y el tratamiento para escenarios clinicos especificos. En aquellos casos
en que la evidencia es escasa o equivoca, la opinion de expertos puede complementar la evidencia disponible para
recomendar imagenes o tratamiento.

Palabras clave:
Criterios de adecuacion; Criterios de uso adecuado; Area bajo la curva (AUC); Hemangioma infantil; Malformacion
linfatica; Anomalia vascular; Malformacion vascular; Tumor vascular; Malformacion venosa

Resumen del enunciado:

Los nifios de cualquier edad diagnosticados con tumores o malformaciones vasculares de tejidos blandos,
compuestos por elementos arteriales, venosos y/o linfaticos, que se comportan de manera benigna, localmente
agresiva, limitrofe o maligna, a menudo se benefician de las imagenes diagndsticas.

[Traductore: Dr. Diego Rodriguez]
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Variante 1: Niiio. Signos o sintomas clinicos del hemangioma infantil. Imagenes iniciales.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion

Area de interés para estudio ecografico Usualmente apropiado O

Area de interés para estudio ecografico
Doppler duplex

Area de interés de la ARM y la MRV sin y
con contraste [V

Area de interés de la resonancia magnética sin
y con contraste intravenoso

Area de interés de la TC con contraste
intravenoso

Area de interés para ultrasonido con medio de

Usualmente apropiado

O
Puede ser apropiado (0]
O

Puede ser apropiado

Puede ser apropiado Varia

contraste intravenoso o
Area de interés de la arteriografia Varia
Area de interés de la radiografia Varia
Area de interés de la resonancia magnética sin 0
contraste intravenoso
Area de interés de la TC sin y con contraste .
Varia
v
TC éarea de interés sin contraste [V Varia
Area de interés de CTA y CTV con contraste .
Varia
v
Variante 2: Nifio. Hemangiomas cutineos infantiles miiltiples, exdmenes de deteccion de hemangiomas
hepaticos infantiles. Imagenes iniciales.
Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacién

Ultrasonido de abdomen Usualmente apropiado (0]
Ultrasonido Doppler duplex abdominal Usualmente apropiado 0]
Abdomen eclesidstico con contraste Il e e e (CEarei) 0
intravenoso
Radiografia de abdomen ol
Arteriografia de abdomen SO0
ARM y MRV abdomen sin y con contraste [V 0]
Resonancia magnética de abdomen sin y con 0
contraste intravenoso
Resonancia magnética de abdomen sin o
contraste intravenoso
Tomografia computarizada de abdomen con

gratta comp 299D
contraste intravenoso
TC de abdomen sin y con contraste
. Y 29D
intravenoso
Tomografia computarizada de abdomen sin

gratta comp 299D
contraste intravenoso
CTA y CTV abdomen con contraste

Y BEODD

intravenoso
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Variante 3: Signos o sintomas clinicos de una anomalia vascular (tumor o malformacion) que no sugiere
hemangioma infantil. Imagenes iniciales.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion
Area de interés para estudio ecografico Usualmente apropiado 0]
Area de interés para estudio ecografico .
, P & Usualmente apropiado (0]
Doppler duplex
Area de interés de la ARM y la MRV sin .
y y Usualmente apropiado (0]
con contraste IV
Area de interés de la resonancia magnética sin .
. Usualmente apropiado (0]
y con contraste intravenoso
Area de interés para ultrasonido con medio de .
. parau Puede ser apropiado (desacuerdo) (0]
contraste intravenoso
Area de interés de la ARM sin contraste IV Puede ser apropiado (desacuerdo) (0]
Area de interés de la resonancia magnética sin .
. Puede ser apropiado (0]
contraste intravenoso
Area de interés de la arteriografia Usualmente inapropiado Varia
Area de interés de la radiografia Usualmente inapropiado Varia
Area de interés de la TC con contraste . . .
. Usualmente inapropiado Varia
intravenoso
Area de interés de la TC sin y con contraste . . .
v y Usualmente inapropiado Varia
TC éarea de interés sin contraste [V Usualmente inapropiado Varia
Area de interés de CTA y CTV con contraste . . ,
v Usualmente inapropiado Varia
Variante 4: Las ecografias hacen sospechar de malformacion vascular. Préximo estudio de imagen.
Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacién
Area de interés de la ARM y la MRV sin .
y y Usualmente apropiado O
con contraste IV
Area de interés de la resonancia magnética sin .
. Usualmente apropiado O
y con contraste intravenoso
Area de interés de la TC con contraste . .
. Puede ser apropiado Varia
intravenoso
Area de interés de CTA y CTV con contraste . ,
v Puede ser apropiado Varia
Area de interés para estudio ecografico con . .
p U & Usualmente inapropiado 0]
contraste IV
Area de interés de la arteriografia Usualmente inapropiado Varia
Area de interés de la radiografia Usualmente inapropiado Varia
Area de interés de la resonancia magnética sin . .
. Usualmente inapropiado 0]
contraste intravenoso
Area de interés de la TC sin y con contraste . . .
v y Usualmente inapropiado Varia
TC érea de interés sin contraste [V Usualmente inapropiado Varia

Criterios de idoneidad ACR® 3 Anomalias Vasculares de los Tejidos Blandos-Nifio



Variante 5: Diagnostico establecido de malformacion vascular que se presenta con signos o sintomas
nuevos o persistentes. Imagenes iniciales.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion
A interé tudi Afi .
rea de interés para es udio ecografico Unditiete s 0
Doppler duplex
A interés de la ARM y la MRV si .
rea de interés de la yla MRV siny Uswslingits rprpiad 0
con contraste IV
Area de interés de la resonancia magnética sin .
. Usualmente apropiado O
y con contraste intravenoso
Area de interés para estudio ecografico Puede ser apropiado (0]
Area de interés para estudio ecografico con Fsdle oo mprasinit 0
contraste IV

Area de interés de la arteriografia Varia

Area de interés de la radiografia Varia

Area de interés de la resonancia magnética sin 0

contraste intravenoso

Area de interés de la TC con contraste .

. Varia

intravenoso

Area de interés de la TC sin y con contraste .
Varia

v

TC éarea de interés sin contraste [V Varia

Area de interés de CTA y CTV con contraste Varia

v
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ANOMALIAS VASCULARES DE LOS TEJIDOS BLANDOS: MALFORMACIONES VASCULARES Y
TUMORES VASCULARES INFANTILES (NO SNC)

Panel de expertos en imdagenes pedidtricas: Dianna M. E. Bardo, MD?% Anmne E. Gill, MDY
Ramesh S. Iyer, MD, MBAS; Sherwin S. Chan, MD, PhD¢; Matthew L. Cooper, MD¢; Roshni A. Dasgupta, MD';
Carolina V. Guimaraes, MD?; Matthew R. Hammer, MD"; Daniel P. Krowchuk, MD'; Terry L. Levin, MD’;
Marilyn G. Liang, MDX; Mariana L. Meyers, MD'; Jonathan D. Samet, MD™; Marla B.K. Sammer, MD, MHA";
Gary R. Schooler, MD®; Judy H. Squires, MDP; Amit S. Sura, MD, MBAY% Andrew T. Trout, MDF;
Sumit Pruthi, MD, MBBS.*

Resumen de la revision de la literatura

Introduccion/Antecedentes

Las anomalias vasculares de los tejidos blandos (AV) pueden diagnosticarse prenatalmente o en cualquier momento
de la vida [1-3]. Las anomalias de los tejidos blandos pueden localizarse en las extremidades, la cara, el cuero
cabelludo, el cuello, las vias respiratorias, la pared toracoabdominal, el mediastino, los pulmones y el abdomen
(mesenterio, retroperitoneo y visceras). Pueden estar asociados a sindromes y pueden indicar la presencia de
lesiones vasculares internas. Los AV de tejidos blandos se subdividen en amplias categorias de malformaciones
vasculares (VM) y tumores vasculares (VT). Las TV son verdaderas neoplasias con aumento de la actividad mitotica
y del recambio de las células endoteliales; Las VM estan compuestas por la formacion anormal o defectuosa de
tejido vascular [4] (Véase Apéndice 1).

