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Esta tesis nos ha dado la oportunidad de realizar un tema tan im~

INTRODUCCION, ~

1.

portante v complejo como son las angiodisplasias, mejor conocidas por

los paises de habla inglesa como malformaciones cong@nitas vasculares;
desde 1965 gue comenzamos ha tener este tipo de pacientes los clasifi-
cabamos comc sindrome de Klippel, Trenaunay o Parkes Weber ¢onocidos -
agi por los trabéjos publicados tanto en Europa como en Sudamérica y -
por fistulas arteriovenosas congénitas o Hemangiectasias en la litera-
tura Norteamericana. Esto ocasion® una gran confusifn en la clasifica-
cibn morfolbgica v did lugar a que cualquier forma de hemangiectasia -
hipertrffica fuera llamada gindrome de Klippel Trenaunay o Parkes We—-—
ber, sin distinguir el tipo morfolbgico y funcional de la lesibn angio
displisica,

Esto llev® a Malan y Puglionigi a agruparlas en una clasificacifn
que se presenta més adelante y que es la que llevamos en el Hogpital -
General del C.M.N,, tomando en cuenta la variedad de formas anatomoclf
nicas existentes. FEn cuanto a su etiologifa todavia alin se desconoce,
pero podemos citar dos hipftesis, la primera debida a causas généticas
que alteran las cualidades normales y patolfgicas de los cromosomas. -
La segunda a causas exbgenas que actfian en los procesos eveolutivos de-
los blastemas somiticos en las varias fases de la Ontogénesis.

Las anglodisplasias de varios tipos se encuentran a menudo en un
mismo cuadro c;inico, pero siempre en estos casos hay una lesifin predo
minante, la cual hace posible su clasificacibn. Algunas veces sin em

bafgo, hay casos complejos para clasificarlos, como las llamadas angio
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: 2.
displasias mixtas.

En esta tesis el Dr. Alfonso SAnchez Brito hace una revisifn ex-
haustiva de los casos qﬁe hemos tenido en este Hospital, nos presenta
las clasificaciones eﬁistentes y muchos de los cuadros clinicos que =
antiguamente se consideraban sin solucifn y que con su dedicacibn ha
sido posible la elaboracifin de esta pequefia monograffa, en la cual --
nos presenta desde los aspectos morfogen#ticos hasta la scolucifn tera
péutica médica y quirfirgica, por lo gque me permito felicitarlo por su
dedicacifin vy conocimientos adquiridos a trav@s de su paso por este —-

Hospital.

- Dr. Horacio H. Paparelli Ugarte
Profesor Adijunto del Cursec de
Postgrado de Angiologia.



TESIS CON
FALLA OE ORIGEN| .

ANGIODISPLASIAS O MALFORMACIONES CONGENITAS VASCULARES.

Las angiodisplasias congénitas de las extremidades son la conse-—

cuencia de un proceso disontogen€tico, el cual afecta el blastema vas
cular en la primera fase del desarrollo embrionario y presenta varios
elementos en comlin; hipertrofia de un miembro o uno de sus segmentos,
hipertrofia o distrofia 6sea, hemangiectasias cutfneas o subcutfneas.
Varios casos de estas displasias son agrupados en la literatura euro-
pea y sudamericana como sindrome de Klippel-Trenaunay o Parkes Weber,
en la norteamericana como hemangiectasias o ffstulas arte;io—venosas
cong&nitas.

Las angiodisplasias comprenden un capitulo muy importante de la -
patologfa vascular periférica. Su conocimiento y estudio ha reguerido
que diferentes autores (Malan, Puglionisi, Ruberti, Azzolini, Papare-
11i, Tardito, Godainich y Campanacci) se havan dedicado intensamente
a revisiones exhaustivas de orden embriolbgico, aplicacifn de los m8-
todos mis modernocs para su diagnbstico angiolbgico, elaboracifin de —-
una clasificacibn adecuada y, por filtimo, determinar cuales son los -
tipos de tratamiento mis adecuado.

Teniendo en cuenta que la casuistica actual del Hospital General-
del Centro Mé&dico Nacional, de 214 enfermos de este tipo, todos ellos
ampliamente estudiados, representa un aporte importénte en el conoci-
miento de este problema, nos fijamos come objetivo llevar a cabo la-
revisitn completa del tema con algunas aportaciones personales del -
Dr. Paparelli { 1965 - 1980 ), asfmismo determinar con los datos ob-

tenidos de los estudios de estos pacientes, las caracterfsticas - -
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de las distintas variedades clinicopatol8gicas, haciendo hincapie en -~

la dificultad que &sto implica para llegar a su diagnbstico preciso, -
asi coﬁo difundir este tipo de malformaéiones congénitas vasculares —-
tan poeco conocidas en nuestro medio, no s6lo a nivel de m&dico general,
gino del especialista.

HISTORIA ¥ NOSCGRAFIA:

" Virchow, en 1862 describid los angiomas como neoplasmas, desde en
tonces han sido definidos comunmente, como tumores con cambios caracteg
rizados por la preséncia de un exceso de vasos sanguineos o vasos lin-
féticos; esta definicidn no es muy recomendada, yva que por iqual es --
aplicable a un angiosarcoma que a un tejido de granulacifn,

En un sentido més estricto y limitado, el angioma se puede defi--
nir come un crecimiento excesivo de vasos sangutneos o linféticos, con
las caracterfsticas de un tumor benigno o hamartoma.

Hamartia (del griego; Error} se refiere a una porcibn de tejido -
embriOnarid. el cual a través de un desarrollo anfmalo ha permanecido-
independiente de los procesos de organizacibn de la regidn a la cual -
pertenece, este tejido hamartoso es aislado y puede proliferar indepen
dientemente como injerto de tejido embrionario, En 1904, Albretch de-
sign® con el t#rmino "Hamartoma®™ algunos angiomas con estas estructuras
patolbgicas.

Godainich y Campanacci en 1962 usaron el t&rmino "Hamartoma® vag
cular para describir el crecimiento de vasos sanguifneos cuyo cuadro —-
histolfgico demina en la mayoria los casos de angiomas f en los cuales

exhiben los siguientes diferentes patrenes.
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a}. Aparecen al nacimiento, en la nifiez o en la adolescencia.

b}. Estén formados por capilares gue proliferan hasta que el

crecimientc del cuerpo es completo.

c). Estin compuestos por vasos con desarrollo completo, pero

que anatfBmicamente presehtan anonalfas y malformaciones,

Desde el siglo pasado algunos cuadros anatomoclinicos han sido de
finidos en sué elementos constitutivos y posteriormente se les ha dado
interpretaciones diferentes, por ejemplo: El problema de las diferen—-
cias de las asociaciones clinicas y morfolBgicas entre los hamartomas-
vascalares de las extremidades, superficiales y profundas, no han sido
investigados adecuadamente.

Nevus cutfneos, hiperplasia &sea y venas varicosas han tenido coh
siderable atencifn durante los reportes de Trelat y Monlod en 1869, ——
quienes describieron estas tres anomalfas como consecuencia de una es-
tasis circulatoria local o un desorden nerviocsc vasomotor. En 1900, --
Klippel y Trenaunay describieron un sindrome caracterizado por hiper--
trofia de un miembro, angioma cutfneo y dilataciocnes de las venas su—-
perficiaies: asimismo, en este trabajo se citan diferentes autores en-
apego de que el angioma cuténeo es debido a anormalidades cong®nitas -
de la m&dula espinal {Leblanc, 1879; Lelong 1889} gandlios espinales -
(Baresprung, en 1863} o nervios perif8ricos (Hallopeau y Well, 1879} y
que dichos angiomas, hiperplasia bsea y varices son causadas por un —-—
simple desorden circulatorio, consistente en la dilatacibn y estasis -

de los capilares (Duzea, 1886); en otras palabras, que la causa etiol6-

gica de estas tres anomallas debe ser un simple desorden congé€nito en-
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el desarrollo, causado por un traumatismo o inflamacibn durante la -~

vida intrauterina.

En 1907, Parkes-Weber describif un sindrome al cual llamé heman-
giectasia hipertr6fica, constituido por lesifn congénita unilateral,
caracterigada pér los sintomas siguientes:

a) Angioma superficial, la mayor parte planos, otras veces de
tipo capilar difuso, a menudo afectando una extremidad, el
tronce y algunas veces otras partes del cuerpo, siendo ge-—
neralmente una distribuci6n metamfrica o zonal.

b} Venas varicosas desde la nifiez.

¢} Elongacifn fsea.

d) Fistulas arteriovenosas.

Una definici®dn nosolfigica unitaria para todas ellas por su ori--
gen comfin desembriogen&tico fue sugerida por Parkes-Weber en 1918, --
Ello trajo como consecuencia que cunalguier forma de hemangiectasias -
hipertrbfica fuera llamada Sindrome de Klippel-Trenaunay-Parkes-Weber
sin distinguir el tipo morfolSgico y funcional de la lesibn angiodis-
plésiéa. (Fig. 1)

HIPOTESIS ETIOLOGICA:

a) .- CAUSAS GENETICAS: gque alteran las cualidades normales o
patolBgicas de los cromosoﬁas, que son transmitidos de
acuerdo con las le.yes de la herencia.

b} .- CAUSAS EXOGENAS: Infecciones, Téxicas, Dismetabblicas,

Mecdpicas y Traumdticas. Que actfian en los proceses evp

lutivos de los blastemas somfticos en las varias fases

de la ontog&nesis.
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FIGURA 1

Hemangiectasia Hipertrofica

{ SINDROME DE KLIPPEL TRENAUNAY ~
PARKES WEBER ).
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HIPOTESIS MORFOGENETICAS:

Desarrollo de los Vasos.- Los vasos sanguineos son frganos cuyo te
jide primario es endotelio, poseen adem&s tejido auxiliar que se afiade
a los vasos mas grandes que los capilares, para proveerlos de soporte,
resistencia, flexibilidad, elasticidad o contractilidad; el origen de
los tejidos auxiliares es claramente mesodermo y especificamente mesen
quimatoso; por costumbre el tejido primitivo celular gue da origen al
endotelio es llamado angioblasto.

Hechos generales.- Origen de la capa germinal del endotelio.

El primordio vascular en la mayorfa de los embriones vertebrados -
esti formado por cfimulos celulares en el saco vitelino, entre el meso-
dermoesplacnico ¥ 21 endodermo.

Estos islotes sangufneos son primero masas compaétas, que pronto -
se separan en cflulas periféricas para formar los angicblastos que pog
teriormente dan origen al endotelio, y en un grupo de c8lulas localiza
das m8s hacia el centro gque producen una hilera de cé&lulas primitivas-—
sanguineas los hemocitoblastos. (Fig. 2}

Despufs de los estudios hechos por Sabin (1912} (1918} y Wollard-
en 1922 en embrifn de pollo y cerdo, se encontraron bfsicamente cuatro
estadfos embiolbgicos.

l.- Estado angiobléstico.

2.~ Estado de la red capilar.-Las arterias y las venas tienen un -

origen similar en el plexus capilar, comunicadas una con otra-
vy se distinguen finicamente por la direccifin del flujo (Fig. 3}

3.- Estado retiforme.- Caracterizado por un reacomodo de la red -

primitiva capilar en funcibn de capilares simples y la desapa-
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FIGURA 2

PRIMORDIO VASCULAR
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FIGURA 3

ESTADIC DE RED CAPILAR

10.



1l.
ricibn del exceso de vasos que no fueron utilizades por el flu
jo, la presencia de tubos largos gue tienden a fusionarse fof~
mando troncos, Bn este perfodo es cuando se originan las Angio
displasias. {(Fig. 4} ,

4.- lLa formacibn de los troncos vasculares definitivos gue ocurren

entre la quinta y la d8cima semana de vida intrauterina. (Fig.

5}
El desarrollo embriolfigico de los vasos es goberrado por leyes

las cuales fueron definidas por Thoma, en 1893,

LEYES DE THOMA.,

1. El zumento de la velocidad del flujeo sangulfneo causa dilata--

- ¢ibn en el lumen del vaso.

2. El aumento o disminucién del grosor de la pared del vaso depen

de del aumento de la presifn lateral ejercida.

3, El.aumento de la presifn sangufnea en 8reas de capilares da —--

oriéen a la formacibn de nuévos‘éapilares; (Fig. &)

Los cuadtros de las angicdisplasias cong®nitas de las extremidadés,
se distinguen por dos tipos principales de lesiones anatomoclinicas -~
primarias:

I. Displasias y hamértias de los troncos arteriales y vengsos, —-

los cuales aféctan a una seccibn o varias caracterizadas por -

_agenesias, atresias, hipoplasias y ectasias, debido a la per—--
sistencia de troncos anbmalos normalmente encontrados finicamen
te en la vida embriopnaria, a trafés de los cuales hay canales

anastomBticos entre arterias Y venas, en este grupo se distin-



12,

FIGURA 4
RETIFORME.

ESTADID

LAMINA A, NORMAL

Arteria Axilar

Vena Cefdlica

Vena caudal Marginal

Red Capilar Primitiva en
proceso de reabsorcidn.

{ SEGUN  MALAN

LAMINA B. DIAGHAMA MORFOGENE=
TICD DE LAS PRINCIPALES ANGIO=
OISPLASTAS.

1. Fistulas A-V

2. Angioma Venoso

3. Angioma Capilar

4. Angioma Arterio-Venosc
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FIGURA &5
TRONCOS VASCULARES DEFINITIVOS
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a). Displasias venosas tronculares.

guen: .

b). Displasias arteriales tronculares.

¢). Fistulas arteriovenosas tronculares.

II.~ Hamartias capilares de donde derivan varios tipos de angiomas:

a). Angioma cuténeos planos (nevus telangiectisicos, nevus en man
cha de oporto).

b). Angiomas tuberoscs (como el nevus derfresa)

¢). Angloma hiperqueratosos;'

da}. Anéioma hiperplés@icos {hemangioendoteliomas}

e). Bngiomas cavernosos (son angiomas vénosos y arteriovenosos, -
los cuales se pueden encontrar en el tejido.subcutaneo, muscu
lar v &seo).

De acuerdo con Ribbert, los angiomas limitados, a excepcidn del ra
cemoso, tienen un vase aferente y uno eferente y carecen de coneccio~-’
nes anastombdticas con los vasos vecinos. Bergaml y Campanacel con estu
dios histolbgicos seriados concluyen que en un hemangioma extensp o ~—
multicéntrico de las extremidades presentan comunicaciones directas en
tre artefiolas y cavernas, y entre venas y cavernas.

En la categorfa de angiodisplasgias venosas el elemerito hemodini-
mico patbgeno estd representado por estasis venosas, &€sto es‘visto en
flebangiomas, m&s marcado en flebangiomatosis { en angiomas vénosos ex
tensos o multicntricos) y en angiodisplasias flebectfsicas, esencial-

mente displasias de troncos venosos.
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Las lesiones angiodisplésicas de varios tipos se encuentran a me-

nudo en un mismo cuadro clinico, pero siempre en estos casos hay uvha -

lesitn predominante, la cual hace posible su clasificacién; algunas ve

ces sin embargo, hay casos complejos para clasificarlos, como las lla-

madas angiodisplasias mixtas, en las cuales se pueden encontrar al mig

mo tiempo hemangiomas, linfangiomas, hémangiectasias ¥y fistulas a;térig
venosas.

PATOLOGIA .- En el campo de las malformaciones congénitas vascula-
res el laboratorioc de patologia no siempre nos da.elemEntos-decisivos—
hacia la interpretacifn de su diagnéstico etiopatogénico, ésto es en -
parte porque los hallazgos morfolbgicos como en su estructura no son -
en.algunos casog muy caracterfsticos por los cuadros clfnicos diversos.
Y parte también porgue es muy diffcil detectar y evaluar los aspectos-
micrascﬁpicos indicativos de estas varias formas.

El patblogo puede a menudo reconocer én estos casos la presencia-
de un crecimiento patolbgico, debide a un proceso anbmalco que involuera
el crecimiento excesivo de c8lulas individuales de uno o més tejidos,~l
va sea desde una hipertrofia sola asircomo una hiperplasia, hasta un —-
crecimiento tumeoral. En la patologia tanto de los vasos sahguineos COmo
linf4ticos es diffcil decir cuales manifestaciones clfnicas podrian ser
consideradas como congénitas y cuales como adquiridas, las cuales resul
tan de un fenbmeno reactivo simple el cual depende muchas veces.de al-
teraciones hemodinfimicas; o finalmente cuales son representativos de -
una disontogenfsis progresiva, y cual deberfa ser una proliferacifn neo

plisica verdadera. Esto se refleja en la larga variedad de clasifica-
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Las lesiones angiodisplésicas de varios tipos se encuentran a me-
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mo tiempo hemangiomas, linfangiomas, hémangiectasias ¥y fistulas a;térig
venosas.
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ciones y nomenclaturas propuestas que dan lugar a la incertidumbre de

este capitulo de patologia.

