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Historia clinica

Nifia de 7 afios sin antecedentes personales de interés,
acude por aparicién y crecimiento en los dltimos 3 meses de
una lesién nodular, eritemato-violdcea y asintomdtica en la
porcién superior del pabellén auricular derecho (Fig. 1). A
la exploracién, se aprecié en dicha localizacién una tumo-
racién de consistencia blanda, pulsatil y con leve frémito, de
1,5 x 2 cm de tamafio. Se realizé ecografia cutinea (Fig. 2),
la cual objetivé, en modo B, una agrupacién o nido de canales
entrelazados de distintos didmetros localizados en el tejido
celular subcutdneo. El modo Doppler color mostré abun-
dante flujo turbulento y el Doppler espectral revel6 curvas
de alto flujo. Por tltimo, se solicité una resonancia magnética
(Fig. 3), donde no se observaron alteraciones vasculares en
oido medio o interno, ni en sistema vascular cerebral.

Figura 3.

:Cudl es el diagnéstico mds probable?
Hemangioma infantil.
Hemangioma congénito.
Malformacién arteriovenosa.
Malformacion capilar.

Granuloma piogénico.
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Respuesta correcta
c. Malformacién arteriovenosa.

Comentario

Las malformaciones arteriovenosas (M AV) son malforma-
ciones vasculares de alto flujo formadas por una red compleja
de vasos primitivos que conectan arterias con venas directa-
mente, sin que medie un lecho capilar entre ambas®. Afectan
con mayor frecuencia a la cabeza y al cuello (47,4%), seguido
de la afectacién en extremidades (28,5%). Segun la clasifi-
cacién de la International Society for the Study of Vascular
Anomalies (ISSVA)@), se engloban dentro de las malforma-
ciones vasculares simples, junto con la malformacién capilar,
malformacién venosa o malformacion linfitica.

La forma mds frecuente de presentacion suele ser durante
la infancia, en forma de lesién nodular, blanda, con frémito,
y generalmente asintomdtica. Siguiendo la clasificacion de
Shobinger(®), la paciente presenta una MAV en estadio 2,
puesto que presenta una lesion nodular con frémito a la
palpacién, sin ulceracién ni sangrado activo, sin suponer,
por tanto, destruccién a nivel local (estadio 3) ni sobrecarga
cardiaca (estadio 4).

Para el diagnéstico, se realizé una ecografia en la que se
apreciaba la naturaleza vascular de la lesién con clara pulsa-
tilidad, asi como una resonancia magnética cerebral, debido a
que la localizacién obligaba a descartar la presencia de MAVs
concomitantes en la circulacién cerebral. La pulsatilidad, as
como el momento de aparicién y la evolucién, permitié dife-
renciarla de otras lesiones vasculares que pueden aparecer en
la edad infantil@. Los hemangiomas infantiles no se encuen-

tran presentes al nacimiento, sino que aparecen poco tiempo
después. Los hemangiomas congénitos se encuentran confor-
mados ya plenamente al nacimiento. También, las malforma-
ciones capilares se visualizan al nacer, pero a diferencia de
los anteriores, se presentan en forma de méculas rosadas que
persisten a lo largo de la vida con cierta tendencia a hacerse
cada vez mds patentes (p. €j., mancha en vino de Oporto). Por
ultimo, los granulomas piégenos son lesiones adquiridas en
forma de pdpulas eritematosas con sangrado al minimo roce,
lo cual hace necesario el tratamiento con diversos métodos
(extirpacion, cauterizacién, ldser, etc.).

El tratamiento de las MAV se planeard en funcién del
tipo de shunt, la clinica, la carga hemodindmica y un estudio
exhaustivo de la anatomia local. La embolizacién percutinea
se considera la primera linea de tratamiento, bien como tra-
tamiento primario o como adyuvante de intervencionismo
quirdrgico. Sin embargo, nuestro caso, al ser una MAV loca-
lizada, resulta una buena candidata a extirpacién quirirgica,
puesto que este subtipo de M AV suele tener vasos pequefios,
bordes bien definidos, sangrado intraoperatorio limitado y
altas tasas de curacién.

Palabras clave
Malformacién arteriovenosa; Pabellén auricular.
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Q Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org

y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podréan realizar los
cuestionarios de acreditacién de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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Imagen en Pediatria Clinica.

Haz tu diagnostico

Heterocromia del iris

imagen clinicainteractiva
www.pediatriaintegral.es
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*Residente. **Médico adjunto. Servicio Oftalmologia. Consorcio Hospital General Universitario de Valencia

Historia clinica

Nifia de 8 afios de edad, sin antecedentes de interés, que
tras una exploracién oftalmoldgica de rutina se observa una
heterocromia del iris, la agudeza visual era de 20/20 en ambos
ojos sin correccion. A la biomicroscopia en limpara de hendi-
dura, se observa una hiperpigmentacién iridiana en 360°, de
aspecto aterciopelado con multiples nédulos elevados, pigmen-
tados y regularmente distribuidos en el ojo izquierdo. La pre-
sién intraocular y la funduscopia no presentaron alteraciones.

¢Cuil es el diagnéstico?

o ap o

Noédulos de Lisch.

Mamelones de iris.

Melanoma uveal anterior difuso.
Sindrome de Cogan Reese.
Uveitis granulomatosa.

Figura 1 Ay B. Diferencias pigmentarias en el iris de ambos ojos dando lugar a una Heterocromia del iris.
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Respuesta correcta

b. Mamelones de iris.

Comentario

Los mamelones de iris (Fig. 1B) son anomalias congénitas
caracterizadas por la presencia de elevaciones cupuliformes
del iris, distribuidas regularmente por toda la superficie o
parte de él. La mayoria de los casos son unilaterales, dando
una heterocromia del iris.

Lo que observamos en la imagen es la heterocromia del
iris con los mamelones de iris en la imagen derecha (Fig. 1B).
Mientras que la imagen izquierda corresponde al ojo sano
(Fig. 1A).

Estas lesiones fueron nombradas por primera vez por
Coats en 1912, en un sujeto con melanosis ocular. Utilizdn-
dose el término de mamelones debido a su morfologia®.

Se han descrito casos de melanocitosis ocular (hiperpig-
mentacion de tejido uveal, iridiano o escleral) necesitando
seguimiento continuo por considerarse lesiones premalignas,
con incidencia elevada de melanoma intraocular®. Asi como
dos casos de mamelones de iris asociados a hiperplasia adrenal
congénita®).

El diagnéstico diferencial incluye los nédulos de Lisch
de la neurofibromatosis, los cuales tienen una apariencia mds
esponjosa, distribucién irregular y mayor variacién en cuanto

a tamafio, nimero y coloracién; el melanoma uveal anterior
difuso, de lento crecimiento, mds frecuente en pacientes
jévenes; el sindrome de Cogan Reese, que se caracteriza por
nédulos difusos, sinequias anteriores periféricas, discoria y
atrofia de iris; y los nédulos inflamatorios granulomatosos,
en el contexto de una uveitis granulomatosa.

Los mamelones de iris no requieren tratamiento. Tan solo
serfa necesario hacer evaluaciones oftalmoldgicas esporddicas.

Con este caso, destacamos la importancia de una valo-
racién oftalmoldgica en pacientes con heterocromia de iris
por su asociacion con lesiones premalignas y enfermedades
sistémicas.

Palabras clave
Mamelones iris; Heterocromia de iris; Nédulos de Lisch.
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