La prevalencia de las maquinas virtuales varia segin el tipo: malformaciones venosas (70%), malformaciones
linfaticas (12%), malformaciones arteriovenosas (MAV) (8%), sindromes de malformaciones combinadas (6%) y
malformaciones capilares (4%) [5]. Pueden dividirse en simples (divididas a su vez en maquinas virtuales de flujo
bajo o de flujo rapido) o combinadas. Las VM simples de bajo flujo a menudo contienen 1 tipo de vaso de bajo
flujo: capilar, linfatico o venoso. Las MAV o fistulas arteriovenosas (FAV) son VM simples y de flujo rapido. Las
VM combinadas se componen de mas de 2 tipos de componentes de VM simples y pueden recibir el nombre de un
vaso principal [4,6]. Las anomalias complejas pueden estar asociadas con sindromes de sobrecrecimiento, que a
menudo estan compuestos por tejidos venosos y linfaticos infiltrantes a través de grasa subcutanea engrosada que
afecta el tronco y/o las extremidades [7-10] (Véase Apéndice 2).

Las VT se dividen en masas que se comportan de manera benigna, localmente agresiva, limite o maligna. La TV
benigna mas frecuente es el hemangioma infantil, que se presenta en el periodo neonatal, mientras que otras TV,
malignas y otras lesiones vasculares agresivas, pueden diagnosticarse a cualquier edad. La mayoria de las lesiones
benignas se observan o tratan de manera no invasiva. Las TV localmente agresivas y limitrofes se presentan poco
después del nacimiento y pueden presentarse con trombocitopenia y/o coagulopatia consuntiva, lo que puede
complicar el tratamiento. Las VT malignas son masas de crecimiento rapido que se encuentran en nifios de todas
las edades, a menudo son mas agresivas que tumores similares en adultos y pueden ser dificiles de diagnosticar con
precision debido a un tipo de célula poco diferenciado [4,6].

Este documento se refiere principalmente a las lesiones que son facilmente accesibles para la obtencion de
imagenes, a menos que se especifique lo contrario, y no incluye una discusion sobre el sindrome nervioso central
(SNC) VA. Para obtener una discusion sobre las VM de las extremidades y los pulmones en adultos, consulte la
Temas de los Criterios® de Idoneidad del ACR sobre "Sospecha clinica de malformacion vascular de las
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Carolina at Chapel Hill, Chapel Hill, North Carolina. "UT Southwestern Medical Center, Dallas, Texas. ‘Wake Forest University School of Medicine, Winston
Salem, North Carolina; American Academy of Pediatrics. 'The Children’s Hospital at Montefiore, Albert Einstein College of Medicine, Bronx, New York.
¥Boston Children’s Hospital, Boston, Massachusetts; Society for Pediatric Dermatology. 'Children’s Hospital Colorado. University of Colorado School of
Medicine, Aurora, Colorado. "Ann & Robert H. Lurie Children’s Hospital of Chicago, Northwestern University Feinberg School of Medicine, Chicago,
Illinois. "Texas Children’s Hospital, Houston, Texas. °UT Southwestern Medical Center, Dallas, Texas. PUPMC Children’s Hospital of Pittsburgh, Pittsburgh,
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extremidades” [11] y "Sospecha clinica de malformacién arteriovenosa pulmonar (PAVM)” [12] para obtener mas
orientacion.

Definicion inicial de imagenes

Las imagenes iniciales se definen como imagenes indicadas al comienzo del episodio de atencion para la afeccion
médica definidas por la variante. Mas de un procedimiento puede considerarse generalmente apropiado en la
evaluacion inicial por imagenes cuando:

e Existen procedimientos que son alternativas equivalentes (es decir, solo se ordenara un
procedimiento para proporcionar la informacion clinica para administrar eficazmente la atencion
del paciente)

0

e Existen procedimientos complementarios (es decir, se ordena mas de un procedimiento como un conjunto
o simultaneamente donde cada procedimiento proporciona informacién clinica Unica para administrar
eficazmente la atencion del paciente).

Discusion de los procedimientos en las diferentes situaciones
Variante 1: Lactante. Signos o sintomas clinicos del hemangioma infantil. Imagenes iniciales.

Los hemangiomas infantiles son la neoplasia benigna mas comun de la infancia, con una prevalencia de 4 a 5 %
[13]. Los hemangiomas infantiles, distintos de los VM, son una verdadera neoplasia mas que una anomalia del
desarrollo embrionario del tejido vascular (ver Apéndice 1). Se hacen clinicamente evidentes dentro de las primeras
semanas de vida y progresan a través de fases de latencia, crecimiento y meseta, previsiblemente en el primer afio
de vida; En casos raros, el crecimiento continta hasta los 24 meses de edad. Con involucion completa o parcial, la
regresion de la lesion se completa a los 4 afios de edad en el 90% de los casos, pero puede continuar hasta los 8
afios de edad [13,14]. Factores de riesgo para tener Hemangiomas incluyen la prematuridad, la raza blanca (3%-
10%) y el sexo femenino (rango de proporcion femenino: masculino de 1,4:1 a 3:1) [15].

La mayoria de los hemangiomas infantiles se diagnostican clinicamente, y las imagenes son utiles para las lesiones
superficiales con caracteristicas atipicas o lesiones profundas, que son dificiles de evaluar fisicamente. Localizacion
central o segmentaria en la cara y/o las orejas, la mama y la region lumbosacra de la linea media; lesiones >4 cm;
presencia de >5 hemangiomas; edad del paciente; y la tasa de crecimiento puede indicar la necesidad de imagenes
[16,17]. En un estudio reciente de 185 pacientes no tratados infantiles hemangiomas, se estudiaron fotografias de
lesiones para evaluar las caracteristicas fisicas y distinguir las lesiones asociadas con componentes superficiales y
profundos combinados. Por lo tanto, es importante comprender tanto los hallazgos superficiales clinicamente
evidentes de la superficie y los margenes de la lesion como su extension a los tejidos blandos profundos para hacer
recomendaciones para las imagenes y el curso del tratamiento cuando esté indicado.

Una ubicacién rara, pero importante, de infantil Los hemangiomas se producen en las vias respiratorias, ya que la
proliferacion rapida de la TV puede obstruir las vias respiratorias. Infantil Los hemangiomas de las vias respiratorias
se localizan con mayor frecuencia en las vias respiratorias subgloticas, pero pueden ser mas difusos, en una
distribucion similar a la de una barba a lo largo de los tejidos blandos que recubren la mandibula y el cuello [18].
Subglética infantil Los hemangiomas también pueden extenderse desde el cuello hasta el mediastino.

El hemangioma infantil también se puede asociar con AV de otros 6rganos. PHACE, acronimo de malformaciones
de la fosa posterior, hemangioma, anomalias arteriales, coartacion de la aorta/defectos cardiacos y anomalias
oculares, es predominantemente un sindrome de malformacion neurovascular [19]. Las imagenes de las lesiones no
relacionadas con el SNC en el sindrome PHACE, aunque no se abordan especificamente, se incluyen en las
recomendaciones de la variante 1. Las recomendaciones imagenoldgicas de los hemangiomas hepaticos encontrados
en pacientes con hemangiomas infantiles cutaneos multiples se presentan en la variante 2.

En la narrativa a continuacion, "area de interés" puede referirse a lo siguiente: abdomen, pecho, cabeza, cuello,
pelvis, codo, cara, pie, antebrazo, mano, cadera, rodilla, parte inferior de la pierna, hombro, muslo y parte superior
del brazo.

Arteriografia Area de Interés
No hay bibliografia relevante que respalde el uso de la arteriografia del area de interés como modalidad inicial de
imagen en lactantes con hemangiomas infantiles.
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Tomografia computarizada (TC) Area de interés con contraste intravenoso

Cuando se requieren imagenes Optimas de la via aérea, como en el caso de los hemangiomas que comprometen la
via aérea supra o infraglotica o cuando se presentan en una distribucion similar a la de una barba sobre la cara y el
cuello, puede ser util la TC con contraste intravenoso (IV). En un estudio de 11 nifios con hemangiomas de las vias
respiratorias superiores que se sometieron a TC, Koplewitz et al [20] encontrd que la TC tiene una mejor definicion
de la lesion de la via aérea, la presencia, la localizacion y la extension completa de la lesion y una evaluacion del
tamafio mas precisa en comparacion con la broncoscopia.

