RO
21

UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO
: FACULTAD DE MEDICINA
DIVISION DE ESTUDIOS DE POS-GRADO E INVESTIGACION

SECRETARIA DE SALUD
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA

MALFORMACIONES VASCULARES DEL COLON EN NINOS: CARACTERISTICAS
CLINICAS, RADIOLOGICAS E HISTOLOGICAS

REVISION DE CASOS

TRABAJO DE INVESTIGACION QUE PRESENTA
DR. SECUNDINO[LC)PEZ IBARRA

PARA OBTENER EL DIPL.OMA DE ESPECIALISTA EN

CIRUGIA PEDIATRICA

MEXICO D.F. : 2002

TESIS GOR
FALLA DE ORIGEN |




e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



Malformaciones Vasculares del Colon en Niiios

Caracteristicas Clinicas, Radiolégicas e Histolégicas

Revision de casos
por

Dr. Luis de la Torre Mondragén
Dra. Maria Antonieta Mora Tiscarefio’
Dr. Daniel Carrasco Daza®
Dr. Secundino Lépez Ibarra®

Departamento de Cirugia General, Clinica de Colon y Recto
'Departamento de Radiologfa
*Departamento de Patologia
*Residente de 4to. afio de Cirugfa Pedidtrica

Instituto Nacional de Pediatria
Insurgentes Sur 3700-C
Col. Insurgentes Cuicuilco
México DF, 04530
Meéxico



MALFORMACIONES VASCULARES DEL COLON: (;ARACTERiSTICAS
CLINICAS, RADIOLOGICAS E HISTOLOGICAS.
REVISION DE CASOS.

0

v
—1/" DR. PEDKO
DIRECTOR DE

DR. JORGE E.
JEFE DEL DEPARTAMES

' (it
N Dt ESPEC\PUZP. ,
: ESTUDIOS ] ?OSGR%@

AGON
MEDICO ADSCRITO AL DEPARTAMENTOQ DE CIRUGIA GEN

TUTOR



Malformaciones Vasculares del Colon en Niiios
Caracteristicas Clinicas, Radiolégicas e Histologicas

RESUMEN

Antecedentes. Las malformaciones vasculares del colon (MVC) son causa frecuente de sangrado
del tubo digestivo bajo (STDB) en el adulto, grupo etéyeo donde se han descrito y estudiado en
forma amplia, a diferencia de lo que pasa en nifios donde son raras, se desconoce su frecuenciay |
la experiencia es escasa lo que provoca retraso en su diagndstico con complicaciones
importantes.

Justificacion. Las MVC son causa de STDB en la poblacién pedidtrica, generando hemorragias
anemizantes o sangrados crénicos que requieren midltiples transfusiones. En el Instituto Nacional
de Pediatria (INP) se han atendido 21 nifios con STDB y angiografia positiva para MVC de 1989
al afio 2001 siendo la serie pedidtrica més grande del mundo.

Objetive. Describir las caracteristicas clinicas, radiolégicas ¢ histopatolGgicas de todos los
pacientes con MVC atendidos en el INP.

Material y Método. En un estudio retrospectivo, transversal, observacional y descriptivo se
revisaron los expedientes clinico y radiolégico de tedos lo pacientes con MVC, asi como el
material histolégico archivado de los sometidos a cirugfa o biopsia en ¢l INP. Los resultados se
analizaron y describieron utilizando pruebas de medidas de tendencia central,

Resultados. De los 21 pacientes atendidos, se excluyeron 3 para el anilisis; el primer caso se
diagnostic6 en 1989. El género mds afectado fue el masculino, la edad de inicio de la
sintomatologfa y, al momento del diagndstico ocurrié en promedio a los 51.7 y 90.6 meses
respectivamente, notindose un retraso de este Gitimo de 389 meses. Las principales

manifestaciones clinicas fueron anemia, rectorragia y hematoquezia; los estudios de gabinete



como c¢olon por enema y gammagrama no mostraron utilidad diagnéstica, mientras que en la
colonascopia 9 pacientes presentaron alteraciones que sugerian la MV, Sin duda, la arteriografia
visceral selectiva fue la que estableci6 el diagnéstico en todos los casos, siendo la afeccion del
hemicolon izquierdo la mds frecuente. La principal MV fue la Arterio-Venosa con fistula , con
displasia y localizacién transmural. El tratamiento quirdrgico se llevé a cabo en 14 casos, diez de
los cuales no ha présentado STDB postquirirgico y, cuatro presentan solamente sangrado
minimo.

Conclusiones. La etiologia y frecuencia de las MVC en la poblaci6n pedidtrica no se conocen, a
diferencia de lo descrito en adultos. Existe ademds controversia en la nomenclatura de esta
entidad, para lo cual proponemos una nueva clasificacton morfolégica reproducible, basada en
téenicas inmunohistoquimicas. Para identificar las lesiones vasculares gastrointestinales es
necesario un estudio angiogréfico, ya que ademds determina la extension de las mismas. El

tratamiento quinirgico es el de eleccién.