De acuerdp con otros autores como Maximov-Bloom y Curri, Virchow -
Goidanich y Campanacci creeemos que cualesquier hamartia vascular no -
atravesada por sangre y excluidas tanto del flujo arterial come venoso,
deben inevitablemente ir scbre una reabsorcibn espoﬁt&nea a través de-
la diferenciaciﬁﬁ o atrofia de sus c¢flulas, de otra manera creemos gue
una malformacifn vascular clfnicamente detectable debe originar de una
hamartia vascular que retiene suficientes conecciones con los vasos —-—
vasculares definitivos.

Aceptando como base las observaciones clinicas que las malformacip
nes.vaséulares conocidas comunican con el sistema circulatorio nos ha-
llevade a separarlas desde un pﬁnto de vista a las malformaciones vas-
culares, por sus problemas anatomopatclégicas, y separarlas en (simples
puras y genuinas). Resultando de una disgenesia, disontegenesia o ha-—-
martia, de aquellas asociadas con procesos patolbgicos de crecimiento,
come formas disontogenéticas progresivas: hamartocmas vy malformagiones-
vasculares propias.

M4&s tarde dependeri de su mayor o menor tendencia a la expansibn-
en el sentido hemodinfmico vy a producir ciertas repercusiones tantoc en
la circulacibn local como en la general, transformfndose en cavernoma;
apertura de cortos circuitos A-V involucrando y aumentande grandes dis
tritos asi como las estructuras anatfmicas profundas, é&sto puede ser -

visto en las malformaciones simples o genuinas que estén asociadas con

ciertas caracteristicas de la proliferacibn de elementos angioblfsti-
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cos y algunas veces con neogénesis vascular.

Para explicar las manifestaciones proliferativas de las formas an-
giodispl&sicas debemos admitir los mismos.factores que inducidos por -
la activacifin de una Area con disontogénesis latente hasta ese momento
(cambios hemodinfmicos, Godainich y Campanacci), cambios en la composi
cifn bioguimica de la substancia del tejido conectivo (Curri v Tichen-
dorf), cambios en el Ph y contenido de oxfgeno, asi como desbrdenes en
docrinos (érosﬁi y Col.) que todo eso puede ser originado por procesos
mécénicos, quimicos, radiaciones, actinicos y traumatismos.

CLASIFICACIONES .-

Existen tres clasificaciones de las angicodisplasias: la Sudamerica
na, la Norteamericana y la Buropea (Malan). Esta filtima es la mis com-
pleta por estar basada en la variedad de formas anatomoclinicas exig--

~ tentes, por lo tanto este trabajo estd basado en dicha clasificacibn.
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CLASIFICACION SUDAMERICANA DE IAS ANGIODISPIASIAS.

1. VASOS SANGUINEOS:

a). CAPILARES (Hemangiomas)

HEMANGIOMA CAPILAR SIMPLE: a). CIRCUNSCRITO
/

b). DIFUSOS

HEMANGIOMA CAVERNCSO: a). CIRCUNSCRITO (Caverno-

b) . ARTERIAS:

1.
2.
3

=

c). VENAS.

-

2.

a)
b)
c)
d}
e)
£)

ma}

b). DIFUSOS

Hipoplasia
Coartacibn
Bneurismas Congénitos

Circunscritas (Dilataciones venosas aisla-
bifusas * das)

bilataciones

Agenesias

Hemangiomatosis (monomerica Braguial)
Osteclitica’

Flebangiomatosis

Flebectaisa Genuina Difusa

VASQOS LINFATICOS:

a). Linfangioma (Linfangiodisplasia}

b). Capilares (Simple y Cavernoso)

c}. Cistico

MIXTOS:

a). Hemangiol‘infar.lgioma A | FALLA BE OMGEN

(Higroma}
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CLASIFICACION AMERICANA DE LAS ANCTIODISPLASIAS,

I. ANGIOMATOSIS.

II. HEMANGIOMATOSIS.
Sinonimia: Angiotelioma, Angioqueratoma, Angioma atr8fico -
pigmentado, Hemangiocendotelioma, Hemangiopericitoma benigno,
Tumor erectil, Hemangioendotelioblastoma, Newus anemicus, Ne
vue aracneus, MNevus flammeus, Newvus vasculosus, Angioma fle-
xiforme, Aneurisma racemoso, Nevus en arafia, y Telangiectasia
hereditaria. -

LA NOMENCIATURA ES DEFINIDA EN LAS FORMAS ELEMENTALES ANATOMOPATQ

LOGICAS SIGUIENTES:

a). HEMANGICMA CAPILAR (M&s la variedad granulomatosa)

b} . HEMANGIOMA CAVERNOSO

c). HEMANGIOMA VENOSO .

d) . ANEURISMA RACEMOSQ VENOSC (Varices aneurismiticas y flebecta-

e} . ANEURISMA CIRSOIDEO gias).

£). HEMANGIOENDOTELIOMA BENIGNO

g). HEMANGIOPERICITOMA

h). ANGIOMATOSIS DIFUSA (Caracterizada por presencia de fistulas
A-V congénitas, proliferacifn y neoformg
cibn de capilares).

III., LINFANGIOMATOSIS.-
SINONIMIA : a). LINFANGIOMA

b). LINFANGIOMA CAVERNOSO
¢). QUISTE LINFATICO
d). LINFANGIOMA QUISTICO
e} .. HIGROMA QUISTICO
£f). LINFANGIOMA SIMPLE
g}. LINFANGTIOPERICITCOMA
IV. ANGIOSARCOMATOSIS.
a). HEMANGIOENDOTELIOMA MALIGNO

b). HEMANGIOPERICITOMA MALIGNO

CTESES CoN
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CLASTFICACION EUROPEA DE IAS ANGIODISPLASIAS.
(MALAN)

I.~ DISPLASIAS VENOSAS.

a}. Flebectlsicas. 1. Regionales :
- 2. Con agenesia o hlpoplas1a .
de venas profundas. (sindrome de-ﬁ

Servelle)
3. Difusa genuina (sindrome de. Bo-
chenheirmer) .
b). Flebangiomas 1. Superficiales

2. Profuhdas
¢). Fliebangiomatosis.

1. Superficiales
2. Profundag (Algunas osteolitlcas}

d}. Asociacifn eventual de las
tres formas precedentes,

IT.- DISPIASIAS ARTERIALES TRONCULARES
TII.- DISPIASIAS ARTERTALES Y VENOSAS ASOCIADAS
a). Fleherterectasia genﬁina.
b} . Angiocdisplasias con cemunicaciones axterioﬁénqsas;.

1. Fistulas arteriovenosas trontulares:
Difusas o limitadas, (activas o atenuadas)

2. Anglomas arteriovenosos: Unicos, mﬁltlples o difusos,
activos o atenuados (Angiomas anastomﬁtlcos)

IV.- ANGIODISPLASIAS MIXTAS.:
a). Displasias HemolinfAticas tronculares
L) . Hemolinfangiomas

a). Formas ‘complejas, no comprendidas en las categorias

[T ON
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FORMAS ELEMENTALES PATOLOGICAS.-

Muches autores aseguran que los angiomas pepresentan el grupo -=-
més numeroso de los tumores en los'primerps afios de la infancia, en --
nuestra experiencia los hemangiomas superficiales y profundos de la --
piel, los cuales representan la mayor fa de nuestras cbservaciones: va-
rian considerablemente en su tamafio v en su coler, en su firmeza, asi-
como en la.conecciﬁn con el sistema vascular (capilar, venoso, arterial,
arferiovenoso). grado de fibrosis o dé proliferaci®n endotelial, asf -
como su localizaci®n. De acuerdo con el material clinico de Wattson y
¥Mc Carty consideran la localizacibn de los angiomas de la piel como si
gue: Cabeza 52%, Cuello 4%, Tronco 23%, Extremidades 19% y Genitales 2%.
Los hemangiomas de la piel dé tipo plano sén generalﬁente'grandes pero
circunseritos (Angioma simple, Nevus flameus, y Mancha de oporto), va-
rfan de color desde el rojo Qinoso al aéﬁl,'usua;mente calientes y de-
precibles a la palpacibn, raramente producen‘tﬁrill véséular. Por des-
gracia la localizacibn m8s frecuente de estos angiomas de. este tipo son
en la cafa. Otro tipo comfin de hemangioma de la piel es el llamado ne-
vus de fresa o angioma cavernosc de apariencia nodular o formacifn po-
lipoide de color rojo obscuro o azul, de consistencia blanda al tacto
v compresible, la piel gque cubre estas lesiones es a menudo verrucosa
y rugosa. Su tamafio' y localizacifn es muy variable y a menudo son vis-
tés en los Msis sgperiores y tronco, y afortunadamente son raros en la
cara. La esclerosis y la proliferacifn endotelial es muy marcada, es——

tos nevus llegan a tener una estructura firme. Dejados a su propia evg

lucitn estos angiomas crecen muy despacio y permanecen sin cambios o-
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regresan a trav8s de un proceso espontfnec de organizacifn esclerbtica.

De otra manera de acuerdo con algunos autores el tan llamado an-
gioma esclerosante y los tumores de c&lulas gigantes representarian el
estado final de este proceso (Gross y Buulbach}.

El fenBmeno regresivo observado en los angiomas esclerosantes es-
t4 asociadco con la fagosito de los lipidos y el pigmento hemosiderina
por grandes histiocitos.

Por el contraric Hemangiomas que incluyen numerosos circuitos A~V
(Angiomas racemosos y ¢irsoideos) nunca regresan espontfneamente, este
heche fue cbservado por Malan y Pugliohisi encontrando que las coneccip
nes arteriales y venosas con el torrente principal sanguineo se debe~-
rfan considerar como aneurismas arteriovenosos verdaderos. Respecto a
los angiomas venosos las dilataciocones progreszivas son el resultado de
una hiperemia y sobre todo de una.estasis sanguinea. Los elementos es
tructurales tienden a hacerse serpenginosos y el frea correspondientéf
de la piel es a menudo cianbdtica. M8s adelante si estas formaciones ap
giomatosas comunican con grandes ¢dectores venosos las extremidades in
feriores estarin sujetos a una estasgis veposa durante el ortostatismo-
que puede causar severas lesiones distrbficas del &rea correspondiente
de la piel y finalmente espontfnea trombosis en las lagunas vasculares
as! como la organizacifin del trombo puede causar depbsitos de saleg de
calcio en la for@a de laminillas y producir flebolitos. Los angiomas-
pueden tambifn encontrarse ademfs de la piel, en el tejido subcuténeo
en el subaponeuréﬁico, mfsculos, asi como en los troncos nerviosos pro

fundos y algunas veces en los huesos. En esta Gltima instancia el hug
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so afectado muestra Areas de osteolisis especialmente evidente en la -

presencia de cortos circuitos A-V (Malan).

HEMANGIOMA CAPILAR.- El hemangioma capilar estd formado por peque-
fios vasos de tamafio capilar o més pequefios con unapared muy delgada —-
cénstituida por una capa simple endotelial. una membrana limitante de-
tipo reticular v con algunos pericitos (Fig. 7)

HEMANGTIOMA CAVERNOSO.- Este hemangioma estf formado por vasos de-
calibre m&s grande gue los hayados en el hemangioma capilar, sin embar
go las paredes vasculares son delgadas y estfn formadas por los mismos
elementos ya descritos anteriormente. Estos canales vasculares son tam
bi&n descritos como "caanales Gigantes®.

Broca, Virchow, y Vernoni describen este tipo de angioma come una
forma intermedia entre el angioma capilar y el angioma cirsoideo, debi
do a la presencia de capilares dilatados, los cuales permiten el paso-
fécil de la sangre arterial al sistema venoso. Todavfa de acuerdo con-
Malan ¥ Puglionizi el hemangioma cavernoso puede tener tambidn un ex—-
clusivo suplemento de sangre venosa y comunicar directamente con venas
malformadas (hemangioma venoso}. (Fig. 8)

HEMANGIOMA CIRSOIDEC O RACEMOSO.- Este tipo de angioma consiste -

de vasos arteriales y venosos con una cercania constante de sus cana--
les conectivos tanto asi gue Evans se refiere a ellos como aneurisnmas-
arterio-venososy llamandolgs "angiomas anastomfticos®. Nosotros prefe-
rimos llamarles angiomas arterio~-venosos, enfatizando el hecho de que
estos‘angiomas poseen vasos aferentes y eferentes, comporténddse come

cortos circuitos A~V con todas las implicaciones-hemodinfmicas y cli-
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FIGURA 7

HEMANGIOMA CAPIIAR

( NEVUS

FLAMMEUS )
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FIGURA 8

HEMANGIOMA CAVERNOSO

26.
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nicas cque &sto acarrea. Estas formaciones patolbgicas de este tipo --

tienen preferencia particularmente en las extremidades y el cueroc ca-

belludo (Malan y Pﬁglionisi) (Maian Azzolini vy Paparelli). La estruc-

tura de estos angiomas €8 extremadamente compleja con mGltiples tabi-

ques, lagunas, laberintos, ilnvaginaciones y evaginaciones, que algunas
veces forman estructuras polipdides y acarrean un epngrosamiento de la-

fntima, asf como un aumento de los componentes fibromusculares y elfs-
ticos (Servelle, Marchiori, Cominardi y Pistolesi, Miani y Ruberti) -

indicativo de una estructura esencialmente malformativa. Adem&s de es

tos aspedtos no es excepcional encontrar evidencia de proliféracifn -

hiperpléstica de los pequefios vasos (Malan y Puglionisi, Pugliconisi y

Azzblini)..Estas proliferaciones sip embargo son consideradas como ma

nifestaciones neoformativas, considerando particularmente los aspec—-

tos hemodinfimicos. Malan y Puglionisi dividen estos angiomas en dos -

érupos: Uno hemodin&micamente"activé“, v el otro *hipoactivo®™. Ambos-

tipos son a menudo localizados en los Ms Is. donde la atraccifn gravi

tacional jueéa un papel muy considerado en su evolucidn (Godainichi y-
Campanacci).

Hemos tenido muchas oportunidades de notar gque estas lesiones pue
den ser simples, m@ltiples o confluentes, ademds dela‘piel y tejideo -
celular subcutfneo pueden inveolucrar mfisculos, huesos y articulaciones
vy producir severas deformidades.

Los llamados quistes aneurism&ticos de los huesos son lesiones de
una naturaleza incierta con aspectos microscSpicos similares a los he

mangiomas cavernosos (Landing y Ferber). Hemodinamicamente habklando -
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se comportan como cortos circuitos A-V, esta lesifn tipica preduce ex-

pansitn y adelgazamiento de la corteza del hueso, sin embargo, no mues
tra tendencia a invadir tejidos circunvecinos. {Fig. 9)

HEMANGIOENDOTELIOMA.- Este tipo de lesifn Eonsiste en pequefios -~
vasos sanguineos gue muestran una proliferacibn de las c&lulas endoteL
liales v un engrosamiento de las paredes vasculares lo doble o mis de-
la pared normal, la reduccitin de la proliferacifn endotelial puede ser
capaz lo bastante para reducir el lumen vascular y hacerlo invisible,-~
espacio virtpal. Por otro lado la tiﬁciﬁn electiva para el retiéulo -
consiste en revelar la presencia de un soporte en la arquitectgra vas-—
cular, asf como una nueva proliferaéién de cé€lulas de naturaleza endo-
telial. Este tipo de hemangioma es tambifn llamado "Hipertr6fico", *“ju
venil™ v "angioma celular”, esto es probablemente lo gque algunos auto-
res han descrito como formas plexiforme (Landing y Farbe}. Stout los-
liama hemangicendotelioma Benigno?