TC Area de interés sin y con contraste intravenoso

No existe literatura relevante que respalde el uso de Area de interés de la TC sin y con contraste IV como modalidad
inicial de imagen en lactantes con Hemangiomas. En el estudio de Koplewitz et al [20], se realizaron tomografias
computarizadas sin contraste y con contraste. Se encontré que las lesiones parecian mas grandes después de la
administracion de contraste intravenoso y que se podia definir mejor la extension completa y la localizacion de la
lesion.

TC Area de interés sin contraste intravenoso
No hay bibliografia relevante que respalde el uso de la TC de area de interés sin contraste IV como modalidad
inicial de imagen en lactantes con hemangiomas infantiles.

Area de interés de CTA y CTV con contraste IV

No hay bibliografia relevante que respalde el uso de la angiografia por TC (ATC) o la venografia por TC (CTV) en
el area de interés con contraste intravenoso como modalidad de imagen inicial en lactantes con hemangiomas
infantiles.

ARM y MRV Area de interés sin y con contraste IV

Angiografia dinamica por resonancia magnética (ARM) y venografia por resonancia magnética (MRV) por via
intravenosa contraste de personas no tratadas infantil Hemangiomas es capaz de mostrar la irrigacion de los vasos
arteriales y el drenaje de los vasos venosos [15].

Area de interés de la resonancia magnética sin y con contraste intravenoso

Resonancia magnética del area de interés sin y con contraste intravenoso en pacientes con Hemangiomas puede ser
util cuando no es posible determinar clinicamente la extension completa de la lesion, como cuando el Hemangiomas
de la cara y las estructuras faciales profundas o la extension periorbitaria ¢ intraorbitaria deben definirse, cuando la
region lumbosacra infantil Hemangiomas estan presentes y puede haber un anclaje subyacente u otra anomalia de
la médula espinal, y hay bebés de tipo barba Hemangiomas que ocupan la region faringea y pueden afectar a la via
aérea orofaringea. La resonancia magnética también puede ser 1til en pacientes con Hemangiomas en localizaciones
anatomicas, cuando la presencia o el crecimiento de la lesion puede desfigurar o interferir con la vista o el oido, la
cara, las vias respiratorias, los oidos o la mama [17].

Area de interés de la resonancia magnética sin contraste intravenoso
No hay bibliografia relevante que respalde el uso de la RM del area de interés sin contraste intravenoso como
modalidad inicial de imagenes para los lactantes con hemangiomas infantiles.

Area de interés de radiografia
No hay bibliografia relevante que respalde el uso del area de interés de la radiografia como modalidad inicial de
imagenes en lactantes con hemangiomas infantiles.

Area de interés para estudio ecogrifico

La ecografia (US) del area de interés es ttil para distinguir las caracteristicas de imagen del lactante. Hemangiomas
de VMs. Paltiel et al [21] estudiaron 49 lesiones y Ding et al [ 14] estudio 66 lesiones, describiendo las caracteristicas
de las imagenes de EE. UU. hemangiomas de masas so6lidas de ecogenicidad mixta bien circunscritas con vasos
centrales y periféricos en ecografia en escala de grises. Ambos grupos demostraron que la ecografia es util para
distinguir los Hemangiomas de las VM y para identificar a los nifilos Hemangiomas que se puede combinar con
otros componentes de VA [14,21].

Area de interés para ultrasonido con medio de contraste intravenoso
No hay bibliografia relevante que respalde el uso del area de interés de la ecografia con contraste intravenoso como
modalidad inicial de imagen en lactantes con hemangiomas infantiles.
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Area de interés para estudio ecografico Doppler diplex

La ecografia con Doppler duplex es la mas util para evaluar y confirmar el diagndstico de Hemangiomas. Paltiel et
al [21] estudiaron 49 lesiones y Ding et al [14] 66 lesiones, demostrando que una combinacion de formas de onda
arteriales y venosas en el Doppler diiplex. Hemangiomas de maquinas virtuales de bajo flujo.

Variante 2: Lactante. Hemangiomas cutaneos infantiles multiples, eximenes de deteccion de hemangiomas
hepaticos infantiles. Imagenes iniciales.

Los lactantes y los nifios con hemangiomas cutaneos infantiles multiples, definidos como lesiones >5, pueden
indicar la presencia de hemangiomas hepaticos adicionales u otros hemangiomas viscerales. Los hemangiomas
hepaticos infantiles que se presentan en lactantes con hemangiomas infantiles cutaneos multiples se clasifican como
multifocales o difusos. El tipo multifocal es mas comun y retrocede con el tiempo, mientras que los hemangiomas
hepaticos difusos conducen a hepatomegalia y se relacionan con desenlaces precarios, incluida la mortalidad [22].

En un estudio prospectivo multicéntrico de 1.656 lactantes con hemangiomas infantiles, se confirmé que los
pacientes con un nimero mas alto de hemangiomas cutaneos infantiles tienen una incidencia mas alta de
hemangioma hepatico infantil, 8,3 % en pacientes con 5 a 9 lesiones en comparacion con 0,4 % en pacientes con
<5 lesiones cutdneas. Con base en los resultados de este estudio, el examen de deteccion por imagenes hepaticas
estd indicado en pacientes con 5 hemangiomas cutaneos infantiles y en pacientes de hasta 9 meses de edad [23].

En un analisis de 121 nifios con hemangioma hepatico en el Registro de Hemangioma Hepatico, Kulungowski et al
[24] Se encontrd que 88 nifios tenian multiples lesiones de hemangiomas infantiles cutaneos, de los cuales 68 (77%)
eran multifocales y 20 (23%) de los cuales eran hemangiomas hepaticos infantiles de tipo difuso.

Arteriografia Abdomen

No hay bibliografia relevante que respalde el uso de la arteriografia del abdomen como modalidad inicial de
diagnostico por imagenes para el cribado de hemangiomas hepaticos en lactantes con hemangiomas cutaneos
infantiles multiples.

Tomografia computarizada de abdomen con contraste intravenoso
No hay bibliografia relevante que respalde el uso de la TC de abdomen con contraste [V como modalidad inicial de
imagenes para la deteccion de hemangiomas hepaticos en lactantes con hemangiomas cutaneos infantiles multiples.

TC de abdomen sin y con contraste intravenoso

No hay bibliografia relevante que respalde el uso de la TC de abdomen sin y con contraste IV como modalidad
inicial de imagenes para la deteccion de hemangiomas hepaticos en lactantes con hemangiomas cutaneos infantiles
multiples.

Tomografia computarizada de abdomen sin contraste intravenoso

No hay bibliografia relevante que respalde el uso de la TC de abdomen sin contraste intravenoso como modalidad
inicial de imagenes para el cribado de hemangiomas hepaticos en lactantes con hemangiomas cutaneos infantiles
multiples.

CTA y CTV abdomen con contraste intravenoso

No hay bibliografia relevante que respalde el uso de la ATC y la CTV del abdomen con contraste intravenoso como
modalidad inicial de imagenes para la deteccion de hemangiomas hepaticos en lactantes con hemangiomas cutaneos
infantiles multiples.

ARM y MRV Abdomen sin y con contraste intravenoso

No hay bibliografia relevante que respalde el uso de la resonancia magnética y la resonancia magnética del abdomen
sin y con contraste intravenoso como modalidad inicial de imagenes para la deteccion de hemangiomas hepaticos
en lactantes con hemangiomas cutaneos infantiles multiples.

Resonancia magnética de abdomen con y sin contraste intravenoso

No hay bibliografia relevante que respalde el uso de la resonancia magnética del abdomen sin y con contraste
intravenoso como modalidad inicial de imagen para el cribado de hemangiomas hepaticos en lactantes con multiples
hemangiomas cutaneos hemangiomas infantiles. Un documento de orientacion reciente del Grupo de Interés
Especial de Anomalias Vasculares Oncologicas de la Sociedad Americana de Hematologia Pediatrica recomienda
la resonancia magnética del higado con contraste, incluidas las secuencias dindmicas, si el diagnostico no esté claro
después de la ecografia Doppler [25].
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Resonancia magnética de abdomen y pelvis sin contraste intravenoso

No hay bibliografia relevante que respalde el uso de la resonancia magnética del abdomen y la pelvis sin contraste
intravenoso como modalidad inicial de imagenes para la deteccion de hemangiomas hepaticos en lactantes con
hemangiomas cutaneos infantiles multiples.