ANTECEDENTES

Las anomalias vasculares se clasifican en Hemangiomas y Malformaciones Vasculares.
Los primeros son neoplasias caracterizados por proliferacién endotelial, mientras que las
malformaciones vasculares (MV) son defectos en su formacion, es decir, vasos displasicos que
pueden ser arteriales, venosos, capilares o linfaticos." Esta clasificacién es fécil de utilizar en
lesiones externas, por ejemplo hemangioma facial o maiformacion arteriovenosa en muslo.

La nomenclatura utilizada para las MV que afectan en particular al tubo digestivo es
confusa. Distintos autores las nombran como angiodisplasias, ectasias vasculares, displasias
vasculares, fistulas arteriovenosas, hamartomas entre otros.’

Las MV localizadas en el tracto gastrointestinal (GI), al igual que las cuténeas, pueden
presentarse en forma aislada o asociadas con algiin sindrome como el de Rendu-Osler-Weber,
Klippel Trenaunay (SKT) o el sindrome de nevos ahulados. 2

Las MV localizadas al colon son causa frecuente de sangrado de iubo digestivo bajo
{STDB) en la edad adulta, grupo etéreo donde se han estudiado y descrito en forma amplia. En la
poblacién pedidtrica son raras, se desconoce su frecuencia y la experiencia es escasa. Al igual que
en los adultos, se manifiestan con STDB que puede ser agudo anemizante, crénico macro o
microscépico y esporddicamente con obstruccién, invaginacién o perforacién intestinal 2

Los antecedentes informados de las malformaciones vasculares del tubo digestivo en
nifios son breves. Gravier et al* en 1982 describi6 el primer caso en un neonato. Trudel et ."als en
1988 reportaron una serie de 71 pacientes en la cual incluye un menor de 9 afios. Tokiwa ct al®
en 1989 informd un paciente de 12 aflos con STDB anemizante debido a una MV de yeyuno.

Munn et al’ reporté en 1990 un prematuro con perforacién ileal debido a una angiodisplasta. En



Meéxico la Dra. Flores et al® en 1990 report6 el primer caso y el Dr. De la Torre et al’ en 1995
reportd 9 pacientes siendo la serie pedidtrica mds grande.

Las causas mds frecuentes de STDB en los nifios son enterocolitis, mucosa gastrica
ectépica en un diverticulo de Meckel o duplicacién intestinal, procesos inflamatorios, infecciones
gastrointestinales, pdlipos y fisuras. El diagndstico de estas enfermedades se confirma con la

historia clinica, colonoscopia, gammagraffa con tecnecio™

o enema baritado. Sin embargo los
casos secundarios a una malformacién vascular requieren de una angiografia visceral selectiva.?
En Meéxico, la deteccion oportuna de estas lesiones es extremadamente rara debido ha que no se
tienen en mente como una posibilidad de STDB en nifios y a que los estudios angiograficos
viscerales no se realizan en la mayorfa de los ceniros hospitalarics.

Histolégicamente, las MV del tube digestivo se describen como estructuras vasculares
dilatadas, irregulares y tortuosas localizadas en la mucosa y submucosa, exhibiendo cierta
morfologia capilar, arterial, venosa, linfitica o una combinacién de éstas. En los segmentos
intestinales resecados por MYV, confirmados clfnica y angiogrificamente, no siempre se
identifican con certeza durante el transoperatorio y en el estudio histopatolégico de rutina, por lo
gue para este dltimo, se han llegado a proponer la utilizacién de técnicas histoldgicas especiales
como la inyeccidn de resinas, mismas que requieren tejido fresco.”

En nuestra experiencia, las MV del colon (MVC) son causa de STDB en la poblacién
pedidtrica que generan hemorragias anemizantes o sangrados cronicos que requieren mdltiples
transfusiones, con gran retrase en su identificacidn. En el Instituto Nacional de Pediatria (INP) se
han diagnosticado angiograficamente como MVC, 21 pacientes en el periodo de 1989, afio en que
se diagnostico el primer caso, al afio 2001, constituyendo la serie mds grande en el mundo de las

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

caracteristicas angiogréificas e histoldgicas de estos casos.



MATERIAL Y METODOS

Se realizé un estudio retrospectivo, transversal, observacional y descriptivo (Revisién de
casos) que incluyé a todos los pacientes con Sangrado de Tubo Digestivo Bajo (STDB) y con
diagnéstico angiografico de MVC atendidos en el INP de 1989 al afio 2001,

En todos los casos se obtuvieron del expediente los datos clinicos, endoscépicos y
radiolégicos. Las arteriografias fueron revisadas, y se describieron sus caracteristicas de acuerdo
a los criterios angiogréficos de Phillips y Yao,"* Figuras 1-5 y Tabla 1.

CRITERIOS ANGIOGRAFICOS PARA EL DIAGNOSTICO DE
MALFORMACIONES YASCULARES DE COLON
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Figura 5.Criterios angiogrificos

Sangrado fectéi 3
Fase arterial 5 segundos.