HEMANGIOPERICITOMA .~ Esta lesifn consiste de pecquefios vasos con

evidencia de la proliferacifin celular de los pericitos en las paredes.
El aspecto general puede sugerir un hemangioendotelioma pero las nue-
vas celulas proliferativas tienden a ser radiales en lugar de acomodo
circular alrededor del lumen vascular. Una tincidn de plata revela gque
las celulas proliferativas descansan hacia el exterior de la membrana-
capilar basal y nho hacla adentro v que las fibras musculares estén ca-
racteristicamente acomodadas qﬁe tienen un patrbn de red alrededor dél

vaso, asi como el hemangicendotelioma la proliferaci®n celular puede -

ser tan desordenada que hace imposible la visualizacifn del lumen vas
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FIGURA 9

HEMANGIOMA RACEMOSO

R
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cular con métodos de tincidn convencionales.

DISPLASIAS TRONCULARES DE ARTERIAS Y VENAS.- Todas las lesiones -
angiomatosas ya.descritas pueden asociarge con alteréciones displdsti-~
cas tronculares de arterias y venas regionales, difusas o circunseritas
con di;ataciones vasculares y formacidn de varices. Estas alteraciones-
pueden ocurrir sclas o asociadas a ffstulas A-V o alteraciones hamarto-
matosas, las displasias tronculares arteriales y sus més comfines asocig
ciones venosas consiste en anormalidades de posicifn y distribucitén es-
pecialmente de los vaszsos superficiales, con hipoplasia y dilataciones -
de.las paredes vasculares y algunas véces con atresia o agenesia de los
segmentos profundos. La verdadera Fleberterectasia difusa descrita por
Weber en 1869 consiste en una dilatacifn progresiva de arterias y venas
de una regibn dada extendifndose hasta las proximaciones mis distales.
Para ser considerada "Verdadera"™ estas dilataciones de origen congéni-
to no se deben de acompafiar de la presencia de fistulas A-V. Por otro
lado, Puglionisi y Antoci sefialaron que las dilataciocnes de arterias,~
venas y capilares pueden producir hequin&micamente cambios comparables
a aquellos causados poxr cortos circuitos A-V. Asf como la "flebectasia
difusa genuina" descrita por Bochen heimer esta consiste de un adelga~
samiento irregular de las paredes venosas, las cuales muestran un pre-
dominio de la estructura colégena y una tendencia a la formacitn de va
rices. Oliver, Servelle y Trinkecoste describleron anomalfas venosas -
por éxceso con grandes colectores subcutfneos distribuidos predominan-

temente en la éxtensibn de la superficie de los miembros: Servelle ha

descrito casos de hipoplasia circunscrita o agenesia de las wvenas pro
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fundas especialmente en el frea Femoropoplitea.

LINFANGIOMAS.- Estas formaciohes son estructuralmente casi simila .
res a los hemangiomas, de los cuales se pueden diferenciar principal--
mente por su contenido de linfa generalmente transparente en lugar de-
sangre. bDe acuerdo con su etiologfa y patogenia, Landing y Farber ase-
guran que el problema es en los mismos t€rminos aplicables a los heman
giomas; serfa considerado una maiformacién (Hamartia o hamartoma) o un
veidadero tumor benigno, la frecuencia coexistencia de linfangiomas y
hemangiomas en el mismo paciente, y afin en la misma &rea {(Hemolinfan-—
giomatosis) (Fig. 10) que ciertamente parece sugerir un comfin mecanis-
mo patog&nico en la mayoria de estas formas. Los linfangiomas scn me--
nos frecuentes gue los hemangiomas y se les encuentra en cualquier par
te del cuerpo perc sitios electivos son la piel vy tejido ceiular sub-—
cuténeo, la mucosa de los labios v la lengua, las mejillas vy el cuello. .
Localizaciones viscerales no son excepcionales v se pueae acompafiar con
un proceso gue abarque todo un miembro resultando una forma de elefan-

tiasis.
CONCLUSIONES.~ Las formas elementales angiopatolfgicas va descri-

tas pueden estar combinadas o aisladas en el mismo paciente presentan-
do una variedad de sfndromes clfnicos, tomando en cuenta las formas —-
elementalés anatomopatolégicas las cuales se observan en los estudios-
histoldgicos. Muchos autores han tratado de correlacionar la gran apa-
riencia de los hamartomas por sus aépectos histolbgicos; lo cual sugie
re que los angiocmas planos son de tipo predominantemente capilar y que

los angiomas elevados estfn representados por los cavernosos venosos,

anastombticos, hipertrfficos, o variedades telangiectfsicas. 8Sin em
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HEMOLINFANGIOMA
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barge nuestra experiencia no nos confirma eéstos puntos de vista.

Los angiomas superficiales de la piel algunos exclusivamente del
dominio del cirujano reconstructivo que nosotros hemos observado han -
sido del tipo capilar y cavernoso, y que ha menudo huestran evidencia-.
histolﬁgica de una reaccifn esclérﬁtica e histbcitica de donde nos su;
giere el diagnfstico de angioma esclerosante, dermatofibroma o histio;

citoma.
Los angiomas profundos que invelucran predominantemente €1 tejido

subcuténeo la féécia v los mfisculos (de los cuales hemos Visto'difepeg
tes casos) generalmente pertenecen a tipos diferentes histol8gicamente
perteneciende desde el capilar al angioma cavernosc y desde el venoso
o arterio venoso o angioma cirsoideo.

SEMIOLOGIA.~ La semioclogia de las angiodisplasias utiliza signos
v sintomds ¢l8sicos, en la experiencia observada'se.pod:ia clas;ﬁicar
el aspécto clinico con suficiente aproximacibn y tambisn evaluar ‘Ta =
predominancia de la malformacién ambas cualitativamente y cuahtitativa
Eente. También hay gque tomar en cuenta los sintomas subjetivos tanto -
locales vy fe@ionalés que nos:ayuda a tener una informacibn mis amplia-
en particular.
Sfntomas subjetivos.~ En muchos casos no encontraremoslsintoméS‘subjef
tivos éxcepto por la lesidn visible de la malformaciBn conéénita, cuan
do estln presentes las molestias subjetivas son usualmeﬁtg moderadas;
en muchas ccasiones el paciente ée gqueja de sensacifin de plenitud o de
pesantez en el miembro afectado o de una pulsacifin anormal molesta con
marcada sensacibn de calor en la regifn del 5re% vésculaf af§ctada. El

dolor verdadero. es raro y en ocasifn se encuentra asociado con fistu=
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barge nuestra experiencia no nos confirma eéstos puntos de vista.

Los angiomas superficiales de la piel algunos exclusivamente del
dominio del cirujano reconstructivo que nosotros hemos observado han -
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~-las A-V activas, en estos casos el dolor es a menudo persistente y pro .
vocado por estimulos gue aumentan el flujO'sanguineq a través de la fiﬁ
tula (calor, actividad muscular). En otros casos el doler pue&e ser de-
‘bido a isquemia.de los tejidos distalés a la fistula. Todos los tipos y
gradoc del dolor isquémico pueden ser encontrados, desde la ClaudiCaciﬁn
génuina intermitente, al dolor de reposo y dolor producido.por las le--
siones trdficas. PFinalmente un sindrqme doiorbso puedé ocagionalmente -
ser debido a la invasiBn de troncos nerviosos por el proceéo angiodisplé
sico. Otras molestias subjestivas que en ccaslones son muy Severa§ es =~
causado por la asimetria de loé,miembros inferiores. Pero los sintomas -
mids importantes son aguellos que se enéuentran asociados con una fistula
arterio venosa con cortos cirguitos muy'activqs Y que se reilején Sébfe—
. todo en un disfuncionamiento cardiaco, .que puede ocasionar desde una si&
ple taqu@darﬂia”a una disnea de esfuerzo y m4s raramente dolor de tipo -
ahginoéo; los méé,sé§eros casos llegan'a présentar el cuadro de una in-
suficiencia caraiacé congestiva.

Signos objetivos.-~ Los signos objetivos de ilas malformaciones vasculares.
¥ particularmenté dé‘lés cortos circuitos A-V pﬁedeh ﬁparecér en diferen-
tes edades. Algunas de ellas estin presentes al nacimiento espécialménte
nevus y angiowas de la piel; pero ruy a menudo aparecen al inicio de 1la
vida activa, cuando el niﬁo comieénza a ponerse de pie y caminar, o mis
tarde en la nifiez, adolescencia o en la vida adulta. El comiénzo de es-
tos signos clinicos pueden ser espontinecs o debido a‘varios.eventos -
prpvocados por uh traumatisﬁo, embarazos o flebitis.

Los principales elementos del cuadro clinice objetivo‘de una angio
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displasia son: Hipertrofia, Angiectasia, y la presencia de un Nevus.

Todos estos signos no necesitan necesariamente estar presentes simultd
neamente y en otros muchos casos presentan combinaciones varias.

La hipertrofia involucra el esqueleto asi como los tejides blan-
dos, los segmentos Sseos gue participan sen prihcipalmente aumentaaos—
debido a un engrosamiento de las estructuras del hueso, pero también -
estd enlongado si los estfmulos patolfgicos actflan lo suficientemente—
fuerte en el perfodo de crecimiento longitudinal. En algunos casos este
alargamiento es tan excesive que puede alcanzar de 10 a 12 cms. (Sols-—
tesz, Temesvari, Vas, Malan y Puglionisi).

La angiectasia es muy comfin e involucra especialmente é las venas
superficiales, estas venas varicosas difieren de las varices esencia--
1es.primeramehte porque apafecen a édad temprana de la wida, y segundo
porque su distribueisdn es atipica.

En algunos casos la dilatacifn de las arterias y venas en el 4rea
de corto circuito produce una gran masa vascular pulsatii con el tfpi-
co aspecto de un aneurisma cirsoideo. X

El nevus generalmente estd presente y visible al nacimiento pero—
en otros casos aparece mis tarde y muestra una morfologfa variable.El
nevus generalmente esti presenté y visible al nacimiento pero en otros
casos aparece mis tarde y muestra una morfologfa variable. El nevus --
piaho eg la forma m&s comln vy se extiende a todo un miemh;o 9 a grandes
porciones del tronco, su color varfa vy de ahi que se denomine por Qa—-

rios tZrminos como: nevus vinoso, nevus flameus, nevus en mancha de --

oporto.
Algunas veces la hipertofia, angiectasia y el nevus estfn asocia
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dos con lesiones isquémicas secundarias a una perfusibn arterial defi-

cientes a los tejidos distales al sitio de la angiodisplasia o con mis
o menos presencia de una estasis venosa (Cianosis, Edema),

El.examen ocbjetivo debe ser completado por una palpacifin y auscil
tacitn del Srea angliodisplisica para descartar una pUlsaciGn anbrmal,;
otro importante signo es el aumento anormal en la temperatura de la —-
piel que puede ser medida por un térmometro y que registra el méximo -
en la vecindad del corto circuito A-V, esto puede seér de 3 a 4 grados-
centigrados de diferencia, con el 4rea contralateral correspondiente.-
Contrariamente la temperatura de la piel distﬁlmente es a menudo menof
de lo normal, obviamente es el resultado de una isquemia periférica.

Un aumento en la amplitud de la pulsacibn arterial es facilménte—
detectado proximal a la- lesifn. Esto refleja un auﬁeﬁﬁo del fiujo'sanu{
guineo a trav&s de la arteria eferfente y ﬁna baja en la presifn diastd
lica de la sangre:.pero.los hallazgos ﬁﬁs significénteé V' caracteﬁisti-;'
cos es el continuo thrill con un reforzamiehéé siétélico'qﬁé;es m$§_-+€
fuerte sobre el sitio de la fistula aungue pueae'ser f:ansmifido.é‘digﬂ
tancia, a la auscultacidn se_escuchégun soplo c&ntinuo Yy que aumentd -
con la sistole. | | ‘ |

Ambos signos desaparecen con la presién sobre la arteriateferenﬁe_i"
en €l &rea del corto circuito. El thrill y el soplo son patoghomﬁnicdé?
poréue son continunos y con uﬁ reforzamiento sistflico, va que poaemose
encontrar sonidos sitflicos arteriales en aneurisma y estenosié.

SEMIOLOGIA DE LABORATORIO VASCULAR.- PLETISMOGRAFIA: La pletismo-
grafia nos provee de una infqrmaci&n impqrtante, el segmento central -

del miembro a la formacidn vascular nos muestra un aumento en la ampli
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tud de la onda del pulso, acercindose al mfximo a la vecindad de los -

cortos circuitos més proximales:; contrariamente los segmentos distales
del miembro a la lesifn nos mostrar§ una reduccifn de la amplitud de la
onda del pulso. En la presencia de fistulas A~V congBnitas seri consi-
derable la prolongacifn de los picos individuales de las ondas. Otra -
prueba itil para apreciar la reduccifn del flujo sangufneo distal a la
lesidn esg la pletismografia digital, la cual también puede tener un va-
lor pronbstico (Fig. 11). Los trazos pletismogr8ficos cbtenidos de &reas
con Fistulas A-V son caracteristicamente aplanados en comparacibn con -
agquellos cobtenidos en el miembro contralateral sano, el cambio de volu-
men digital inducido por una estasis venosa es sin embargo menos marca-
da de lo qué podriamos esperar, a consecuencia de la preexistente con-
gestidn venosa debido al grande volumen sanguineo que arriba a las ve—
nas a través de la fistula. Respecto a los hallazgos pletismogrdficos-
hay gue hacer notar ¢ue en la presencia de una fistula A-V congéniﬁa ac
tiva proximal al o los dedos examinados, ambos el volumen del pulso y-
el volumen absoluto del dedo examinado serd reducido, debido a la di--

versifn de la sangre arteriovenosa.
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RADIOILOGIA.- Como en otros campoé de la angiologfa, la angiogra-

fia representa el método fundamental de investigaci®n para el estudio--
de las angiodisplasias, tanto desde el punto de vis£a morfolbgice coﬁo
dinSmico. Asfmismo los hallazgos radiogrfficos son especialmente valo-
rados en esta clase de patologia, principalmenté en el gran nfimeroc de-
difereﬁtes lesiones anatdmicas y funcionalmentg que ocurren en todas -
1as_1ocalizaciones v desde un punto de vista secundario las implicacio
nes importantes terapfuticas.

TECNICA.- La t#cnica usada en el estudio de las malformaciones ax
teriales y venosas son esencialmeﬁte. los procedimientos estandard:tan—
to como para la flebografia come arteriografia, mfs algfin nlimerc de tru
cos especiales que son requeridos por las condiciones pérticulares cir-
culatorias en cada caso individual. Un ejemplo es la flebograffa de --
miembros in:eriores por ruta normal a trav&s de.la vena marginal de 1la
pierna mis la aplicacidn de mltiples torniquetes central al punto de -
inyeccifn del medio de contraste para 1a‘visua1izaci6n de la hipoplaSia
o agenesia de las venas profundas (Fig. 12) en algunas ocasiones usa—-
mos la introduccifn del medio de contraste por puncifin directa en los -
angiomas superficiales {Fig. 13)

En las malformaciones asociadas con corto cirecuito A=V, la técni-
¢a angliogrifica varia de acuerdo con el grado de actividad de. os cortos
circuitos, con inactivos o moderadamente inactivos la secuencia en se-~
rie de las placas serd pricticamente la misma en condiciones cireculato-
rias normales; con cortos circuitos activos debemos aumentar la canti-

dad de medic de contraste asf como la frecuencia de la serie de placas,

en proporcidn al &rea afectada y ltomar un gran nfimero de placas a in-



FIGURA 12
FLEBOCGRAFIZ DE MsIs., DONDE SE VISUALIZA

AGENESIA DEL SISTEMA VENOSO PROFUNDO.

41.



FIGURA - 13
PUNCION DIRECTA EN FLEBOGRAFIA

DE ANGIOMA SUPERFICIAL.
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tervalos cortos (Fig. 14). Ademfs estas lesiones activas hemodinﬁﬁicaw
mente se deben investigar por cine angioradiografia o en cintas maghé-
ticés {video~tape) va que edps métodos proveenral angidlogo dé una do-
cumentacifn precisa de la condicifn hemodindmica, por otro lado éétos

métodos no son tan efectivos desde él punto de vista de la definicibn

morfolBgica de la lesibn, porque en algunas ocasiones las im8genes son
borrosas y limitadas. Nosotros hemos notado que en algunos casos la ci
rugia revela lesiones més extensas y patologia mis severa gue la que -
los rayos X nos indicaron, &sto es frecuente encontrarlo en casos con-
fistulas activas y mlltiples.