Radiografia de Abdomen

No hay bibliografia relevante que respalde el uso de la radiografia del abdomen como modalidad inicial de
diagnoéstico por imagenes para la deteccion de hemangiomas hepaticos en lactantes con hemangiomas cutaneos
infantiles multiples.

Ultrasonido de abdomen

La ecografia del abdomen es util como examen de cribado para detectar la presencia de tumores multifocales o
difusos. hemangioma hepatico infantil En pacientes con >5 cutanea hemangiomas infantiles y para lactantes <9
meses de edad [23]. EE. UU. puede revelar la presencia o ausencia de hemangioma hepatico infantil y proporcionar
orientacion para la planificacion del tratamiento o la indicacion de imagenes adicionales [13]. Multifocales
hemangiomas hepaticos infantiles son lesiones hipoecogénicas discretas esféricas definidas >1 y pueden parecer
hipoecoicas o hiperecogénicas o tener un aspecto de ecogenicidad mixta en la ecografia; difusos hemangiomas
hepaticos infantiles presentan nddulos hipoecogénicos en todo el higado junto con hepatomegalia [26].

Abdomen eclesidstico con contraste intravenoso

ecografia del abdomen con contraste IV, especificamente para la evaluacion del higado, para la presencia de
hemangiomas hepaticos en lactantes con multiples hemangiomas cutaneos. hemangiomas infantiles se puede usar
para aumentar la sensibilidad y la confianza diagndstica, en particular para las lesiones focales que se observan en
los hemangiomas hepaticos congénitos en lugar de los hemangiomas hepaticos difusos y multifocales que se
observan en los hemangiomas infantiles [26,27]. La adicion de contraste intravenoso para la ecografia del abdomen
ha sido demostrada por El-Ali et al [27] diferenciar el hemangioma hepatico infantil en lactantes del hemangioma
hepatico congénito en 5 lactantes seglin el patron de fase arterial temprana y tardia y lavado tardio con contraste
intravenoso (P = 0,0016). El patron de realce con contraste intravenoso en la ecografia fue similar a la forma en que
se sabe que las lesiones mejoran con contraste intravenoso en los exdmenes de TC y RMN [28].

Ultrasonido Doppler daplex abdominal

Un documento de orientacion reciente del Grupo de Interés Especial de la Sociedad Americana de Hematologia
Pediatrica, Oncologia y Anomalias Vasculares recomienda la ecografia Doppler del higado como el estudio de
imagen inicial preferido. En la ecografia, las caracteristicas de las imagenes, como los patrones multifocales y
difusos, son mas especificas de los hemangiomas hepaticos infantiles y se pueden usar para ayudar a diferenciarlos
de los hemangiomas congénitos del higado [25]. Las lesiones solitarias pueden ser de mayor didmetro y de
ecogenicidad heterogénea, con componentes vasculares periféricos mas prominentes [26].

Variante 3: Nifo. Signos clinicos o sintomas de anomalia vascular (tumor o malformaciéon) que no sugieren
hemangioma infantil. Imagenes iniciales.

Los AV son un grupo diverso de lesiones que incluyen tumores con comportamientos y malformaciones benignos,
localmente agresivos o malignos, que pueden involucrar flujo sanguineo de bajo flujo (venoso o linfatico) o de flujo
rapido (arterial) [4] (ver Apéndice 1). Muchos AV se forman completamente antes del nacimiento y no se presentan
clinicamente de la manera tipica de los hemangiomas infantiles. Se justifica la caracterizacion imagenoldgica de la
lesion y la delimitacion de su extension.

En la narrativa a continuacion, "area de interés" puede referirse a lo siguiente: abdomen, pecho, cabeza, cuello,
pelvis, codo, cara, pie, antebrazo, mano, cadera, rodilla, parte inferior de la pierna, hombro, muslo y parte superior
del brazo.

Arteriografia Area de Interés
No existe literatura relevante que apoye el uso de la arteriografia como la modalidad de imagen inicial para lesiones
vasculares como tumores o malformaciones.

Tomografia computarizada (TC) Area de interés con contraste intravenoso
No existe literatura relevante que apoye el uso del area de interés de la TC con contraste IV como modalidad de
imagen inicial para lesiones vasculares como tumores o malformaciones.
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TC Area de interés sin y con contraste intravenoso
No existe literatura relevante que respalde el uso de la TC de area de interés sin y con contraste IV como modalidad
de imagen inicial para lesiones vasculares como tumores o malformaciones.

TC Area de interés sin contraste intravenoso
No existe literatura relevante que respalde el uso del area de interés de la TC sin contraste intravenoso como
modalidad de imagen inicial para lesiones vasculares como tumores o malformaciones.

Area de interés de CTA y CTV con contraste IV
No existe literatura relevante que respalde el uso de la CTA y la CTV en el area de interés con contraste intravenoso
como modalidad de imagen inicial para lesiones vasculares como tumores o malformaciones.

ARM y MRV Area de interés sin y con contraste IV

El uso de patrones de MRA y MRV mejorados por contraste de alta o baja intensidad de sefial puede ayudar a
distinguir entre maquinas virtuales de flujo bajo y de flujo rapido. En un estudio de van Rijswijk et al [29], describen
una especificidad del 95% y una sensibilidad del 83% en la diferenciacion de malformaciones venosas y no venosas
mediante ARM dinamico con contraste. La resonancia magnética 4D dinamica con contraste intravenoso se puede
utilizar para detectar la presencia de microderivaciones arteriovenosas en las VM, que se han encontrado asociadas
con la presencia de flebolitos [30].

Las técnicas de resonancia magnética de sustraccion restan la sefial de resonancia magnética de las imagenes de
resonancia magnética sin contraste de una resonancia magnética mejorada con contraste, lo que da como resultado
una mejor visualizacion de las estructuras vasculares a medida que se elimina la sefial de los tejidos blandos [31].
También puede ser util el uso de la ARM sin contraste como estudio anatdmico antes de realizar la ARM con
contraste para facilitar la planificacion del campo de vision y el momento del bolo de contraste [32].

Area de interés de la ARM sin contraste intravenoso

También estan disponibles numerosas secuencias de ARM sin contraste, que dependen de la velocidad del flujo
sanguineo (dependiente del flujo) y estan sujetas a pérdida de sefial en los vasos con flujo sanguineo lento. Las
secuencias de ARM independientes del flujo y sin contraste producen imagenes de sangre brillante u oscura y
permiten obtener imagenes de un campo de vision mas amplio. Las imdgenes de ARM sin contraste pueden
incorporar tiempos de exploracion mas largos y, por lo tanto, producir imagenes de mayor resolucion espacial [33].
La ARM sin contraste no proporciona informacién de flujo dinamico proporcionada por la ARM con contraste.
Ademas, aunque el tiempo de vuelo no se puede utilizar para caracterizar los componentes de los tejidos blandos,
si muestra los vasos de alimentacion y drenaje de una VM de flujo rapido [34].

Area de interés de la resonancia magnética sin y con contraste intravenoso

El area de interés de la resonancia magnética sin y con contraste intravenoso como modalidad de imagen inicial
para una lesion vascular, como un tumor o una malformacion, puede ser itil como examen inicial por imagenes y
se puede realizar simultaneamente con la ecografia para investigar una masa de tejido blando o una decoloracion
de la piel.

Los hallazgos de la resonancia magnética suelen mostrar una masa de tejido blando lobulada y a menudo infiltrativa
con sefial T1 hipointensa y T2 hiperintensa, vacios de flujo vascular variables, patrones variables de realce y,
posiblemente, flebolitos, seglin el tipo de lesion. La adicion de ARM puede ser beneficiosa para hacer un diagnostico
definitivo [31].

Area de interés de la resonancia magnética sin contraste intravenoso

El area de interés de la resonancia magnética sin contraste intravenoso como modalidad de imagen inicial para una
lesion vascular, como un tumor o una malformacion, puede ser ttil como examen de imagen inicial y se puede
realizar simultaneamente con la ecografia para investigar una masa de tejido blando o una decoloracion de la piel.