En algunos cascs es preferible inyectar el medic de contraste direc
tamente dentro de arteria ¢que nutre el &rea con la malformacidn median-—
te una cateterizacifn arterial selectiva obteniendc asi imfgenes mds -
fidedignas del 4rea afectada.

Las malformaciones de tipo linféticas son investigadas por linfoade
nografia directa. Tawbién en estos casos la angiocinematograffa provee

un estudio desde el punto de vista dinfmico de la circulacifn linfitica.

mEE
| FALLA DE ORIGEN




FIGURA 14

ARTERIOGRAFIA PARA DETECCION DE
FISTULAS A-V , EN PLACAS SERIADAS,

44,



MATERIAL ¥ METODOS: 45,

Se llevo a cabo una revisifn completa de 214 casos clfnicos tan-
to de angiodisplasias venosas, arteriales, arteriovenosas y linfiticas.
(Tabla No, 1).

Sexo.~ Respecto del sexo se encontrd predeminio del Femenino so-
bre el Masculinc en proporcibn de 2.1

Sexo femeninc : 121 casos (56.5%5

Sexo masculino: 93 casos (43.5%)

Edad.-~ Por edad en que se inicid su sintomatoleogfa se encontrb lo
siguiente;

a}. 58 pacientes la iniciaron desde su nacimiento

b}. 33 pacientes entre los 2 y 5 afiog de edad.

c). .19 pacientes entre los 5 y 10 afios de edad.

d}. 35 pacientes entre los 10 y 15 afios de edad,

e}. 50 pacientes entre los 15 y 20 afiocs de edad.

£}. 19 casos entre los 20 y 40 afics de edad.

S8ITIO.- Por sitios de distribucibn se encontrb: {cuadros 1,2 y 3)
al. En miembro p&lvico izquigrdo 46
b). Antebrazo vy brazé izgquierdo 19
¢). Mano izquierda 5
d). Miemkxyo p&lvico derecho . 63
e). Brazo y antebrazo derecho 22
£). Mano derecha _ 10
g). Cabeza y cuello 39
h). Otros (Regifn glétea) 3
TOrax, 7

TOTAL DE CASOS: _.214
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TESIS CON
ANGIODISPLASIAS VENQSAS. FALLA DE ORIGEN .

En este tipo de malformacicnes el elemento anatomopatolfigico do-

50.

minante es una ectasia de un territorio mfs o menos extenso del frbol~
venoso de un miembro, gue marece desde el nacimiento y que se agrava -
progresivamente con el transcurso de los afios, afecta habitualmente los
territorios superficiales y las venas comunicantes, m#s raramente las
venas musculares y los colectores profundos. En cuanto a su localiza——
cifin tienen preferencia hacia la cara externa de la extremidad y la re-
gifn glutea, dominan el cuadro las dilataciones en forma cilfndrica, -
otras wveces sacciforme y muchas otras en forma de plexo venoso, La es-
tructura.de la rgd venosa estf alterada profundamente, y en algunos si
tios engrosada, en otros estf adelgazada por hipoplasia de los elemen-
-tos elfsticos; grandes segmentos de colectores anfmales son a menudo -
avalvulados.

FLEBRECTASIAS REGIONALES: Su elemento fundamental estf constitui-

do por dilataciones venosas mfs o menos extensas, en forma de plexos -
en el tejido subcutfneo, acompafiadas en la mayor parte por nevus, como
dato anatomoclfnico poseen alargamiento del miembro y un aumento en el
dismetro transverso. (Fig. 15}

SINDROME DE SERVELLE.~ En cierto nfimero huy pequefio de casos de

flebectasias de miembros inferiores presentan una hipoplasia o ausen-
cia de vena poplitea y femoral; esta situacifn representa un problema
terapfutico de solucifn diffcil (Fig. 16)

FLEBECTASIA DIFUSA.- Este tipo de malformaci®n es muy rara, in-

teresa todos los sectores venosos, y hasta los colectores profundos,-



FIGURA 15
FLEBECTASIA

REGIONAL
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FIGURA 16

FLEBOGRAFIA MsIs
AGENESTA DEL SISTEMA VENOSD PROFUNDO

FIGNRA 16

NEVUS CAPILAR CON HEMIANGIECTASIA
HIPERTROFICA DE MPI. { SERVELLE )
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la insuficiencia venosa de los miembros es muy importantes y de con-—-~
trol dificil. {Fig. 17}

FLEBANGIOMAS.- Son hamartomas vasculares con estructura venosa-
y capilar, la mayorfa se lqcalizan en el tejido subcutfneo v muscular,
més raramente en el 6seo. (Fig. 18}

FLEBANGIOMATOSIS.- Esta constituido por hamartomas venosos milti

o difuscs acompafiados de m&s o menos flebectésias, raramente se acompa
fia de hipoplasia #sea con reacciones lacunares, cuando se presenta es-~
te tipo de lesidn se le denomina flebangiomatosis osteolftieca, algunas
veces se asocia a una lesifn angiomatosa anastomftica arteriovenosa o

linfangiect8sica. {(Fig. 19}

DISPLASIAS ARTERIALES PURAS.- Son raras, con excepcifin de las. -

anomalias que se encuentran frecuentemente: (Fig. 20J-
a). Estenosis;
b). Hipoplasia.
c}. Agenesia.
d)}. Aneurismas de origen congénito
El problema del tratamiento de estos casos debe ser individuaLi

zado.
DISPILASTAS ARTERIALES ¥ VENOSAS ASOCIADAS.-

A.- Fleberterectasia genuina (Weber 1869)
Se caracteriza por una dilatacifn primaria difusa de las ar
terias y venas de una extremidad sin presentar fistula arte
rio venosas. (Fig. 21)

B.- Angiodisplasias con cortos circuitos arteriovenosos:

difusas o limitadas

1. Fifstulas arteriovenosas .
activas o atenuadas
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FIGURA 17

FLEBECTASIA DIFUSA
( BOCHENHEIMER )
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FIGURA 18
FLEBANGIOMA EN TERCIO INFERIOR DEL MUSLO.
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FIGURA 19

FLEBANGIOMATOSIS OIFUSA DE M.T.D.
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FIGURA 20

DISPLASIA ARTERIAL PURA
COARTACION DE ACRTA TORACICA.
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FIGURA 21
FLEBERTERECTASIA GENUINA
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Simples
‘2. Angiomas arteriovencsos Multic8ntricos
Difusos
Activos o atenuados
Este tipo de angiodisplasias con cortos circuitos arteriovenosos
pueden tener dos apariencias morfolégicas.
¥. Presencia de comunicaciones arteriovenosas debideo a la fusiBn
de troncos arteriales y venosos © a canales anormales situa—--
dos entre los troncos arteriales y venosos.
IX. Presencia de hamartomas vasculares o angiomas los cuales cau-

gan un corto circuito arteriovenoso debido a sus estructuras

y relaciones con las ramas arteriales y venosas.

ANGIOMAS ARTERIQVENOSOS.~ Son formaciones angiomatosas en las —-
cuales un corto circuito arteriovenocso estf presente. Este grupc de -
angiomas arteriovenosos incluye formas con cortes circuitos muy acti-
vos, anglomas localigzados y formag con cortos cifcuitos hipoacti%os -
los cualés son usualmente hemangiomas caverncsos subcut&neos‘y profun
dos (Fig. 22)

En su forma activa se les conoce en la literatura.como:

a) Angioma Rojo (Broca)

b) Angibma Arterial Cavernoso {Virchow)

E) Angioma Arterial Racemosc (Aschoff)

¥ISTULAS ARTERIQVENOSAS.- Definicifn: Consideramos como ffstula

A-V cong8nitas toda formacifn angiodisplisica disontogenftica que ten

ga una comunicacifn anormal arteriovenosa precapilar (Dr. Paparelli).
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b) Angibma Arterial Cavernoso {Virchow)

E) Angioma Arterial Racemosc (Aschoff)

¥ISTULAS ARTERIQVENOSAS.- Definicifn: Consideramos como ffstula

A-V cong8nitas toda formacifn angiodisplisica disontogenftica que ten

ga una comunicacifn anormal arteriovenosa precapilar (Dr. Paparelli).
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FIGUFA 22
ANGIOVA ARTERIDVENOSO

FIGURA 22
ARTERIOGARAFTA.
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6l.
FISTULAS ARTERIOVENOSAS.~-

HISTORIA: En los siglos pasados, las cbservaciones de las malfor-
maciones cong8nitas vasculares fueron muy pocas Yy desalentadoras, pro-
bablémente la primera forma en llamar la atenci®n fu€ un aneurisma cir
soideo, localizade electivamente en el cuero cabelludo o en los segmen
tos distlaes de los miembros, afin asi su naturaleza fuf muy dificil de
entanderla a ese tiempo y la lesifin fu€ generalmente dejada con un tu-
mor vascular. Se atribuye a Gido Gidi (Vidius Vidius) el primero en des
cribir un aneurisma cirsoidec, el cual m&s tarde Virchow lo llamb angio
ma racemoso. Gidi el m#dico personal del Rey de Francia Francisco I --
{1494-1547) describi®d un caso de un muchacho florentino Alessandro Bos
collo, en el cual las arterias y venas de la cabegza desde la regifn --
frontal hasta la occipital, eran asf dilatadas gue semejaban varices,-
adem8s punzaban en violencia y se movfan en suma como un ovillo de ser-
pientes, Gidi refirif este paciente a Gabriele Falloppio famoso‘contemu
porineo de &1, ¢l cual examind y rehusc operar tan descomunal formaéiﬁn
este casc y algunos otros reportados més tarde sugieren la posible ex~
plicacitn del mis antiguo ejemplo de un aneurisma cirsoideo del cuero
cakellude, &sto es el de Medusa que de acuerdo con la leyenda su hermo
sa cabellera gue ella tenfa se habfa torrnade en un ovillo de serpiertes
por la ira de la diosa Minerva.

El t&rmino de aneurisma cirsoidec originado con Vreschet; perec gue
fue aparentementé Stanlein eﬁl1853 quien demostr8 que esta malformaci8n
vascular consistia en comunicaciones arteriovenosas anornales.

En la literatura la disgtincifn todavfa no estd muy clara entre --

aneurisma cirsoideo y angioma arteriovencso, asi{ muchos ejemplos de —--
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ellos fueron reportados durante el siglo pasado. Esteos angiomas fue-—-
roﬁ descritos con un sin nGmero de nombres tales como Aneurisma anas-

tomdtico de Bell, angioma rojc de broca, angioma cavérnoso, angioma --

pulsétil, angioma racemoso de Virchow y aneurisma serpentinoso. Ellos~

est8n constituidos por malformaciones vasculares libremente comunicados
con las arterias y las venas sin red capilar intermediaria.

Respecto a la ffstula arteriovenosa congénita simple, Lealis Lealis
1707 fue el primero en describir una entre.la arteria y vena espermftica.
Wislow (1719-1721) describi® conecciones anbmalas conéénitas vascula~-
res entre la arteria esoffigica y la vena pulmomar izquierda, entre la -
arteria bronquial izquierda y la vena, y entre la arteria bronguial iz-
quierda y la vena acigos. Otros casos fueron descritos por Busche (1827}
Leteneur (1859), Hewitt (1877 y Eiselsberg (1899).

En 1920 Sallender publicd la primera revigibn de este tema y 2l en
contr$ ¢que 447 casos de fistulas A-V reportadas en la literatura finica-
mente tres de ella fueron congfnitas, Contrariamente, en 1924 Rienhoff-
revisb los 12 casos publicados entre 1827 (Cascs de Busche} y en 1907 -
(Casos de Berry) y concluy® que la mayorfa fueron fistulas arterioveno-
sas congénitas. .

En 1928 Pembertonis y Saint describieron 9 casos de fistulas A~V-
congénitas 4 de las cualeg se encontraban en las extremidades y en 1930
Lewig agregd 24 casos de fistulas A-V cong8nitas de la literatura y 6 -
casos de su propia cbservacifin, Dos grandes revisiones fueron hechas -
mis tarde por la Clinica Mayo, una por Horton 1932 quien contribuy8 --

con 23 observaciones personales y otra por Ward v Horton {1940) afiadien

do otros 44 casos, De~-Takats en 1932 hizo una distincifn entre las fis



63.

tulas A-V congénitas y otras anomalias de los troncos vasculares, am-
bas por excesc y por defecto. La mayofia de la literatura Europea ha-
bfa sido de VOTA primero a la asociaci®n de las malformaciones ﬁasculg'
ras con hipertrofia 8Bsea y posteriormente a los problémas»noéqlﬁgicos—
de estas enfermedades.

EMBRIOZENESIS .~ El proceso embiogenftico que lleva el bosquejo --

vascular primitive a su completa diferenciacifn del sistema arterio-ve
noso, puede sufrir en el ftranscurse de las primeras 10 semahés bor ra-
zones de anturaleza estrictamente gen8ticas, por factores tﬁxicoaf in-
feccinsos, traumfticos, variaciones del desarrollo gue conducen.a la -~
formacidn de los cuadros angiocdisplisicos.

Esto por lo que concierne al capftulo en objeto asume la morfolo—
gia de fistulas A-V trunculares limitadas o difusas si persisten uno o
mis canales A~V primitivos: Angiomas A~V limitados o difusos si la red
vascular primitiva no se reabsorbe y permanece comunicacisn con un --
troneo arterioso y otro venoso.

En 1971 Malan y Tardito introdujeron el concepto de predominancia
de la lesitn sea en el campo venoso O en el arterial. Por ejemplo es -
raro observar un caso de Flebangiomatosis pura, porque generalmente es
tin asociadas a fistulas A~V hipcactivas,

Nosotros opinamos are la clasificacisn propuesta por el Prof. Ma-
lan y Puglionisi en 1961 sigue conservando caractéres de precisifn vy
simplicidad, y que pérmite eliminar nombres y sIndromeé'descritos sin
duda por un solo caso generalizado por tradicifn, mal aplicados por -

muchos y mal incertados en las clasificaciones propuestas por ellos.

Entre otras cosas, es curioso perxo cierto y no infrecuente leer sfh-
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dromes de Klippel Trenaunay y Parkes Weber. Esto nos permite a la luz
de laé mis actuales experiencias de subrayar todo lo Que escribieron -
Malan y Col, en Vascular Malformations en 1974 que el uso de los eponi
mos, Klippel Trenaunay y Parkes Webexr estd justificade. Efedivamente a
pesar de que la mayorfa de los casos observados por nosotros presenta-
ron los requisitos de log sindromes en objeto, la precisibn diagnBsti
ca nos ha permitido documentar en alguno de ellos la presencia de fis~
tulas A-V con actividades diversas., en otras un cuadro de predominan--
cia flebhectfsica con signos de estasis venvsa de varios grados, v en -
otras mis Angiomas profundos con alteraciones asociadas del aparato ——
muscular y Bseo.

Considérese ademis que el aspecto diverso de displasias vasculares
tiene denominador comfin, no es mis gue defecto de la propia evolucifn-
hemodinfmica relacionada a dos conceptes: Diversi#n y estasis venosa.

FISIOPATOLOGIA.- Las fistulas A~V Cong8nitas se activan y se multi

plican vy las f£istulas A-V traumiticas se activan pero no se multiplican.
El elemento determinante es de orden mecinico y causadc por la veloci-
dad del flujo. El microtraumatismo continuoc de la pared de los vasos -
que constituye el conjunto fistular estimula la produccidn de esbozos
vasculares tanto en el territorio arterioso como en el venoso, esbozos
que desarrollindose entran en coneccifin entre ellos formande nuevas =~-
fistulas y provocando por lo tanto aumento de la diversiBn (Shounts) -
sea bajo la velocidad ¢ de la cantidad. Este es el mecénismo clave de~
la evolucifn de la fistula A-V Congfnita.

Tal mecanismo determina efectos locales v a distancia, entre los-

primeres la progresiva manifestacidn de forma que puede alcanzar ca-
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ract®res monstruosos: como los cirsoideos. Entre los segundos la gran
dilataci8n de las arterias aferente principal de las venas eferentes-
gue ge arterializan, la reduccibn del flujo hacia abajo con preoduccifin
de fenbmenos iscqufmicos de importancia diferentes hasta las lesiones -
trbficas, la aparicidn de los fenbmenos por estasis venosa debido al --
choque de la columna venosa ascendente contra el &rea de mayor presibn-
‘a nivel de la entrada de los colectores fistulares de la vena zonal. Al
teraciones morfolfgicas de los segmentos Bseos en el sentido del gigan~

tismo.
En.el Ambito de los efectos a distancia el problema cardiaco, que

desde la hipertrofia ventricular izquierda a través de cuadros interme-~
dios, llega a la congegtifin por descompensacifn.