La resonancia magnética sin contraste intravenoso suele mostrar una masa de tejido blando lobulada y a menudo
infiltrativa con sefial T1 hipointensa y T2 hiperintensa, vacios de flujo vascular variables y, posiblemente, flebolitos,
segun el tipo de lesion. La falta de contraste limitard la capacidad de caracterizar el tipo de vaso y la caracterizacion
del flujo a través de la lesion (flujo alto versus flujo bajo) y, por lo tanto, el tipo de VM que se esta evaluando. La
adicion de contraste intravenoso y posiblemente ARM puede ser beneficiosa para hacer una caracterizacion mas
definitiva y precisa de la lesion y, finalmente, el diagndstico [31].
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Area de interés de radiografia

No existe literatura relevante que respalde el uso de la radiografia como modalidad inicial de imagen para lesiones
vasculares como tumores o malformaciones [35]. Las radiografias pueden revelar calcificaciones dentro de una
masa de tejido blando, lo que indica el diagnostico de VM, pero no suele ser el estudio de imagen inicial cuando se
sospecha una AV. Los flebolitos se encuentran en el sitio de las microderivaciones en las VM.

Area de interés para estudio ecogrifico

La US se puede utilizar para distinguir los rasgos caracteristicos de las VT y para diferenciar entre las VM de flujo
bajo y las de flujo rapido. hemangioma infantil, las VT revelan componentes de tejido sélido bien definidos con
ecotextura variable [21].

Las VM venosas se pueden caracterizar parcialmente con ecografia en escala de grises, y ciertas caracteristicas
como multiples espacios anecoicos, flebolitos ecogénicos y espacios de tejidos blandos expandidos que son
compresibles (musculo, grasa subcutanea, capas de dermis) pueden ser diagnosticas. Las VM linfaticas también
pueden caracterizarse, al menos parcialmente, por ecografia en escala de grises cuando se visualizan multiples
espacios anecoicos con quistes, que pueden contener niveles de liquido en caso de que haya habido una infeccion
previa o una hemorragia en la lesion, que son no compresibles. Las VM venolinfaticas muestran una combinacion
de las caracteristicas anteriores. Las VM-AVM y AVF de flujo rapido muestran un grupo de vasos sin una masa de
tejido solido asociada [36,37] en contraposicion a los hemangiomas.

Los hemangiomas hepaticos congénitos son lesiones focales del higado asociadas a hemangiomas cutaneos
infantiles multiples.

Area de interés para ultrasonido con medio de contraste intravenoso

ecografia de abdomen y pelvis con contraste intravenoso, especificamente para la evaluacion del higado, para la
presencia de hemangiomas hepaticos en lactantes con multiples enfermedades cutaneas. hemangiomas infantiles se
puede usar para aumentar la sensibilidad y la confianza diagnostica, en particular para las lesiones focales, que se
observan en los hemangiomas hepaticos congénitos en lugar de los hemangiomas hepaticos difusos y multifocales
que se observan en los hemangiomas infantiles [26,27]. La adicion de contraste intravenoso para la ecografia del
abdomen y la pelvis ha sido demostrada por El-Ali et al [27] diferenciar el hemangioma hepatico infantil en lactantes
del hemangioma hepatico congénito en 5 lactantes seglin el patron de fase arterial temprana y tardia y lavado tardio
con contraste intravenoso (P = 0,0016). El patron de realce con contraste intravenoso en la ecografia fue similar a
la forma en que se sabe que las lesiones mejoran con contraste intravenoso en los examenes de TC y RMN [28].

Area de interés para ultrasonido Doppler diplex

La ecografia con Doppler duplex se puede utilizar para distinguir los rasgos caracteristicos de las TV, verificar las
formas de onda arteriales en las VM de flujo rapido (arterializacion de las venas drenantes) y diferenciar entre las
VM de flujo bajo y las de flujo rapido. Aparte del hemangioma infantil, las VT suelen mostrar formas de onda tanto
arteriales como venosas. Las malformaciones venosas muestran multiples espacios anecoicos, pero el flujo en las
VM venosas puede ser tan lento que es dificil de percibir en Doppler. Las VM linfaticas también estan compuestas
por multiples espacios anecoicos con quistes, que pueden contener niveles de liquido en caso de que haya habido
una infeccion o hemorragia previa, pero no tendran sefial Doppler. Las malformaciones venolinfaticas muestran
una combinacion de estas caracteristicas. Las VM-AVM y AVF de flujo rapido muestran un grupo de vasos sin una
masa de tejido solido asociada [36] con flujo rapido en Doppler US.

Variante 4: Nifio. Las ecografias hacen sospechar una malformacion vascular. Préximo estudio de imagen.

Si las imagenes iniciales de ultrasonido hacen sospechar el diagnostico de VM, a menudo son ttiles imagenes
adicionales para visualizar toda la extension de la lesion, evaluar la presencia de lesiones multiples y evaluar la
posible afectacion de tejidos y organos adyacentes (incluidas regiones anatomicas sensibles como estructuras
faciales profundas, las vias respiratorias, las orbitas y la columna vertebral).

En la narrativa a continuacion, "area de interés" puede referirse a lo siguiente: abdomen, pecho, cabeza, cuello,
pelvis, codo, cara, pie, antebrazo, mano, cadera, rodilla, parte inferior de la pierna, hombro, muslo y parte superior
del brazo.

Arteriografia Area de Interés

La angiografia por sustraccion digital proporciona una excelente definicion de la anatomia de la malformacion
arteriovenosa, en particular del nidus de la malformacion arteriovenosa y del numero y la definicion de las arterias
de alimentacion y las fistulas en las lesiones de flujo rapido (arteriales), con mayor sensibilidad que la ARM [38].
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Antes de realizar un procedimiento invasivo, como la angiografia por sustraccion digital, es mejor tener un
diagnostico diferencial reducido (por lo general, requiere una resonancia magnética/resonancia magnética previa
para sugerir el diagnostico de una VM de flujo rapido). La angiografia diagnostica puede confirmar la sospecha de
una VM de flujo rapido si esta sigue siendo dudosa después de la RM/ARM, pero generalmente se reserva para
pacientes sintomaticos cuando el tratamiento simultdneo es una consideracion principal.

Tomografia computarizada (TC) Area de interés con contraste intravenoso

La TC con contraste puede proporcionar una definicion anatémica adicional de una VM después de la ecografia en
otras anatomias, lo que ayuda a visualizar flebolitos, trombos, cambios 6seos como erosion o hallazgos relacionados
con sindromes de sobrecrecimiento y afectacion de tejidos blandos, especialmente en la definicion de la extension
profunda o infiltrativa de una AV [39-41].

TC Area de interés sin y con contraste intravenoso
No hay suficiente literatura que revise la eficacia de la TC area de interés sin y con contraste IV en este escenario
clinico.

La TC de torax sin y con contraste intravenoso se ha utilizado para el diagndstico en pacientes con malformaciones
arteriovenosas pulmonares (PAVM), que se observan en nifios con telangiectasia hemorragica hereditaria (HHT),
como un examen de seguimiento para la descripcion de la anatomia precisa de lesiones simples y algunas complejas,
después del cribado inicial, que se puede realizar mediante ecocardiografia con contraste transtoracico. lo que
confirma la presencia de una sospecha de derivacion [42]. Ambas fases de la TC pueden proporcionar informacion
importante en el diagnostico de la MAVP [42].

En el caso de la alimentacion y el drenaje de PAVM, los componentes vasculares de la lesion estan bien definidos
a medida que recorren el pulmén. Las venas de drenaje suelen tener un didmetro de 1 a 2 mm mas grande que las
arterias de alimentacion y se pueden diferenciar sobre esta base. El nido intermedio es facilmente identificable como
un nodulo [42]. En un estudio retrospectivo de 40 pacientes con 62 PAVMs, Gamondés et al [43] encontro que el
diametro de la vena de drenaje de 2,5 mm o mas se asocio con la reperfusion pulmonar con PAVM después de la
emboloterapia con una sensibilidad del 98,4% y una especificidad del 87,7%.

La TC con contraste puede proporcionar una definicion anatomica adicional de una VM después de la ecografia en
otras anatomias, lo que ayuda a visualizar flebolitos, trombos, cambios 6seos como erosion o hallazgos relacionados
con sindromes de sobrecrecimiento y afectacion de tejidos blandos, especialmente en la definicion de la extension
profunda o infiltrativa de una AV [39-41].

TC Area de interés sin contraste intravenoso

No existe literatura relevante que revise la eficacia de la evaluacion de la VM con TC mejorada sin contraste. La
TC sin contraste intravenoso es limitada en el diagnostico de VM y TV de tejidos blandos y érganos solidos porque
todas las estructuras y tejidos muestran una atenuacion homogénea y similar, lo que oscurece los hallazgos o no
permite caracterizar la extension de las anomalias.

Area de interés de CTA y CTV con contraste IV

La CTA y la CTV de la extremidad superior fueron mostradas por Henzler et al [44] ser la modalidad de imagen
superior en comparacion con la resonancia magnética y la ecografia porque proporciona imagenes con alta
resolucion espacial para una excelente delineacion de la anatomia y la extension de las VT y VM, proporcionando
un mapa vascular de la lesion para su uso en la planificacion del tratamiento.

La ATC del térax, mediante un protocolo modificado de ATC y CTV pulmonar, se utiliza para mostrar de manera
optima los componentes de la arteria de alimentacion, el nido y la vena de drenaje de la PAVM [42].

La CTA y la CTV pueden proporcionar una definicion anatémica adicional de una VM después de la ecografia en
otras anatomias, lo que ayuda a visualizar flebolitos, trombos, cambios 0seos como la erosion o hallazgos
relacionados con sindromes de sobrecrecimiento y la afectacion de los tejidos blandos, especialmente en la
definicion de la extension profunda o infiltrativa de una AV [39-41,45].

ARM y MRV Area de interés sin y con contraste IV

La ARM del area de interés sin y con contraste intravenoso se puede utilizar para definir la anatomia venosa y
arterial, asi como para diferenciar mejor los tipos de tejido implicados en la VM. También se pueden utilizar la
ARM y la MRV del area de interés sin contraste IV, utilizando técnicas dependientes del flujo o independientes del
flujo. Por ejemplo, se ha demostrado que la angiografia con relajacion sin contraste y desencadenante, una secuencia
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de ARM sin contraste ponderada en T2 independiente del flujo, es eficaz para definir la anatomia de las principales
arterias de alimentacion y las venas de drenaje y la correlacion con la ARM y la MRV con contraste [32,46].

Las adquisiciones dinamicas de ARM 3D y 4D con contraste son utiles para distinguir si el flujo a través de la lesion
es lento o rapido, la anatomia arterial y venosa, la ubicacion de un nido en una MAV vy el sitio de la fistula vascular
en una FAV. Se ha demostrado que la ARM dinamica combinada con la RM con contraste tiene una excelente
sensibilidad (83%) y especificidad (95%) para diferenciar las VM de flujo bajo de las de flujo rapido [29,47].

La resonancia magnética 4D dinamica con contraste intravenoso se puede utilizar para detectar la presencia de
microderivaciones arteriovenosas en las VM, que se han encontrado asociadas con la presencia de flebolitos [30].

Area de interés de la resonancia magnética sin y con contraste intravenoso

Laresonancia magnética del area de interés sin y con contraste intravenoso se puede utilizar para definir la extension
profunda y superficial de la VM utilizando secuencias ponderadas en T1, y las imagenes ponderadas en T2 revelan
vacios de flujo vascular, asi como espacios llenos de liquido. Es importante documentar las areas de pérdida de
sefal o vacios de flujo y pueden ayudar a impulsar el diagnostico (flebolitos versus recipientes de flujo rapido). Una
masa de tejido blando bien definida no suele identificarse en la malformacion arteriovenosa. El contraste
intravenoso muestra un realce intenso de los tejidos blandos, las paredes de los quistes y/o las estructuras vasculares
involucradas [31].

Area de interés de la resonancia magnética sin contraste intravenoso
No existe literatura relevante que respalde el uso del area de interés de la RM sin contraste intravenoso como la
siguiente modalidad de imagen para lesiones vasculares como tumores o malformaciones.

Area de interés de radiografia
No existe literatura relevante que apoye el uso del area de interés de la radiografia como la siguiente modalidad de
imagen para las VM [35].

Area de interés para ultrasonido con medio de contraste intravenoso
No hay literatura relevante que respalde el uso del area de interés de la ecografia con contraste intravenoso como
modalidad de imagen inicial para pacientes con lesiones vasculares como tumores o malformaciones [48].

Variante 5: Nifio. Diagnostico establecido de malformacion vascular que se presenta con signos o sintomas
nuevos o persistentes. Imagenes iniciales.

Las VM son un grupo diverso de lesiones, que son dificiles de tratar, que requieren multiples episodios de
embolizacion intervencionista/escleroterapia y/o intervencion quir@rgica durante afios de tratamiento. Antes y
durante todo el curso del tratamiento, las imagenes de intervalos pueden ayudar a controlar la regresion de la lesion
y planificar el enfoque para la proxima sesion de tratamiento.

En la narrativa a continuacion, "area de interés" puede referirse a lo siguiente: abdomen, pecho, cabeza, cuello,
pelvis, codo, cara, pie, antebrazo, mano, cadera, rodilla, parte inferior de la pierna, hombro, muslo y parte superior
del brazo.

Arteriografia Area de Interés
No existe literatura relevante que apoye el uso de la arteriografia como modalidad de diagndstico por imagen inicial
para pacientes con un diagnostico establecido de VM de bajo flujo.

En pacientes con VM de flujo rapido, la angiografia es util para caracterizar signos o sintomas nuevos o persistentes
(eventos hemorragicos recurrentes, cambios isquémicos en los tejidos normales, etc.) cuando se planea un
tratamiento simultaneo [49].

Tomografia computarizada (TC) Area de interés con contraste intravenoso

Aunque la TC con contraste puede proporcionar una definiciéon anatomica de una VM si hay preguntas anatomicas
persistentes después de la RMN/ARM, no hay bibliografia relevante que respalde el uso del area de interés de la
TC con contraste intravenoso como modalidad de imagen inicial para los pacientes con un diagnostico establecido
de VM que presentan signos y sintomas nuevos o persistentes [39].

TC Area de interés sin y con contraste intravenoso

No existe literatura relevante que apoye el uso del area de interés de la TC sin y con contraste intravenoso como
modalidad de imagen inicial para los pacientes con un diagnostico establecido de VM que presentan signos y
sintomas nuevos o persistentes.
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TC Area de interés sin contraste intravenoso

No hay bibliografia relevante que apoye el uso del area de interés de la TC sin contraste IV a como modalidad de
imagen inicial para los pacientes con un diagnostico establecido de VM que presentan signos y sintomas nuevos o
persistentes.

Area de interés de CTA y CTV con contraste IV

No existe literatura relevante que respalde el uso del area de interés de la CTA y la CTV con contraste intravenoso
como modalidad de imagen inicial para los pacientes con un diagnoéstico establecido de VM que presentan signos
y sintomas nuevos o persistentes.

ARM y MRV Area de interés sin y con contraste IV

La ARM y la MRV del area de interés sin y con contraste intravenoso se pueden utilizar para actualizar la anatomia
venosa y arterial, asi como para diferenciar mejor los tipos de tejido involucrados en la VM. A medida que los
tratamientos de embolizacion y escleroterapia cambian los canales vasculares, la ARM puede proporcionar
informacion actualizada.

Las adquisiciones dinamicas de ARM 3D y 4D con contraste son utiles para evaluar el flujo a través de la lesion
antes y después del tratamiento, la ubicacion de un nuevo nido en una MAV y una nueva fistula vascular en una
FAV. Se ha demostrado que la ARM y la MRV dindmicas combinadas con la RM con contraste tienen una excelente
sensibilidad (83%) y especificidad (95%) para diferenciar las VM de flujo bajo de las de flujo rapido [29,47]. Se
espera que la embolizacion y la escleroterapia cambien la derivacion dentro de estas VM de bajo flujo.

Area de interés de la resonancia magnética sin y con contraste intravenoso

Laresonancia magnética del area de interés sin y con contraste intravenoso se puede utilizar para definir la extension
profunda y superficial de la VM con los cambios esperados en el tratamiento. El contraste intravenoso muestra un
realce intenso de los tejidos blandos, las paredes de los quistes y/o las estructuras vasculares involucradas [31].
Puede ser necesario prestar especial atencion a los hallazgos imagenologicos que pueden sugerir complicaciones
del tratamiento (absceso, necrosis tisular, celulitis, trombosis venosa profunda, etc.).