ANATOMIA PATOLOGICA.- La comunicaci®n A-V 8e carfcter congénito ~
se realiza de modo extremadamente variable,

a)., PFusibn entre dos vasos arterio y venoso.

hl. Pusin entre los dos vasos a trav#s de troncos intercalados.

¢). Gigantismo de estructuras normales derivativas.

d}. Interposicitn entre vasos arterial y venoso, deformacifn. an-

giomatosa, en cuyo contexto se efectfla el corto circuito A-V.

Los preparados histoldgicos no muestran en evidencia estructuras
peculiares como por ejemplo son las cBlulas mioepitelioides,_en el &m-
bito de las comunicaciones A-V, verdaderos dispositivos regquladores de

la funcifn de las mismas, adem#s ponen en evidencia células atfpicas.
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LIMITE ENTRE ANGICDISPLASIA ¥ TUMORES VASCULARES.

R, Fontaine en 1967 compara los aneurismas cirsoideos con verda-
deras formaciones tumorales. Edmondo Malan, tomando en cuenta el aspeg
to histopatolBgico los considera angicdisplasias arteriovenosas.

Hemos recalcado en el.reciente congreso de Cirugfa Cardiovascular
en Acapulco 1980 comeo conclusibn de este problema nuestro convencimien-
to de que debe mantenerse el t&rmino de'Angiodisplasia”™ y nd de malfor
macifin vascular, ya que Bsta fltima es una consecuencia de la primera-
y la primera expresa mejor el concepto de la Noxa embriogen&tica, afin-
reconociendo a algunas displasias arteriovenosas (una finalidad tumoral

local).
DIAGNOSIS.~ La hemogasometrfa con retiro en la arteria aferente-

v en la vena eferente evidencia una reduccidn de la diferencia de los-
valores de saturacidn en oxigeno directamente proporcional a la cuantfa
de la diversifn. La determinacifn de la masa circulante revela un aumen
to de la misma, va sea por movilizacifin desde los territorios de reser—
va, ya sea por hemopoyesis verdadera, mecanismos con el cual se compren
sa el robo en el Ambito del territorio fistular can bajisima resisten-
cia. La oscilometria tradicional, pero mejor el oscilograma segmenta-
rio periféricoc de cambio de velocidad y aceleracifn registran un aumen
to de sus Indices hacia arriba de la diversifn y una reduccibn hacia -
abajo, si se tiene presente que la curva de velocidad del oscilograma-
segmentario periffrico se puede sobreponer a la curva registrada por el
doppler direccional es vAlida para esta fltima met8dica el mismo razona

miento.

La reograffa cuadripolar cuantifica un aumento del gasto zonal -

antes de los focos de diversibn y una reduccisn despufs de ellps. Esta
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metodologfa permite analizar campos seriados,
nadasg'" todo un miembro. La importancia no es poca, ya que hasta ahora,

67.

r analizar"en reba

hemos hablado & punto de diversifn, de situacifn hemodinfBmica antes y
déspués de dicho punto, pero gsta descripcifin esquemftica en realidad
es vdlida solamente para una situaci#n extremadamente localizada, com-
parable en cierto modo a una fistula arteriovenosa traumftica y no a -
las formas difusas, que son la mayorfa y prevalecen en los miembros. -
811f 1o que es distal con referencia a una fistula, se torna proximal
con relaciBn a las fistulas que se suceden en larga serie por el eje -
vascular zonal; por lo tanto la reograffa cuadripolar Hiene la posibili
dad de analizar las alteraciones del flujo debidas al diverso entrela~
zamiento y fusifn de los efectos hemodinfimicos.

La pletismograffa digital gr&fica y cuantifica la actividad de —-
ffstulas que afectan las falanges o la cwmrtfa de la isguemia por diver
sifn ubicada m#As arriba.

la fonoarteriograffa intensifica las sefiales en los focos A~V y-
lo aminora a medida gue se aleja de ellos; se coqstruyemasﬂ,ﬁn mapa -
que al ser scobrepuesto a los datos angiogréficos-cbnﬁfiﬁuﬁéjuna gran-
ayuda para el planteamiento del problema terapfutico.

El examen radiogrffico comparative de los huesos de los miembros,
se efectfia con pantalla cuadriculada para asi definir correctamente -
los eventuales gigantismos. EL examen de cada segmento &seo de.ias z0
naé anat®micas afectadas por las fistulas puede evidenciar lagunas, -
que son la manifestacifn de una reabsorcidn por la presencia de ele--

mentos anglodisplédsicos del propio hueso. Por los procesos de (aliste

resi}) difusa, interviense, ademfs de la posible acci®n de la hemoding
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mica alterada, tambifn la frecuente alteracibp de la carga (gasto?) de
bida al desarreglo de la posiciBn pox el alargamiento del miembro afec-
tado (Fig. 23) |

El examen mejor con relacibn al diagnbstico y al.pronﬁstico de las
angiodisplasias, y principalmente de las A-V por las posibilidades de -
una terapia inmediata ligada a &1 (embolizacian'es todavia la angiogra
fila. La cineangiografia - arterioflebograffa - selectiva y superselecti
va tiene la gran ventaja de que hace "vivir™ la hemodinSmica, documenta
los focos de mayor importancia, permitiendo el orden (la orden?} de ata
que quirirgico, por lo menos donde es posible (Figs. 24, 25 y 26}.

En la formas c¢on componente linfitico, por regla efectuamos la --
linfograffa,

Terapia.— (Principios generales)

La finalidad del tratamiento quirfirgico, es la eliminacifn de la-

formacifn angiodisplfsica o bien, cuando esto no es posible, la eliml
nacifin de la diversibn A~V conservando los vasos sistémicos.
Esquemfticamente se pueden digstinguir:
1. Intervenciones radicales
2. Intervenciones que modifican el cuadro hemodinimico.

3. Intervenciones complementarias.

TESKS CON
FALLA DE ORIGEN

L. Las intervenciones radicales son posibles en las formas tron-
culares finicas ¢ incluso mfiltiples simpre que cada foco haya
sido claramente documentado por la arteriografia superselecti
va.

1a situacifn mis favorable gue permite mayores posibilidades de -
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FIGURA 24
FISTULAS ARTERIO VENOSAS EN
DORSO DE PIE.

FIGURA 25
FISTULAS ARTERIOVENDSAS EN
REGLON TENAR.




FIGURA 2B

FISTULAS ARTERIO-VENCSAS DE maNO
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FIGURA 25
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8xito es la de las flstulas tronculares relacicnadas con vasos anchos.

Allf es posible aislar, desconectar y guitar los wvarios elementps‘anaé
tfmicos . En nuestra experiencia la oportunidad de esta intervencién -
se ha presentado varias veces, pero raramente la hemos efectuado o la
hemos visto efectuar por la presencia de una sola comunicacifin.

En los angiomas A,V, la eliminacifn de las estructuras ana#tomﬁsi
cas es mis diffcil, v los casos mis favorables son aquellos en que di- -
chas estructuras pertenscen a vasos con carfcter en cierta forma termi
nal, o situadas en vasos colaterales. Entonces pueden ser removidas —--
sin que el flujo principal sufra variaciones.

Cuando las intervenciones radicales de interrupcin o de remccisn
no son posibles, teniendo en cuenta la gravedad y el desarrolle progre
sivo de ciertas formas-y por lo tanto la carga cardfaca y las lesiones
isquidmicas o por estasis venosa mfs abajo de la zona fistular-entonces
la indicacibn de amputacifn, que muchas veces puede ser bastante limita
das, no debe ser obstaculizada, ya que por el precic de un sacrificio
funcional y est8tico comprensible se puede obtener la soluciBn del caso.

2. Las intervenciones que modifican el cuadro hemodinfmico, o seé

la embolizacifn y las intervenciones de ligadura, tienen la fi
nalidad de eliminar o reducir la importancia de la diversion,-
con la cual se consigue una mejorfa proporcional de la situa——
¢iBn arriba y abajo, y una mejorla tambifn proporcional de la
actividad cardiaca.

La embolizacifn se efectfla con anestesia general. Se ejecuta un
cateterismo selectivo o mejor, superselectivo en la arteria "putricia"

fistular, guiindose con los exfmenes anglogrificos panorfmicos anterio
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El material embolizador estd constituido por fragamentos de teji

do sintdtice o de dura materliofilizada, introducidos con solucifn fi
siolBgica y una moderada cantidad de medio de contraste, suficiente para
observar en la pantalla el efecto obtenido despufs de la inyeccibn -
Regularmehte antes de la embolizaci8n introducimos a trav€s del catd-
ter unos c.c. de xilocafna al 1% sin epinefrina para eliminar afin --
més las posibles condiciones espfsticas que pueden ser provocadas, es
pecialimente en log focos fistulares de poca actividad con la simple -
intréducciﬁn del cat®ter.

Las intervenciones de ligadura e interrupciBn de las arterias -
afgrentes a la fIstula son posibles especialmente en aquellos casos -
en que se ha lograde una visunalizacifn arteriogrffica esmerada; dicha
interrupcifn debe ser realizada en el punto m&s cercano posible a las
ffstulas A-V.

La ligadura de la arteria principal, que anteriormente se efec-
tuaba con mucha frecuencia, debe ser olvidada, ya que provoca un au-
menﬁo del grado de la isquemia periffrica debido a que el flujo de la
circulacifn colateral es atrafdo por la zona fistular de bajfsgima re-~
sistencia,.

Las intervenciones de ligadura son aplicables no solamente en el
tratamiento de las ffstulas arteriovenosas congénitas extendidas hipe
activas, especlalmente si est&n ubicadas en vasos pequéﬁos no accesi-
blés directamente, sino tambi&n en las formas (hamartomatosas} cgue no
admiten intervenciones radicales o definitivamente radicales.

En algunos casos de ffstulas arteriovenosas congBnitas la reduc



a). Embolizacitn quirlrgica de fistulas A-V Congénitas

b). Tratamiento conservador a base de soporte eldstica
hecho a la medida.
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cidn de la cuantia de la diversiBin se obtiene actuando sobre el lado -

venoso en vez del arterioso, mediante la interrupcifn de las venas efe
rentes.

3. Entre las intervenciones complementarias recordamos las que --
tienen el fin de eliminar estructuras varicosas subcutfneas, © cofregir
dafios estéticos o deformidades ostecarticulares asociadas.

Por lo cque se refiere a las estructuras varicosas, cuando su extir
paciBn esti asegurada altraﬂes de un estudic arterio-flebogrifico, son
vdlidos los principios de la t#cnica quirfirgica venosa (desde el "strip
ping” de los colectores anfmalos hasta la ligadura (sttofasciale} de -
las perforadas). Lag pErdidas cutlneas de substancia gse pueden compen~
sar estirandc los bordes cerg;nbs o pedunculados; mientras que el pro-
blema de la prevenciBi y tratamiento de las, deformidades osteoarticu-
lares de natable extensifn es diverso y m8s complicado,

Los intentos de prevenir el crecimiento 8seo han tenido &xito ne-
gativo (Phemister 1933, Haas 1945, Blount y Clarke 1949), Nosotrds no
nos preccupamos mucho porlas diferencias dimensionales de log miembrdg
supericres, siempre gque no afecten su funcionalidad; Diversa es nues-.
tra actividad para con los miembros inferiores, ya que su alargamiento
tiené repercusiones locales y generales: inclinaci®n de la pelvis y es
coliosis vertebral compensativa.

En la fase todavfa evolutiva hemos preferido corregir el alarga-
miento del miembro mediante zapato ortopBdico; reservamos las eVeﬁtug
les osteétomias reductivas cuando el desarréllo llega a su fin. E1 -
zapate ortopfdico, queremos subrayarlo, es una medida banal, a veces

mds desagradable para los padres que para el pequefic enfermo: perc es
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la finica gque verdaderamente puede prevenir, sin riesgo o dafios, las -

alteraciones posteriormente irreversibles, de la pelvis y la columna-

vertebral.

Técnicas para localizaciones especiales -~ Ffstula arteriovenosa-
congé&nita de la cara y cuello: hay diferencia substancial de tratamien
to entre las formas inmaduras de la infancia y las maduras de log --~

adultos.
En las primeras generalmente es suficiente el tratamiento (escle-

rosante} con la introducciBn imnmediata de corticecestercides en dosis -
moderada; el tratamiento gquirfirgico es indicado para corregir eventua-
les deformidades residuales y pertenece a la cirugia pléstica.

En las segundas no hay alternativa al tratamiento gquirtfirgico. Es
de importancialfundamental'la_seleccién del tipo de anestesia (local-

&
o general) utilizando todos los recursos gque reducen la sangrfa, como
hipotensibn controlada, uso de fArmacos vasoactivos (epinefrina, adre
nalina localmente; nitroprusiate sBdico, fenoxibenzamina para la hipo
tensibn controlada}.

Control contfmo de las carBtidas comflnes y externas, que seri bi
lateral si la arteriograffa indica aportaciones de ambas carftidas ex
ternas. Embolizacidn durante la intervenci®n mediante canalizacidn con
catéter Longdwell de los aferentes arterioscs, aislados y preparados-
de acurdo con las arteriograffas superselectivas: con este recurso --—

técnico se puede intervenir una zona prfcticamente exangue (Azzolipi

1980} .
Regiones superficiales: cuero cabelludo y frente.- Se interrum-

pen las arterias aferentes y se recortan en blogque todos los tejidos

afectados por la malformacifén. La pérdida de material cuténeo, si -
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el periostio est# intacto, se repara con injertos cutfneos libres, --

mientras que se debe acudir a la rotacifin de orillas contiguas si la -
extirpacifn tuvo gue afectar el periostio, o cuando prevalecen razones
de tipo estético.

PAirpados.~ Queremos subrayvar un detalle que al cirujano pléstico-
debe tener presente cuando se dispone a tratar displasias A-V, de esta
zona: estas displasias, que generalmente estfin limitadas en el tercio-
interior y son alimentadas por ramas de la arteria supraorbital ¥ por-
la rama frontal de la temporal superficial {formas localizadas) pueden
ser alimentadas tambi®n por ramas de la arteria oftflmica (formag difu

sas).
) De ahi que en el primer caso la extirpacidn radical no presenta -

especiales problemas de t&cnica, ya que el hueco residual puede ser re
parado directamente sin rotacifn de orillas contiguas éesde laiéercana
zona medio-frontal, en el segundo cas§ la intervencidn fadical puede -
lograrse sclamente con la interrupciBn endocraneal de la arteria oft8l
mica y la consiguiente extraccifn del bulbo.

Narigz,- Los cartflagos parecen constituir una barrera para las —-
displasias A-V que afectan el cutis sobrepuesto, de modo que la inter-
vencibn resolutiva consiste simplemente en la esquq_letizaciﬁn, con rg
paracibn de la pérdida de material directa o con injerto libre o de w-

contiguidad.

Labios y mentfn.- La suficiente disponibilidad de tejido permite-
generalmente eliminar las displasias A-V limitadas, entre dos pinzas -
de (forci-pressura), una t&cnica que permite prescindir de la previa -

interrupcitn de los vasos aferentes,
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Las formas difusas exigen extirpaciones subtotales del labio, v
a veces de la zona pericomisural, con la previa embolizacidn v ligadu-
ra de los pedfinculos arteriocsos aferentes. La reconstruceiBn de la zo-
na recortada puede ser efectuada con la tfcnica de Abbe-Estandler.

Regifn submandibular.- La eliminaci®n de las fistulas arterioveng

sas que -en esta zona afectan cutis, tejidc subcutfneo, mfisculos inclu-
vendo gléndulas salivales y linfonudos, exige la aplicacifn de la tfe-
nica del vaciade del cuelle por metdstasis tumorales. Esta té8cnica su-
pone la preparacidn bilateral del haz vasculo-nervioso v a veces la re
mocifn del cutis, que en nuestro caso es obligatoria. La reconstruccifn
exige casi siempre el recurso a orillas de rotacibn.

0fdos.~ La parte afectada con mayor frecuencia de la cara posterior
del pabellén, La idea del recorte correcto es que se extienda hasta el
pericondrio. ta reparacifn es posible mediante las adecuadas té#cnicas
de la cirugia pléstica reconstructiva.