Area de interés de la resonancia magnética sin contraste intravenoso

No hay bibliografia relevante que respalde el uso del area de interés de la RM sin contraste intravenoso como
modalidad de imagen inicial para los pacientes con un diagnostico establecido de VM que presentan signos y
sintomas nuevos o persistentes.

Area de interés de radiografia

Las radiografias del area de interés pueden revelar flebolitos calcificados y material de embolizacion dentro de una
VM previamente tratada; estos hallazgos pueden ser utiles para elegir un estudio de imagen de seguimiento (es
decir, ecografia para la sospecha de vena profunda ocluida después de la escleroterapia). Las radiografias también
pueden caracterizar mejor los artefactos de imagen (espirales de embolizacion), lo que puede limitar la evaluacion
de la VM residual en la RMN/US [35].

Area de interés para estudio ecografico

El area de interés de la ecografia puede ser util como modalidad de imagen inicial en pacientes con un diagnostico
establecido de VM cuando se presentan signos o sintomas nuevos o persistentes. Sin embargo, la ecografia puede
ser limitada si hay abundante material de embolizacion. Las oclusiones de VM debidas directamente a la
embolizacion frente a la hinchazon de los tejidos blandos asociada a los cambios en el tratamiento se pueden
visualizar en la ecografia en escala de grises.

Area de interés para ultrasonido con medio de contraste intravenoso

No hay literatura relevante que respalde el uso del area de interés de la ecografia con contraste intravenoso como
modalidad de imagen inicial para los pacientes con un diagnostico establecido de VM que presentan signos y
sintomas nuevos o persistentes.

Se ha demostrado que la dinamica del flujo sanguineo a través de la VM se puede determinar utilizando la ecografia
con contraste, y que las diferencias en la dinamica del flujo sanguineo medida mediante el andlisis de la curva de
intensidad del tiempo se pueden mostrar comparando los examenes previos y posteriores al tratamiento [50].

Area de interés para ultrasonido Doppler diplex
La ecografia con Doppler diplex puede ser ttil como modalidad de imagen inicial en pacientes con un diagnostico
establecido de VM cuando se presentan signos o sintomas nuevos o persistentes. El Doppler US puede ayudar a
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distinguir los cambios después del tratamiento, asi como las nuevas areas de afectacion. Las oclusiones de VM
debidas directamente a la embolizacion frente a la hinchazoén de los tejidos blandos asociada a los cambios en el
tratamiento se pueden visualizar en el Doppler US.

Resumen de los aspectos mas destacados

Variante 1: El hemangioma infantil es una neoplasia benigna y verdadera, que crece en el primer afio de vida
y luego retrocede de manera tipica. En un nifio con signos o sintomas clinicos de hemangioma infantil, la
ecografia suele ser un examen inicial por imagenes apropiado, en particular para las lesiones superficiales con
comportamiento atipico. La resonancia magnética y la resonancia magnética con y con contraste intravenoso,
o la resonancia magnética con y sin contraste intravenoso y la TC con contraste [V, pueden ser apropiadas para
determinar si hay lesiones de la cara, estructuras faciales profundas o estructuras periorbitarias e intraorbitarias,
hemangiomas infantiles de tipo barba que ocupan la region faringea y pueden afectar la via aérea orofaringea.
La resonancia magnética con y sin contraste intravenoso también puede ser util en pacientes con hemangiomas
infantiles en localizaciones anatémicas en las que la presencia o el crecimiento de la lesion puede desfigurar o
interferir con la vista o el oido, la cara, las vias respiratorias, las orejas o la mama, y cuando se encuentran en
la region lumbosacra. La resonancia magnética y la resonancia magnética con y con contraste intravenoso, o la
resonancia magnética con y sin contraste intravenoso, son examenes complementarios.

Variante 2: En presencia de multiples (>5) lesiones cutdneas de hemangioma infantil, el cribado de
hemangiomas hepaticos infantiles con abdomen US puede ser apropiado en lactantes de hasta 9 meses de edad.
La ecografia del abdomen con contraste intravenoso puede aumentar la sensibilidad y la confianza diagndstica
en la deteccion de los hemangiomas hepaticos congénitos, aunque hubo desacuerdo entre los panelistas con
respecto al uso del contraste intravenoso para la ecografia del abdomen.

Variante 3: en un nifio con signos o sintomas clinicos de una AV que no se sospecha que sea hemangioma
infantil, suele ser apropiado el Doppler diplex econico, la ARM y la VMM sin y con contraste intravenoso, y
la resonancia magnética sin contraste intravenoso y con contraste intravenoso del area de interés. La ecografia
y el ultrasonido Doppler duplex son examenes complementarios y son ttiles para la diferenciacion de VM de
flujo bajo y flujo rapido y la distincién de componentes solidos y quisticos. La ARM y la MRV sin y con
contraste [V, y la RM sin y con contraste IV del area de interés son examenes complementarios, que son utiles
para visualizar la extension profunda y/o difusa de las lesiones y la ARM puede ser beneficiosa para hacer un
diagnodstico definitivo. La resonancia magnética del area de interés sin contraste intravenoso puede ser
apropiada y puede ser complementaria a la ecografia del area de interés. La adicion de contraste intravenoso y
posiblemente ARM puede ser beneficiosa para hacer una caracterizaciéon mas definitiva y precisa de la lesion
y, finalmente, el diagnostico. Los panelistas no estuvieron de acuerdo en cuanto a si la ecografia con contraste
intravenoso o la ARM sin contraste intravenoso podrian ser apropiadas. La ecografia con contraste intravenoso
es un examen complementario con Doppler diiplex estadounidense y estadounidense del area de interés. Aunque
hay evidencia preliminar de que la ecografia con contraste intravenoso puede aumentar la sensibilidad y la
confianza diagnostica en la deteccion de hemangiomas hepaticos congénitos, ain no hay evidencia de esto en
la literatura médica para otras anatomias. La ARM sin contraste IV puede ser un examen complementario con
Doppler diplex US y US del area de interés; sin embargo, la adicidon de contraste intravenoso y posiblemente
ARM puede ser beneficiosa para hacer una caracterizacion mas definitiva y precisa de la lesion y, finalmente,
el diagnostico.

Variante 4: Después de la ecografia, que genera preocupacion por las VM, la ARM y la MRV sin y con
contraste intravenoso y la RM sin y con contraste IV en el 4rea de interés suelen ser apropiadas y son exdmenes
complementarios para definir la anatomia venosa y arterial, asi como para diferenciar mejor los tipos de tejido
involucrados en la VM. Las adquisiciones dinamicas de ARM son utiles para distinguir si el flujo a través de la
lesion es lento o répido, la anatomia arterial y venosa, la ubicacién de un nido en una MAV y el sitio de la
fistula vascular en una FAV. La TC con contraste intravenoso y la ATC y la CTV con contraste intravenoso en
el area de interés pueden ser apropiadas y son exdmenes complementarios, que pueden ser beneficiosos para
visualizar flebolitos, trombos, cambios dseos como erosion o hallazgos relacionados con sindromes de
sobrecrecimiento, y afectacion de tejidos blandos, especialmente en la definicion de la extensidon profunda o
infiltrativa de una AV.

Variante 5: En nifios con diagndsticos establecidos de VM, con sintomas nuevos o persistentes, la ecografia
Doppler duplex, la ARM y la MRV sin y con contraste [V, y la RM sin y con contraste IV en el area de interés

Criterios de idoneidad ACR® 15 Anomalias Vasculares de los Tejidos Blandos-Nifio



suelen ser apropiados. La ecografia Doppler duplex de la zona de interés, ya que es ttil para distinguir los
cambios tras el tratamiento, asi como las nuevas areas de afectacion. La ARM y la MRV sin y con contraste
IV, y la RMN sin y con contraste IV en el area de interés son exdmenes complementarios utiles para distinguir
la extension de la lesion y para evaluar el flujo a través de la lesion antes y después del tratamiento, la ubicacion
de un nuevo nido en una MAV y una nueva fistula vascular en una FAV. La ecografia y la ecografia con
contraste IV del area de interés pueden ser apropiadas como examenes complementarios al Doppler duplex de
la zona de interés, ya que se ha demostrado que la dinamica del flujo sanguineo a través de una VM puede
determinarse utilizando una ecografia con contraste y que las diferencias en la dinamica del flujo sanguineo
medida mediante el analisis de la curva de intensidad temporal pueden demostrarse comparando los examenes
previos y posteriores al tratamiento.

Documentos de apoyo

La tabla de evidencia, la busqueda bibliografica y el apéndice para este tema estan disponibles en
https://acsearch.acr.org/list. El apéndice incluye la evaluacion de la solidez de la evidencia y las tabulaciones de la
ronda de calificacion para cada recomendacion.

Para obtener informacion adicional sobre la metodologia de los Criterios de idoneidad y otros documentos de apoyo,
haga clic aqui.

Idoneidad Nombres de categoria y definiciones

Nombr.e de c.ategorla de Cla.s1ﬁca.c1on de Definicion de categoria de idoneidad
idoneidad idoneidad
El procedimiento o tratamiento por imagenes esta
indicado en los escenarios clinicos especificados con
Usualmente apropiado 7,809 una relacion riesgo-beneficio favorable para los

pacientes.

El procedimiento o tratamiento por imagenes puede
estar indicado en los escenarios clinicos especificados
como una alternativa a los procedimientos o
Puede ser apropiado 4,506 tratamientos de imagen con una relacion riesgo-
beneficio mas favorable, o la relacion riesgo-beneficio
para los pacientes es equivoca.

Las calificaciones individuales estan demasiado
dispersas de la mediana del panel. La etiqueta
diferente proporciona transparencia con respecto a la

Puede ser apropiado (desacuerdo) 5 recomendacion del panel. "Puede ser apropiado” es la
categoria de calificacion y se asigna una calificacion
de 5.

Es poco probable que el procedimiento o tratamiento
por imagenes esté indicado en los escenarios clinicos
Usualmente inapropiado 1,203 especificados, o es probable que la relacion riesgo-
beneficio para los pacientes sea desfavorable.

Informacion sobre el nivel relativo de radiacion

Los posibles efectos adversos para la salud asociados con la exposicion a la radiacion son un factor importante a
considerar al seleccionar el procedimiento de imagen apropiado. Debido a que existe una amplia gama de
exposiciones a la radiacion asociadas con diferentes procedimientos de diagnostico, se ha incluido una indicacion
de nivel de radiacion relativo (RRL) para cada examen por imagenes. Los RRL se basan en la dosis efectiva, que
es una cuantificacion de dosis de radiacion que se utiliza para estimar el riesgo total de radiacion de la poblacion
asociado con un procedimiento de imagen. Los pacientes en el grupo de edad pediatrica tienen un riesgo
inherentemente mayor de exposicion, debido tanto a la sensibilidad organica como a una mayor esperanza de vida
(relevante para la larga latencia que parece acompanar a la exposicion a la radiacion). Por estas razones, los rangos
estimados de dosis de RRL para los examenes pediatricos son mas bajos en comparacion con los especificados para
adultos (ver Tabla a continuacion). Se puede encontrar informacion adicional sobre la evaluacion de la dosis de
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radiacion para los examenes por imagenes en el documento Introduccion a la Evaluacion de la Dosis de Radiacion
de los Criterios de Idoneidad del ACR® [51].

Asignaciones relativas del nivel de radiacion

Nivel de radiacién relativa® Rango de. estimacion de dosis Rango de .estimac.i(")n .de dosis
efectiva para adultos efectiva pediatrica
O 0 mSv 0 mSv
) <0.1 mSv <0.03 mSv
S 0,1-1 mSv 0,03-0,3 mSv
I 1-10 mSv 0,3-3 mSv
SO0 10-30 mSv 3-10 mSv
OO 30-100 mSv 10-30 mSv

*No se pueden hacer asignaciones de RRL para algunos de los exdmenes, porque las dosis reales del paciente en estos
procedimientos varian en funcién de una serie de factores (por ejemplo, la region del cuerpo expuesta a la radiacion ionizante,
la guia de imagenes que se utiliza). Los RRL para estos examenes se designan como "Varia".
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El Comité de Criterios de Idoneidad de ACR y sus paneles de expertos han desarrollado criterios para determinar los exdmenes de imagen apropiados para
el diagnostico y tratamiento de afecciones médicas especificas. Estos criterios estan destinados a guiar a los radiélogos, oncologos radioterapicos y médicos
remitentes en la toma de decisiones con respecto a las imagenes radioldgicas y el tratamiento. En general, la complejidad y la gravedad de la condicion
clinica de un paciente deben dictar la seleccion de procedimientos o tratamientos de imagen apropiados. Solo se clasifican aquellos exdmenes generalmente
utilizados para la evaluacion de la condicion del paciente. Otros estudios de imagen necesarios para evaluar otras enfermedades coexistentes u otras
consecuencias médicas de esta afeccion no se consideran en este documento. La disponibilidad de equipos o personal puede influir en la seleccion de
procedimientos o tratamientos de imagen apropiados. Las técnicas de imagen clasificadas como en investigacion por la FDA no se han considerado en el
desarrollo de estos criterios; Sin embargo, debe alentarse el estudio de nuevos equipos y aplicaciones. La decision final con respecto a la idoneidad de
cualquier examen o tratamiento radiologico especifico debe ser tomada por el médico y radidlogo remitente a la luz de todas las circunstancias presentadas
en un examen individual.
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Apéndice 1. Anomalias y malformaciones vasculares

Anomalias vasculares

Tumores vasculares (VT)

Benigno Localmente agresivo y limitrofe Maligno
e Hemangioma infantil (IH) e Hemangioendotelioma kaposiforme ¢ Angiosarcoma
e Hemangioma congénito e Hemangioendotelioma retiforme e Hemangioendotelioma
¢ Hemangioma de involucién ¢ Angioendotelioma intralinfatico epitelioide
rapida (RICH) papilar o Fibrosarcoma infantil
e Hemangioma parcialmente e Hemangioendotelioma compuesto
involutivo (PICH) e Sarcoma de Kaposi

e Hemangioma congénito
involutivo no involutivo
(NICH, por sus siglas en
inglés)

e Hemangioma de células
fusiformes

e Hemangioma de células

epitelioides.

Hemangioma capilar lobulillar

Angioma en penacho

Malformaciones vasculares (VMs)

Malformaciones de flujo lento Malformaciones de flujo rapido Malformaciones
combinadas

e Malformacion capilar (MC) e Malformacion arteriovenosa (MAV) Las maquinas virtuales

e Malformacién linfatica (LM) e Fistula arteriovenosa (FAV) combinadas contienen 2 o

e Malformacion venosa (VnM) mas tipos de elementos de
flujo bajo o rapido
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Apéndice 2. Sindromes de sobrecrecimiento asociados a malformaciones vasculares

Nombre del gen/sindrome

‘ Distribucion anatomica

Tipo de maquina virtual

Mutaciones en PIK3CA en mosaico somatico

e Sindrome de Klippel-Trenaunay (KTS)

Extremidad inferior y, en
raras ocasiones, extremidad
superior: tejido blando graso
y hueso

Tubo digestivo

Malformaciones capilares,
linfaticas y venosas

e Sobrecrecimiento lipomatoso congénito,
malformaciones vasculares, nevos
epidérmicos y sindrome de anomalias
esqueléticas (CLOVES)

Truncal: sobrecrecimiento
lipomatoso presente al nacer,
se extiende hacia el
retroperitoneo, mediastino,
manos, pies, extremidades:
macrodactilia, amplio espacio
entre sandalias,

VM, nevos epidérmicos,
malformaciones linfaticas,
vesiculas linfaticas,
Espinal-paraespinal rapido
lento complejo
Flebectasia toracica

e Anomalia vascular fibroadiposa (FAVA)

Musculo: reemplazo
fibrograso solido

Malformacioén vascular de
bajo flujo

Mutaciones en el gen PTEN: sindrome de hamartoma PTEN (PHTS)

e Sindrome de Bannayan-Riley-Ruvalcaba Miusculo: el exceso de grasa | AVM
altera la arquitectura
Organos miiltiples: tumores
benignos y malignos

¢ Sindrome de Cowden (SC) Piel Hemangiomas
Visceras AVM

e Sindrome de Proteus Sobrecrecimiento de VM de bajo flujo, nevos
lipomatosis epidérmicos y de tejido
Manos, pies, conectivo

VM de flujo rapido

Mutaciones en el gen RASA1

e Sindrome de Parkes Weber

Hipertrofia 6sea y de tejidos
blandos

Malformacion capilar-
arteriovenosa (CM-MAV)
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