Regiones profundas: mfiscules temporaleg vy maseteros.~ Son algunas

de las localizaciones mAs frecuentes. El tratamiento quirfirgico de es-
tas fistulas artericovenosas es facilitado por la disposiciBn de las --
vainas fibrosas que recubren y separan estos misculos de las estructu-
ras cercanas, formando una verdadera barrera a la expansibn de la an—-
giodisplasia arteriovenosa.

Transcribimos de A, Azzolil (efi. E. Malan: Chirurgia vascolare,
UTET, Torino 1980), la t&cnica de la intervencibn, descrita por &1 ya

en 1965.
ler., tiempo: amplia incisibn, oblicua y en arco, del cuero cabe-

lludo de la regibn temporal, que se acoda sucesivamente hacia abajo y
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termina verticalmente en el surco preauricular. La incisifn corta com

pletamente también la aponeurosis temporal. Esto permite recortar una

amplia franja gque pone al descubierto el subyacente mfisculo temporal,

nientras gue la cara profunda de la aponeurosis ofrece al operader un

planc de quebradura segurc y predispuesto para alcanzar y superar la-

cara medial v el margen inferior del puente cigomftico.

De este modo resulta £8cil introducir un instrumento acortadc y-

filoso debajo del puente cigomitico, v con la guia precisa del bhorde -~
inferior del puente, cortar las inserciones superiores del mfisculo ma-

-setero.,

2o. tiempo: incisifn del cutis y la faja masetera en corresponden
cia con el limite inferior de la insercidn mandibular del misculo mase
tero. A travds de esta contraabertura se podr8 despejar el msculo de-
‘su insercibn mandibular y sacarlo en bloque con sus formacicnes angio-~

displésicas.

Al mfisculo temporal se le ataca por el mismo camino de acceso --
. transtemporal va descrito.

Después de destaparlo, se procede a desinsertarlo del plano 8seo
de la fosa temporal y de la apdfisis coroncide. Despugs de quitar el-
mﬁscﬁlo se explora la regifn y especialmente los misculos pterigoideos,
gue si se encuentran afectados podrfn ser cortados. De este modo, si--
guiendo la quebradura natural que existe entre las caras mediales de -
la rama mandibulaf v el mfisculo mastero y los planos musculares de la~
mejilla se podri llegar a las regiones genianas { de la mejilla?) pro-

fundas sin peligro de perjudicar las formaciornes vasculares y nervio--

sas de la zona . E_S}‘A TES’ES N@ SAIJ:
DE LA BIBLIOTECA
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Las dos técnicas operatorias descritas pueden ser utilizadas con-
juntamente en el trat;miento de las malformaciones vasculares temporo-
maseteras v temporo-masetero-genianas. Subrayaﬁos la cenveniencia de -
aplicar, despufs de la intervenciBn, uh activador mandibular, para pre
venir una anquilosis cicatriecial.

Mandfbula.- Incluso en presencia de ffstulas arteriovenosas congd.
nitas que la afectan en forma notable, es posible evitar el corte de -
los tramos afectados mediante una t€cnieca ideada por A. Azzolini en —-

1970, .
La hemostasis, gque antes se obtenlia mediante la interrupcidn de -

las dos car8tidas externas, lioy se logra con la embolizacifn supeérselec
tiva preoperatoria de las arterias aférentes. Se extirpan los dientes-
que ‘entran en el foco de la lesiBn y se recorta una elipse mucoso-periog
tal lLimitada con incisiones trazadas al exterior de la cresta alveglar.
Despufs de despegar el perilostio en anbos lados de la mandfbula por to-
do el largo de la zona afectada, se procede a la eliminacidn de los --
eventuales puentes interalveolares, de modo que se logre un acceso di-
recto a la lesifn, #sta es extirpada mediante raspado con la cuqhara de

Volkman .
Seguidamente se efectfla el taponeamiento de la cavidad 6sea resi-

dual 1llenfindola con material hemostftico reabsorbible y suturando las
orillas muco-pericstales, no sin antes regularizar los bordes 8seos. -
La conservacitn del periostio garantiza la reconstrucciﬁn del huesc eli
minado, que se efectfia segfin la normal estructura trabecular,

Fistulas arteriovencsas congfnitas de la regifin glttea.~ Siendo -
vascularizadas prevalentemente por las ramas del tronco de subdivisifn

posterior de la arteria hipogfstrica, permiten la realizacifn de inter
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venciones resclutivas mediante la extirpaciBh en Yloque, después de in

terrumpir o embolizar durante la intervencifn las arteriaS“éfeféntes.

ler, tiempo: con el paciente suprino y despufs de preparar'lg-ar_
teria nipogdstriea hasta el punto en que se subdivide en tronco éhﬁe—;\
rior y posterior, se efectfla la embolizacifin de las arterias aferentes
a través del tfonco posterior. 5i este procedimiento no es posible, se
efectfla la ligadura o interrupeibn del tropec posterior.

20. tiempo: con el paciepte boca abajo, se cortan en bloque en ﬁg
jido sano las formaciones A-V, sin regpetar el cutis gue las cubre, --
aungue aparentemente no sea afectado.

3er, tiempo: se prepara una amplia franja cutfnea bipéduneulada -
con el catis gque cubre las regiones laterales contiguas, y con ella Se
cubre, por deslizamiento, la p8rdida de material. La regi5p donadoré de'
la franja se cubre con un injerto libre de espesor mediano.

Ffstulas arteriovenosas congénitas de la protuberancia tenar y -
del pulgar (A. Azzolini, 1968).-

ler. tiempo: se corta en bloque el cutis vy los mésculos abductor
breve, flexor breve y antagonista del pulgar afectadas-separ&ndoios;de
las formaciones angiodisplfsicas A-V, procurando aislar y preservar -
los nervios digitales, los tendones de los mfisculos flexor largo, ab-
ductor largo, y extensores breve y largo dellpulgar, asi como una su-
ficiente porcifin de la yema, con el fin de conservar la sensibilidad—
digital y la ufia.

20. tiempo: embolsamiento en una bolsa cutfnea abdominal.

3er. tiempo: despuss de cerca de 21 dfas se procede a liberar la

manc y a modelar la franja cutfnea. El &rea donadora regularmente se- .



1. lhsh GUN
{FALLA DE vaﬁ B2.

repara mediante acercamiento directo de franjas que se despegan y se

hacen deslizar,

Ffstulas arteriovenosas congfnitas que afectan vientres musculares.
Se procede a la embolizaci®dn preoperatoria hemostftica mediante la ca-
teterizaciBfn superselectiva de los pedfinculos aferentes, luego 2 la 1%
gadura e interrupcibn de los mismos y de los pedfinculos eferentes, y —

al corte del wvientre muscular.

Cuando este corte crea un proebleﬁa por el camino de acceso y las
consecuencias por la dinfmica de la regi8n, preferimos limitar la in-
tervencifn a la embolizacibn, observando su evolucifn en el tiempo me
diante controles perifdicos con aparato Doppler direccional, listos -
para volver a enbolizar la posible recidiva. |

Fistulas arteriovenosas congénitas segmentos Bseos.- La t&cnica
de la embolizacifin hemostitica antes y durante la intervencidn permi-~
te en la actualidad resolver situaciones hemodinfmicas que hasta hace
poco evolucionaban fatalmente hacia la awputacisn.

Efectivamente si por una parte la omis%&n del tratamientc de lag
fistulas arteriovencsas congdnitas intra®seas en presencia de displa-
sias extendidas a las partes blandas contiguas representaba una inter
vencifn incompleta que exponia a recafdas rfpidas y graves, por otra
parte era un-peligro para la vida del paciente precisamente por la hg

morragia inarrestable,
Por le tanto hoy podemos efectuar con cierta trancuilidad inter~
venciones de vaciade y emplomado, corte diafisario y reconstituci8n-

de la continuidad mediante injerto.



- TESISCON
FALLA DB ORIGEN

MALFORMACIONES VASCULARES CONGENITAS DE LA CARA Y CUERC CABELLUDQ.-

La extremidad cefflica de nuestro cuerpo, e€s un sitio frecuente -
para angiodisplasias, el 50% de las malformacicnes vasculares se en~-—
cuentran aqui, dungue el frea en si representa sflo el 14% de la su-~
perficie corporal (Watson y Mec Carthy) v los problemas estéticos y £i
sioltgicos originados por estas malformacicnes vasculares son extrema
damente complejos, asf como su tratamiento quirfirgico es a menudo im-
posible por la extensiﬁn del tejido angiomatosc y por la importancia-
de invasidn de estructuras anatBmicas vitales. Se caracterizan por cgo
municaciones entre el sistema extracraneal de la arteria cardtida ex-
terna v el sistema venoso correspondiente. Estas malforméciones resul
tan como consecuencia de un defecto que ocurre en el curso del desa=-
rrolloc del sistema vascular de la cabeza el cual como sabemos, sufre
cambios muy marcados antes de que la estructura definitiva aparezca:
el intervalo de tiempo entre la aparicifn del primordio vascular y la
emergencia de la estructura vascular final de la cabeza es aprpximadg
mente d& 20 dias. Debido a &stos no es sorprendere que déspués de ésta
ripida sucesifin de cambios morfolﬁgicos, algunos residuos del sistema
capilar primitive o algunas formaciones de tipo embriolfgico persis-
tan en la vida extrauterina.

Afortunadamente, la gran mayoria de las lesiones angiodisplésicas
localizadas a la cara y cuero cabelludo estfn repfésentaﬁas pof angio
mas inmaduros o benignos y se caracterizan por tener la tendencia de
regresifn espontfinea o inducidas por medidas terapButicas simples, -

nos referimos a estos angiomas en el capftule siguiente,

En la cabeza y cara con predomino de la regifin maxilo-facial po-
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demos. encontrar varias angiodisplasias de tipo maduro: esencialmente

hamartomas capilares maduros (o nevus telangiect&sicosi, simples, wve-
nosos, hamartomas arteriovenosos cavernosoes, fistuias arteriovenosas
congénitas v mfs raramente linfangiomas. La lesifn mfs comunmente ob-
servada es sin lugar a dudar el nevus llamado mancha de oportd (o ne~
vus flammeus} caracterizado histolfgicamente por la ausencia de proli
feracifn angioplistica; la falta de feproducciﬁn activa celular de es
tas lesiones depende, sin enbargo, no s8lo de la madurez de su elemen
tos, sine tambiZn del hecho que los angiomas capilares maduros, cons-—
tituyen dentro del sistema vascular, la configuracibn funcional.ae un
limitado territorio capilar patdlﬁgico-(Aschieri}.

Dependiendo del tiempo de observaci®n el nevus flammeus presenta
diferentes aspectos, segfin la evolucifn del mismo proceso, desde la -
forma plana no progrgsiva, caracterfstica de la primera d&cada de la-
vida, hasta el nevus gue evoluciona a forma verrugosa, algunas veces
mis evidente en la segunda d€cada de la vida, alcanzando su desarro-
1llo m&ximo en el adulte, apareciendo rojo-vinoso, obscuro o azul roji
zo con #reas cianfticas y con irreguléridades tuberosas y que én algu
nos casos terminan enAfibrosis paranguimatosa (Fig., 28)

El engrosamiento irregular del nevus es a menudo asociado con hi-
pertrofia Bsea y tejidos blandos, lo que ﬁroduce algunas veces asime-
tfifacial muy mrcaday la hipertrofia ugualmente no estf presente en
las formas planas del nevus flammeus o mancha de oporto.

Los hamartomas capilares de la cabeza muestran una especial predi-
leccibn por clertos sitios, los cuales son envueltos en patrones tfpi~

cos, produciendo cuadros clinicos y topogrificos bien definidos: &s-
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tos son referidos a las freas limitadas por fisuras durante la vida -

embrionaria o a territorios que corresponden a una o mis ramas del ner
vio trigé€mino.

Laé freas mis afectadas son los dos tercios superiores de la cara,
mejilla, pdmulo y pirpado superior e inferior, el tercio superior de la
cara, la regifin mandibular, el labic, la lengua, el piso de la boca, -
el cuello y el cuero cabelludo. (Fig. 29 y 30)

ANATOMIA PATQLOGICA.- Desde el punto de vista anatomopatolBgico -

ias malformaciones cong@nitas vasculares con comunicacifin arteriovenosa
esencialmente se dividen en dos grupos a) Flstulas arteriovencsas con;
génitas v b) Angiomas arteriovenosos.

Los angiomas arteriovenosos son malformaclones gue se caracterizan
por tener arterias torutosas y dilatadas en comunicacifin con venas afe
rentes a travds de cavidades anfmalas anastomBticas, formando. lagunas
caverncsas y, cuando alcanzan ciertas dimensiones se comportan come --
ffstulas, es decir son tumoraciones pulsftiles con presencia de Thrill
y soplo éontinuo con reforzamiento sistSlico.

FISTULAS ARTERIOVENOSAS CONGENITAS.- Consideramos como fistula ar -

teriovenosa cong€nita toda formacibn angiodisplisica disontogenéticé—
que tenga comunicacifn anormal arteriovenosa precepilar. Estas malformg
ciones cong€nitas con corto circuitos arteriovenosos puedén p__ermanécet
asintomfticos por afios, un signos externo cue es observado conlfrecqu-
cia desde el nacimiento es el nevus angiomatoso, pero habitualmente la
malformacin arteriomatosa propiamente dicha no aparece siho hésta un-

estado m8s avanzado de la vida extrauterina cuando algfn factor (trau-

matismo, infeccifn, trastorno de tipo vasomotor} produce un aumento -
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FIGURA 30
HAMARTOMAS CAPILARES DE LENGUA.
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repentino en la actividad hemodinfmica en la comunicacibn arterioveno-

sa y por tanto hace que la lesiﬁn se desarrolle en una cierta direccifin
de tipo anatfmico funcional, el factor fisiolBgico que eausa que el um
bral para el desarrclleo de la lesibn se exceda.y gue se acompafie de ~-
cambios ant®micos dando origen a que el desarrollo progresivo dée la an
giodisplasia corresponda fisiol8gicamente al momento en el cual el flu
jo de la comunicacifin es mayor que el flujo de la arteria aferente, en
qonsecuencfa‘la caracterfetica mis importante en aﬁbos tipos_anatomopaw
tolégicos de la lesi8n, tanto desde el punto de visgta clfnico como em-
briol8gico no es el tipo morfolfgico sino que es m&s importante la mag-
nitud del cortc circuito arteriovenoso y el tipo de sindrome hemodinf-

mico que causa.
CUADRQ CLINICO.- Cuando estas lesiones estan bien establecidas, los

gintomas son los mismos que lag angiodisplasias arteriovenosas localiza
das en cualquier parte del cuerpo. Se aprecia una tumoracifn pulsatil-
de expansibn dBbil, scbre la que se pefcibe un thrill intenso y contf-
nuo, sincrénico con el pulse cardtidec y ¢on reforzamiento sist8lico,a
la auscultacifn, soplo cont:nuo en chorro de vapor con refuerzo-éistﬁ—
lico, cuyo punto mfximo estd en la f£fstula. (Ver capfitulo Fistulas arte

riovenosgas}.

Las arterias aferentes y las venas eferentes pulsan debilmente, los
vasos estfn dilatadog, serpangincsos y turgentes con la piel caliente,
algunas veces angiomatosa gque semeja el aspecto de un aneurisma cirroi-

deo.
Las malformaciones arteriovenosas extricraneales, ademfs de los sig

tomas ya enunciados, pueden presentar ctros sintomas, segfin la localiza

ci8n de la fistula, como la percepcidn de un soplo sist8lico contfnuo
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gue trae como consecuencia alteraciones sicol8gicas (Olivecrona y Ha-

denheim) y se debe a la situacibn de las ffstulas en territorios retrgp
auriculares, maseterianos y en el mfisculo temporal, acompafifndose en -
algunas ocasiones de un dolor de tipo punzante, los episodios de dolor
son muy severos sobre tode en las lesiones del mfisculo temporal o mase
tero impidiendo en algunas ocasiones la masticacifn y es referido pre-
cigamente a la localizaciﬁnlde corte circuito ¥y a los. episodios conges
tivos reflejos de la mesa angiomatosa incluida en las inextensibles ho
jas profundas musculares, en otras ocasiones se acompaﬁén de cafalea -
continua que no cede hasta la reseccifn radical de la lesiSn, cuando -
ésto es posible, finalmente diremos que estas lesiones extracraneales
no causan paresias o parflisis de las estructuras‘nerviosas adyagen——
tes, particularmente del nervio facial o disfasia, asfmismo nunca he--
mos observado necrésis isqufmica o cuadros cardfacos severos por carga
en las cavidades derechas, afin en la presencia de fistulas arteriove-
nosas activas; la ausencia de lesiones necrfticas es debido a la abun
dencia de anhastomosis de las arterias de la cabeza.

ANGIOGRAFIA.~Ei estudio angiogrifico se impone como requisito -
indispensable preoperatorio para definir la malférmaci&n v cuales son
los vasos aferentes y eferentes con la ﬁayor precisibn posible, sin -
embargo en algunas regiones de la cabeza este estudio en muy pocas oca
siones da una imagen clara‘y precisa de las comunicaciones arteriove-
nosas. BEsto es debido a la velocidad muy alta a la cual la sahgre ciru.
cula del iado arterial al veﬁoso y debido a esto la opacificaciBn de

la ffstula de la arteria aferente y la vena eferante y de la circula—

cién colateral ocurre toda al mismo tiempo, por lo tanto se recomienda



- TESIS CON
| FALLA DE ORIGEN| o1.

usar la t&cnica de substraccifin para impedir la inter ferencia de las

estructuras f6seas subyacentes de la cara y ¢rfneo, enh estos caos es de
extraordinaria utilidad va que la filtina placa muestra no sblo los va~
808 bresentes en la angiograffa original sino todos aquellos vasos que
habfan estado ocultos previamente por las estructuras SBseas. En nueg-
tra opinifn la angiografia seriada de la car8tida primitiva con inyec-
cifn rfApida y con una generosa dosis de medio de contraste, generalmen
te d4 una visualizacifn excelente de la malformacifn y de sus conexio-
nes vasculares y al mismo tiempo nos d& una im;gen verdadera y adecuada
de las relaciones funcionales entre loe dos sistemas carftidecs, si la
angiograffa no diera una imagen suficientemente clara, debe ser suple-
mentada por un estudio selectivo de la carftida externa vy de la ihter-
na, tal como ha sido recoméndado por Bories y Natali.

En hamaxtomas con corto circuitos activos, arteriovenosos y con -
fistulas arteriovenosas cong&nitas del mfisculo masetero siempre estf
presente una dilatacidn de la carBtida externa maxilar interna y algu-
nas veces en menog proporcifn las arterias faciales, de las arterias-
aferentes dilatadas el medioc de contraste fluye inmediatamente ¥y de una
manera preferencial a la formaciBn patolfgica vascular formando lagunasg
con mirgenes ensombrecidas, produciendo un retorno venoso temprano a
travBs de la vena yugular externa. En hamartomas cavernosos del mfisculc
temporal, muy parecidas a las del miisculo masetero, las dilataciones
de las arterias aferentes varfa con el tamafio de la malformaciBn e in-
volucra s6lo las ramas colaterales de la arteria car6tida externa, sin
afectar el troneo principal. Las angiodisplasias arteriovenosas del -

mfisculo temporal, estfn caracterizadas por la extensifin de la dilata-~
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cifin arterial y elongacidfn de la arteria maxilar vy de las ramas ascen—
dentes y terminales de la arteria cr8tida externa. Finalmente, los"éug
dros angiolBgicos de los hamartomas combinados temporal y masetfrico,-
presentan ambos todas las caracterfsticas ya descrités,cbmo”tipicgs de
las dos diferentes formas.

TRATAMIENTO.-Desde el punto de vista terapftucio es obvio que el ~
tratamiente conservador puede estar considerado, s6lo en casos como el
nevus flammeus o mancha de oporte, sin embargo tomandc en cuenta la eg’
tructura histolfoca de estas lesiones gque difiére de aquellas encqnttg
das en la piel normal, finicamente se debe a la presencia'deupéqueﬁos -
vasps dilatados v lo doble de vasos capilares no débemos esperar ﬁtbhé-
de un tratamiento conservador. El entusiasmo de la filtima d&cada ch‘—
el tratamientc de crioterapia,-la dermoabrasifh y tatuajE'hgn sidbfpl;
vidados, al menos en nuestra experiencia. La terapia con radiciSGtoﬁos.
tales como el radio-f8sforo o el radio estroncic deben ser administ:§§
dos de acuerdo con (Matthews) finicamente en centros muy especiaiiﬁados
por él riesgo de originar una lesidn a la piel de larga duraciéh, el -
tratamiento a base de radioterapia se basa en Rayos X-de'baja penetra-
cifdn en onda intermedia entre los rayos roentgén v los rayos ultravio-—
lﬁmuﬁﬁ%éhnm%menmws@emem%mm&deS&ﬁhﬁms
“en difimetro, siendo este mftodo muy delicado y produce eritema séveéro
con edema y pogmentacidn de la piel, la baja radiosensibilidad ae las
malformaciones vasculares de tipo madure, requieren grandes dosis de’
radiaci8n, lo que en algunos cascs produce hiperplasia de los qapila—'
res y de la piei, asf como de los tejidos adyacentes con el riesgo de

crear deformidades peores de aguellas que se deseaban eliminar; con - -
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gsto debemos enfatizar que toda lesifn plana que anatSmicamente puede

eliminarse por su tamafio pequefio o por su situacifn topogrffica debe
ser extirpada guirfirgicamente. La cirugfa es, por supuesto, el #ni-
co tratamienﬁo para €l nevus verrugoso, tomando en cuenta la baja ac~
ci8n (Fig. 31}, pero constante, de los factores hemocdinfmicos que prg
ducen ademfs a la marcada dilataciBn de los capilares, a una fibrosis
progresiva del estroma conectivo y a una marcada hiperplasia de los =
elementos de la piel, obviamente la cirugia debe limitarse a una cui- .
dadosa seleccibn de los pacientes, es asf como (Kazanjian y Roopenian)
geflalan que la reseceifn de las lesiones no es tanto problema como suo
reconstruceidn en si, que en ocasiones es muy diffcil, como regla ge~
neral segfin Azzolinl y Tardito, los casos més apropiados para el tra
témiento quirfirgico tienen el siguiente orden: (1) aquellos en el —--
cual la reseccin de la herida, sin alterar la morfologfa normal de
la cara {2) las lesiocnes que involucran la mitad anterior de la meji
lla v labio. Pueden ser reconstruidas, rotando un colgado de piel de
la cara posterior extérna de la mejilla o de la regibn temporal (3)
aguellas lesiones gque envuelven grandes porciones de la parte’ infe-
rior y media de la cara, las cuales pueden'ser reparadas sdisfacto--
riamente mediante injerto tubular del cuello; por otro lado loas gran
des nevus que toman toda la cara a la mitad de ella y que se extien
den hacia el cuelloc asocifindose a gigantismo segmentario no son tri
butables de cirugfa.

'Los angiomas cavernosos simples localizados muy a menudo en la -
rucosa de la boca y tejildo superficial de la cara, cubiertos por un

delgado tegumento anormal con poca tendencia a penetrar a capas pro
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fundas v que no tienen pedfculos vasculares importantes el tratamiento

guirfirgico tiene pocas probabilidades de &xito, sin embargo.en algunas
ocasiones estas malformaciones invaden extensamente la mejilla, labie,
lengua, piso de la boca y otras estructuras que responden muy poco a la
radioterapia. En la cara pueden localizarse lesiones angicmatosas que-
semejan mds a un angioma arteriovenoso con actividad hemodinfimica ate-
nuada. Malformaciones de este tipo, localizadas en 1la mejilla, labio y
la parte anterior de la lengua, pueden ser resecables con cierta facili‘
dad, no asi las lesiones difusas que invaden tejidos produndos con di~
sociacibn de estos, no son susceptibles de una cirugia radiecal, si es-
tas operaciones se llevan a cabo en temprana edad, evitan problehas‘en
la degluci®n, respiracibn y fonacifn, debido al crecimiento de las ma-
sas tumocrales, agI como deformaciones secundarias debido al désarrollo
anormal de las estructuras Sseas adyacentes (asimetrfa facial, proéh%e
tismo, mal oclusibn, etc.) obviamente, los procedimientos quirfirgicos-
deben éjecutarse al sitio y tamafio de las lesiones ¥y scbre todo a la -~
edad del paciente, asl en nifios el eirujano se aboca a removér la-muco
sa redqndante y masas vasculares (angiomas de la lendua y del piSQ‘de_
la boca), comprimiendo estructuras adyacentes para evitar deformidaﬁes,
En el adulto lo primero es restaurar hasta donde sea posible, la resee-
cibn egterna de tejidos patolbgicos para obtener mfs o menos una morfo-
logfa facial normal en lugar de ir a resecar teda la lesibn; en.élgunos
casos de formas extensas las estructuras musculares vy las ramificacipnés
del nérvio facial es practicamenté imposible conservarlas. Sin embargo,
con una o mis de estas operaciones, los resultados son generalmente 5ué

nos, teniendo en algunos casos que retoecar el crecimiento secundario -de
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algunos tejidos ahgiodiSplésicos residuales, Para ser efectivos en el

trafamiento de las angiocdisplasias arteriovencsas tenemos gque llevar-
a cab§ ;na.cirugia radical sin que importe el tipo anatdmico, este ti-
po de cirugia es igual al empleado en lesiones cancerosas; cuando la -
lesibn se éncuentra en la cara, las dificultades terapéuticas sonh ob-
viamente mayores, debido a la presencia de numerosas depresiones forma
das por el arreglo peculiar de mfisculos y huesos donde las angiodispla
sias penetran profundamente, ademfs la cara presenta definitivamente -
problemas morfolégicos y cosméticos, lo cual limita al mfnimo la reseg
cibn de tejido con el fin de conservar al miximo el efecto estético —~=-
dentro de 1o radical de la cirugfa; ademfs hay que tomar en cuenta el
riesgo de lesionar estructuras nerviosas presentes en esta misma re--
gibn, de ahi de estudiar muy cuidadosamente las vias de acceso gue --
permita evitar dafio a los troncos nerviosos prineipales. E1 trayecto
del nervio facial es extraordinariamente importante en este tipo de =«
cirugla, va qQue las posibilidades quirfirgicas v el resultado es mucho
mejor en Areas donde se puede hacer cirugfa radical sin lesionar el -
facial v sus principales ramas, como las lesiones gue se encuentran -
por debajo de la mandfbula, sitio donde se puede hacer c¢irugia radi--
cal, con resultados resclutivos y, hacer una excelente reconstruccibn
morfolBgica sin lesionar los principales troncos nerviosos.

as! mismo, buenos resultados se obtienen en el tratamiento del ~-
aneurisma cirroideo del cuero cabellude y la regifn frontal al rese—-
carlo completo y ligando las principales arterias aferentes de la mal

formacibn vascular.

Estamos conscientes que esta cirugia exige paciencia, ya que en-
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algunos casos las intervenciones deben repetirse por las recidivas -

que se presentan.




98.

ANGIOMAS INMADUROS.- Los angiomas ipmaduros son todas las malfor-

maciones vasculares planotuberosas, tuberosas, tuberoncdulares o nodu-
lares que se encuentran en la piel y estén presentes desde el nacimien
to en los primerocs ¢inco meses de vidas muéstran un répido crecimiente
débido a una actividad vasoformativa de células endoteliales inmaduras
v canalizacifn de capilares neoformados. El elemento caracterfstico de
estos angiomaé inmaduros es la intensa actividad proliferativa e las~
células angioblisticas, hecho gue claramente los distingue de otras le
siones angicdisplésicas, como los hamartomas vasculares cuyo origen se
atribuye a estados tardfos de desarrollo embrionario.

Estos angiomas inmaduros son vistos mis a menudo en nifios prematu
ros, predominan en el sexo femenino y se loecalizan en la cabeza, en el
50% de los casos.

El elemento caracterfstico de los angiomas inmaduros es la presen
cia de una expansidn de ctlulas angicblisticas proliferativas activas,
que lo distingue de otrés lesiones angiodisplésicas como las gue perte
necen al gran grupo de hamartomas vasculares cuya formacibn se atribu-
yve a alteraciones en estadios tardios del desarrollo embfionarib; en—
efecto, algunas de estas displasias arteriovenosas pueden mostrar acti
vidad angicblfstica, actividad gque es invariable y circunscrita a los
tejidos que la rodean, histolégicamente predominan los angioblastos,
inmaduros. El aspecto clinico tan variable con gue se presentan los -
angiomas inmaduros en la infancia puede atribuirse por una parte a la
profundidad v extensibn de la lesibn, que puede afectar las diferentes

capas de la piel ¥ tejido celular subecutfneo y por otra, la etapa de-

evolucifn en que son cbservados (Fig. 32) e ?ES}S ICON
FALLA DE ORIGEN
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ANGIOMA INMADURO EN CONJUNTIVA DEL OJO
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El aspecto histolbgico depende principalmente del estado en'que -

se observan los procesos proliferativos; primero es la formacién de una
masa sincicial de células vasoformativas, répidamente“seguida por una-
_absorciﬁn de la paxrte central de esta masa y la formacifn gradual de -
cavidades capilares; subsecuentemente, bajo el impacto de la circula--
cidn sanguinea, estas cavidades se transforman en grandes laéunas ca=-
vernosas por lo gque los angiomas inmaduros pueden mostrar tres aspectos
histolfgicos fundamentales que dependen de su estado de evolucifn; uno
predominantemente celular, otro capilar y por filtimo uno de aspecto ca

vernocapilar.
El primer aspecto representa la formaciﬁn_en el tejido reticulomg

senguimatosc de masas mis o menos compactas de células histiodes con -
un nficleo oval que contiene cromatina; estas c&lulas tienen tendencia-
a formar hileras pero no hay todavia evidencia de formacifin de canales
(Estado celular}.

El segundo aspecto representa un estado m8s avanzado de evolucifn;
se caracteriza por un aspecto endotelial m#s estable de las células y
por la presencia de cavidades capilares (estade de red capilar). Final
mente el tercer aspecto se refiere a un estado mis avanzado y estd re-
presentado por lagunas de capiléres, algunas grandes, las c¢&lulas endo
teliales estin diferenciadas y separadas por tejido coﬁécti?o {estado
cavernoso) . (veSse Angiodisplasiss,, Conéeptos Generales.'Etiologia].

Un estudio cuidadoso de la evolugifn morfolbgica de los angiomaé
inmaduros ha mostrado que la secuencia cronolbgica y el aspecto histo-
18gico se semeja a los estudios tempranos de desarrollo emﬁrionario -

normal. Por otra parte, los vasos sanguineos primitivos se originan de
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la diferenciaciBn de nuevos tipos de células en el mesénqqimé, que pro

liferan activamenfe y forman primero masas angiblésticas sblidas con un
arreglo plexiforme y despus, a travds de una destruccibn activa de pax
tes de estas células a?iomeradas, se forman numerosas cavidades de capi
lares. En los angiomas ési formados, la actividad prbliferativa de ele-
mentos inmaduros atrapados se inicia nuevamente cuando la embriogenesis
del sistema vascular esti pricticamente terminada vy cuando los factores
genéticos que regulan la formacifn de la red capilar primitiva estin ég
sentes. En la mayorfa de los casos los angiomas inmaduros crecen vigorp
samente en los primeros meses de vida, degpufs se detiene el c;ecimien—
fo y entrg en un perfodo de involucifn que termina entre los 5 f 7 afios
de edad. Respecto a la evolucibn hemodinfmica, numerosos autores han hg
cho estudios sin ponerse de acuerdo (Nibbert, Bowman, Matthews, Walsh y
Thompkins)}. Azzolini dice que el estudio del nfimero, tamafio y estructu-
ra de las conexiones entre estos angiomas y el sistema circulatoric ha-
dejado muého que desear, por lo que piensa qﬁe una investigacifn angio-
grafica de estas lesiones serfa de congiderable valor para definir la -
importancia de la existencia de estas conexiones con el sistema cireula
torio pafa asf obtener una informaciBn de su mecanismo de regresifn y.
dar una descripcibn mis precisa de las condiciones morfolbgicas y hemo-
dinfmicas de estos angiomas inmaduros en nifios. Tambign es posible, uti
lizando la angiograffa selectiva o superselectiva como método de rutina
visualizar los vasos aferentes y eferentes y diferenciar. tres varieda-
des anatomorradiolfigicas: 1} arteriocapilar, 2) tipo placenta y 3} la-

cunar.

En los angiomas inmadurcs se han encontrado frecuentemente corto-
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circuitos arteriovenosos, cuya importancia varfa segin el tamafio de -
la lesibn, por esto Azzolini cree gue el hamartoma en si se encuentra
localizado entre los dos lados del sistema vascular ¢ue actfia como un
cortocircuito.arteriovenoso y que a través de espacios 1acuna;es dre-
nan directamente en las arterias y venas o tambifn a través de una red
arteriocapilar mfs rica, mls extensa y mis permeable que lo normal, -
situacifn que se debe a los caractéres embiol8gicos de los vasos.
Asf Azzolini y col. revisaron la clasificacibn nosogrffica de es-
tas lesiones,que definitivamente pertenecen a la categoria de angiomas
.arteriovenosos, aungue tengan un carfcter involutivo que los diferen—-

cia de las formas arteriovenosas maduras y les dieron el nombre de an-

giomas cgpilares.arteriovenosbs inmaduros con carfcter regresivo. Basa
dos en estos conocimientos muches autores se inclinan a pensar que es-
tos angiomas iﬁmadurqs no deben tratarse quirfirgicamente en vista de -
la posibilidad espontinea de su regresifin y de su baja incidencia €n -
el adulto, ofrﬁs, estin a favor de un tratamienté quirfrgico precoz, -
arguméntando las siguientes razones:
1) Estas lesiones pueden crecer ripidamente en los primeros meses
de vida y alecanzar un tamafio tal que semejan monstruosidades.
2) Cuando el angioma afecta la piel y capas adyacentes es imposi~
ble su regresién.
3}. Los angiomas schuténeos, a menudo de crecimiento progreéivo,
pueden producik lesiones muy g?aves y deformantes en el adulto.
4) Las lesiones extensas que afectan ciertas freas (6rbita, pir-
padﬁs y orificios naturales), son sumamente diffciles de rese

car, cuande crecen e invaden Srganos vecihos,
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Estas razones clertamente justifican el tratamiento quirtrgico, -

sin embargﬁ, considerando que muchas de las leéiones tienden a la regrg
sibn esponténea, debemos escoger métodos menos agresivos, que puedan dar
resultados satisfactorios.

Actualmente los reécursos terapButicos para el tratémiento de los -
angiomds son tan vastos gue han planteado considerables problemas para
escoger cuil es el més adecuado, Ademis de los métodos c;ééicﬁa {eléc-
trocéagﬁlaciﬁn, cristerapia, escleroterapia, radiacibn y trafamiénto& -
gquirfirgicos) AzZzolini ha propuesto un nuevo mdtodo que;coﬁsisteJen‘in—
yectar directamente en el angioma corticoesteraides, con el que ha‘obi
tenido excelentss resultados -en un sinnfirero de casos. Zarem'y Edgerton
que” fueron los primexos en publicarlo, lo administran sistemiticamente
v la escuela ita;iana'de la Universiad aé-ﬁarma-préponé.para el trata-
miento de estos angiomas las siguientés normas:

1). Los angiomas tuberosos que exceden de 3 cm. de’ extensibh deben

ser trgtados con cristerapia.

2}. El tratamiento de los angiecmas subcuténeos se inicia con 4 a
5 infiltraciones de 10 mg. de Triamcinolona con intervalo de. uha sema-—
na, despufs con escleroterapia.
| 3). Angiomas parotideos con terapia a base de corticoesterbides -
exclusivamente.

4) . Angiomas grandes y de r#pido crecimiento.goh radiacionés a -
pequefias dosis de voltaje bajo, aplicaciones de 50-60 r a 30‘40‘ki1°V3
tios asociadas o no al tratamientoc quirtirgico.

5)}. Angiomas resistentes a los tratamientos anteriores, réseccibn

quirfirgica.
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En cascs de que el crecimiento sea alarmante, se debe recu-
rrir a diferentes medidas térapéuticaé combinindolas con una
reseccifn amplia y utilizando injertos de piel, en general --
se debe espefar hasta. la edad de 5 6 6 afios. Cuando se recu-.
rre a estos tratamientos quirfirgicos tan amplios, el resulta
éo estético es de primordial importancia, por lo gue siémpfé
hay que recurrir a la opinifin del cirujano pléstico, a fin -
de seguir una tﬁctica quirfrgica que condﬁzca a obtener los .
mejores resultados. (véasé Angiomas Arteriovenosos y Angio-

mas de la cara y del cuero cabelludo).

TSk con |
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CONCEPTO: Las angiodisplasias mixtas son aquellas en gue estin aso

ciadas las malformaciones de los vasos venosos, con las de.los vVasos ==
linfAticos. Estas formas mfs raras aparecen en la maybria'de'IOS égsosé
después del nacimiento.con desarrollo simulténec de vasoé,sénguineos v
.linféticos anormales o como linfangiomas puros con invasidn secundaria-
a los vasos sanguineos. En realidad las estructuras linféangiomatqéas -
estin formadas por vaéos sahguineos ancrmales y/o espacibs linf&ficps -
con frecuente hiperplasis del tejido conectivo.

SINONTMIA:

Linfatelangectasis congBnita, linfaectasia cutﬁnea,_fibrolinfangig
matosis, linfangiomas, linfangioma hipertrﬁfico,-higroﬁa quistico, hi--
groma axilar.

CUADRO CLINICO:

En esta variedad de malformacicnes vasculares, el cuadro clinico -
es a veces muy diffcil de identificar, a tal grado, que ha sido descri-
to muy frecuentemente, unas veces como malforma#iones venolinfdticas,-
otras como linfangiomas y otras mis cdmo ectasias linfiticas cutgneas,
de tal manera gue han sido.incluidas como linfedema o fibredema o come
tumores musculares. Aquf nosotros los hemos colocado dentro dei‘gruPOr
de las halformaciones vasculares por constituir la base histolfgica a-
la que hemos estado describiendo como hamartomas. Desde luegolesta ma-
nera de pensar se presta a controversias, perc hemos tomado.-adémis en-
cuenta que en la prictica estas alteraciones vasculareé QQe'se-presén—

tan en los primeros afios de la vida se consideran m#s como una malfor-

macifn que como una neoplasia.
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a}. Linfangiomas simples o linfangiectasia congénita (vé&rices lin

Se han descrito varias formas:

fédticas diferentes de las adquiridas), 1infangiectasias cutﬁ-
neocs. |
b} . Linfangioma cavernoso, asociado frecuentemente con hipertrofia
del tejido conectivo con hiperplasia de fibras elfsticas vy --
rmusculares lisas.
¢). Linfangioma quistico.

d) . Linfangioma hipertrsficq.

Las linfangiectasias cutdneas se presentan en la mayoria de los -
casos por obstruccifn crbnica de los vasos linfiticos, por agenesia o-
hipoplasia, que d& lugar a vesfculas que estin contenidas en la dermis
v hacen prominencia a la superficie de la piei. Son de color rosado o-
azulado y aparecen dilatadas, tortuosas y transldeidas, contienen un -
1iguido claro o amarillento con el patrén microscédpico de dilatacifn de
un vaso linfatico.

En las formas hemolinffiticas, el componente linfitico estd gene-
ralmente representado por linfangiectasias cutfneas y por linfangiomas
cavernosos similares a las ya descritas en'las flebectasias como heman
giomas cavernosos predominantemente venosos. Pueden estar localizados-
en los tejidos superficiales con los caracteres ya descritos en el p&-
rrafo anterior, con contenido del liquido mis o menos hemitico como re
sultado de pequefias hemorragias o profundos localizados en los espa--
cios intra-aponeurbticos entre los mfisculos u otras estructuras visceg

rales con aspecte cavernosc gue semejan lagunas més o menos extensas—

generalmente intercomunicadas.
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Como describimos en las malformaciones venosas, hay formas locali

zadas o difusas, que pueden causar aumento en el tamafio de la extremi-
dad con distorsi8n de su forma normal, alteraciones que dependen de la
distribucibdn y volumen de las masas hemolinfangiomatosas que pueden --
dar una apariencia monstruosa y confundirse con la elefantiasis y el -
linfedema cong®nitoc hereditariec de Millroy vy la Hpomatosis congénita o
la neuromatosis fibrosa.

La sintomatologfa de estas ectasias linfiticas o hemelinfangiomas
cuando estin localizadas en las extremidades inferiores se caracterizan
por: pesantez, congestifn pasiva e imposibilidad para una marcha normal,
particularmente cuando estd asociada a hiperitrofia esquelética, asi co
mo congestidn venosa y dolor intermitente en la posici®n de pie.

Para determinar la naturaleza y estudic de estas malformacicnes -
son necesarios tres exéﬁenes bisicos: arteriografia seriada, flebogra-
ffa vy linfangiografia.

En general los troncos arterialés principales tienen caracterfsti
cas normales aungue hemos observado algunas arterias sinuosas de cali-
bre irfegular v adelgazadas, ho encontréndose evidencia de comunicacip
nes arteriovenosas.

En las flebografias, la visualizacin de las venas profundas es -
dificil determinarlas y generalmente se observan de acuerdo con la na-
turaleza de la malformacidn venosa imfgenes similares a las ya descri-
tas en las displasias venosas.

Por lo gue se refiere a las linfografias; los vasos linfiticos -

sobre todo en el dorsc del pie, suelen encontrarse dilatadeos vy brtuo-

sos, con agenesia o hipoplasia de los linf8ticos dela pierna y muslo.,
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Frecuentemente se complica con infecciones linffticas, celulitis aguda

o irisipela repetidas y nunca hemos encontrado casos de malignizacibn,
aunque algunas veces ha sido referide (Fig. 33}

Los linfangiomas semejan en naturaleza a los vasos sanguineos norma

les (hamarteomas), unas veces como hemolinfangiomas y otras como linfan-
giomas puros. Aparecen desde el nacimiento y en la primera infancia,.no
hay predileccibn por un sexo y 1los sitios de localizaci®n mé&s frecuentes
son: la cabeza, el cuello, y las extremidades. Tienen un acentuado po--
tencial de crecimiento.

Los linfangiomas capilares tienen mucha semejanza con las linfangeg

tasias. Se manifiestan por e .evaciones de la piel muy circunscritos de
un celor amarillento gque es dado por numercosas vesiculas translficidas a.

menudo cubiertas por piel hiperqueratom "verrugas linfiticas",

Bl linfangioma cavernose, mucho mAs raroc, se localiza principalmen—
te en la piel y en el tejido celular subcutfneo, suele observarse desde
el nacimiento o poco despuls y su crecimiento es lento. Se origina de -~
mescdérmices anfmalos, que se transforman én vasos linfaticos imperfec-
tos aislados, con tendencia al crecimiento anormal, Los linfanéiomas ca’
vernosos se componen de numerosos espacios linfiticos dilatédos, llenos
de linfa o de una mezcla de linfa y sangre. Seglin su aspecto clinico vy
localizacifn se describe el linfangioma circunscrito, que se localiza-
habitualmente en las extremidades superiores, regibn axilar o escapular, .
boca, faringe, lengua, pfrpados, conjuntiva, Brbita v en la ingie o ter
cio superior del muslo (Fig, 34}. La mayoria de las lesiones se encuen

tran en la parte izquiexda del cuerpo, formando grupos de.vesiculas de

color amarillento, grisdceo o rosado, acompafiados de piel hiperquerato
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FIGURA 33
LINFOGRAFIA Y FLEBOGRAFIA
DITIATACIONES TORTUOSAS CON HIPCPLASIA
DE LINFATICOS MPI.
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FIGURA 34
LINFANGIOMA CAVERNOSO.,
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. sa que d$ el aspecto de verrugas. Loé linfangiomas cavernosos localiza -
dos en la lengua, en los labios o en las mejillas suelen determinar au
mento delvolumen de las partes comprometidas. Muchas veées constituyen
una'variedaa mixta, es decir, hemangiomatosis y linfangiomateosis, siep
do mis raras las ﬁormas puras de linfangiomas.

Desdg el punto de wvista histolﬁgido, se epcuentran grandes esgpa--
cios linfdticos con paredes gruesas conteniendo linfa y algunas veces
sangre en escasa cantidad. En el estroma no sflo se localizan linfoci-
tos linfiticos, sino tambi&n c8lulas dé grasa, tejido ¢olfgeno y f£fibro
sc con cflulas musculares 1isas; .

En 1947 Bickle y Broders y en 1950 Hérris y Prandoni reportaron -
haber encontrado en estudios histolbgicos, 1infangiomas'en el tejido -~
Hseo denomindndolas “linfangiectasias mfiltiples”™ o "linfangiomas gene-
ralizados del hueso®, asociado en algﬁnos cagos al linfedema congénito.

Los 1thénqiomas quisticos, llamados tambi#n higromas gquisticos o

axilares, es una displasia congénita fipicé ¢que se origina a través de
un defecto en el desarrcllo de una hamartoma aislado o de un crecimien
to autBnomo del saco yugular (cavidad linfStica embrionaria) de la que
se desérrollan las yemas de los linfaticos periféficos (Fig. 35) |

Log linfangiomas quisticos aparecen desde el nacimiento o inmedia
tamente despufs y se localizan en el cuello, en la axila o en el me-~
diéstino, como una tumoracifn profunda de forma y consistencia quisti-

ca. Algunas veces con desarrolle acelerado dando formas monstruosas.

TRATAMTIENTO:

Como en la mayoria de las linfangiectasias, el tratamiento est4 -
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FIGURA 35 :
LINFANGIOMA  QUISTICO.
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ﬁuy limitado. Hemos realizade linfoaponeuretomias parciales en varios
tiempos quirﬁrgiﬁos, sobre todo en las extremidades, ligaduras con re
secciones parciales de éolecto;es linféticos ectfsicos o derivaciones
linfovenosas. Ha sido también referido las ‘aplicaciones de inyeécciones
escleroséntes v la radioterapia con resﬁltédOS variables.

El tratamienﬁo_dé los 1infangioma§ es quirGrgico y esti en rela--
cibn con 1as.posibi1idadgs'de su.extirpacibn, sin lesionar, cuando son
profundos, los tejidos en los que estf implanfado. Desde.luego las ex-
tirpaciohes parcia;gs en varios tiempos quifﬁrgicps ﬁambiéﬁ pueden rea
lizarse aungue lo cierto es que siempre hay reéidivas; Dé—todas nane=-
ras en las formag muy compléjas por malformaciones mixtaé, el trata—-
miento es.dificil y de resultados inciertos. En algunos caso§ de lesig
nes de la éiel, la cirngia reconstructiva puede'tener resultados posiQ-

tivos.




114,

SINDROME DE MAFFUCCI.

{Hemangiomatosis con Discondroplasia)

Ei sindrome de Maffucci fue descrito por Angelo Maffucci en el -
afio 1881. Es una displasia mesodérmica, no familiar, de étiologia deg
conocida, caracterizade por la presgencia de diéocndréplasias g heman-‘
giomag cutfneos mﬁltiples,.aﬁn cuandc tambi&n se han encontrado heman
giomas vigcerales., Afecta el cartilago de crecimiento, a la formaciBn
v désarrﬁllo del hueso, al sistema venoso y en algunoé casos, al sis-
tema linfitico. las alteraciones vasculares caracter{sticas consisten
en hemangiomas de tipo cavernoso,que se localizan en los lugares de ;
la alteracifn Hsea, aungue no necesariamente ep ellos, ya que se hqn— :
observado en Sreas en las que no .esti aféctado‘el ésquelefo; ‘Todos -
los huesos pueden estar 1ésionados; rero existeq mayor tendencia en -’
las porciones distales de las e#tremidades, las costillés, 1as ésc§Qg
las y tamhi®n las vértebras.

La afecciBn es nmis frecuénte en el sexo masculing f-los sintomas

empiezan a manifestarse antes de la pubeftad.

El peligro mayor en gue se encuentran estog pacienteg es que -
desarrollen condrosarcoma, neoplasia que suele agregarse al sfnrdrome

de Maffucci. (Fig. 36)
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SINDROME DE  MAFFUCCI

( Hemangiomatosis con Discondroplasia )

a).Se ohservan algunos hemangicmas tanto en eminencia
hipotenar, como en deda meflgue.
b). Se abservan encondromas asi comp adelgazamiento de
las arterias digitales '

TESIS CON
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