Se revis el material histopatoldgico almacenado en el Departamento de Patologia del
Instituto Nacional de Pediatria de 15 casos, 14 gue fueron operados y uno gue sélo fue biopsiado
durante la endoscopia. La evaluacién histolégica se hizo con las tinciones de hematoxilina y
eosina, tricrémico de Masson y fibras eldsticas, Se realizaron inmunorreacciones con anticuerpos
monoclonales para actina, vimentina, CD 31, CD 34 que son positivos en arterias y venas, y
negativas en linfaticos. Para marcar endotelio vascular se utilizé Factor VIII y ulex europaeus
(UE). Los criterios a evalnar fueron: 1) localizacién de la lesién, 2) tarlnaﬁo de la misma, 3) sitio
histoldgico de afeccidn, 4) diagndstico histopatolégico de acuerdo a la “clasificacion
modificada”, 5) presencia de displasia vascular.

Las variables estudiadas se describen en el Anexo 1 “hoja de Recoleccitén de datos”. Se~~
efectud un andlisis descriptivo de los resuitados empleando pruebas de medidas de tendencia

central.




RESULTADOS

En el INP del afio 1989 al 2001 se han atendido 21 pacientes con STDB y diagndstico
angiografico de MVC. Para el andlisis de este estudio sélo se incluyeron 18 casos, 15 masculinos
y 3 femeninos. En los 3 pacientes eliminados la MV se descarté en la laparotomia, siendo la
causa del STDB un diverticulo de Meckel, un hamadttoma ileal con mucosa géstrica ectdpica, y en
el tercero un pélipo hamartornatose asociado a Peutz Jeghers. ‘

La edad de inicio del STDB fue de 1 a 192 meses con promedio de 51.7 y desviacién
estdndar (DE) de 60 meses. Ocho pacientes (44.4%) tuvieron su primer evento de sangrado antes
del afio de edad, incluidos 4 durante el periodo neonatal. Diez pacientes (55.6%) iniciaron
después de los 2 afios.

La edad al diagnéstico fue de 20 a 204 meses, con promedio de 90.6 y DE de 62.5 meses.
El retraso en el diagndstice {edad al diagndstico, menos edad al inicio) fue de 0 a 115 meses, con
promedio de 38.9 y DE de 31.8 meses.

Las manifestaciones clinicas fueron melena en 3 casos, rectorragia en 15 y hematoquezia
en 12, Dos pacientes presentaron hematuria por involucro de la MV a la vejiga, uno de estos con
SKT y actualmente cursa con uretrorragia intermitente. La tabla 2 resume el perfil clinico de los
18 pacientes.

A su ingreso, todos tuvieron plaquetas, tiempo de protrombina y tiempo parci.ai de
tromboplastina normales, y 13 (72%) tenfan una hernoglobina menor a 10 gr/dl, con un intervalo
de 2.6 2 9.6 gr/dl,

El gammagrama con Tc99 se realiz6 en 14 pacientes: en 11 fue negativo para mucosa
gdstrica ectdpica y en 3 se observd hipercaptacion difusa inespecifica del radiotrazador, Figura 6.

El estudio angiogrifico en estos dltimos pacientes mostré todos los criterios de.Phillips ¥ Yao, y



tenian una MV extensa. En 4 pacientes, el gammagrama clinicamente no fue necesario, 3 por

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

Figura 6. Gammagrafia Te”

Distribucién difusa del radiotrazador

El colon por enema se practicd en 9 casos: 4 fueron normales y 5 mostraron hiperplasia
linfoide inespecifica. En cuatro pacientes el enema baritado no fue necesario: 2 con SKT, 1 con
evidencia endoscépica de MV, y 1 con MV detectada en una esplenoportograffa. En 5 pacientes
desconocemos si no se realizd, se extravio o no se informé.

La colonoscopia se llevo a cabo en 17 casos: 4 fueron normales, 4 con inflamacién inespecifica y
9 positivas para sospechar la MV. En éstos dltimos la endoscopia localizé el sitio afectado pero
no logrd definir su extension. Las imdgenes descritas fueron aumento en la vascuolaridad,
congestidn difusa ramificada, vasos de neoformacion y, aumento o cambio en el patrén vascular.
A un paciente con SKT no fue necesario realizarle endoscopfa. La tabla 3 resume el perfil de los

estudios de gabinete.
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La arteriografia confirmé el diagndstico de MV y determiné su extensidn en todos los
casos. Los criterios I y II se identificaron en todas las angiografias, el criterio IIl en 13, y el
criterio TV en 10, Tabla 4. Adicionalmente, en dos angiografias de pacientes con SKT se

observaron flebolitos, Figura 7.

Figura 7. Arteriografia de un paciente con Sindrome de Klippel-Trenaunay

Flebolitos

F\?t'eriog rafia

Diez casos tuvieron MV en el intestino irrigado por la arteria mesentérica inferior, vno en
el de la arteria mesentérica superior, y 7 tuvieron en el intestino irrigado por ambas, Tabla 3.

Los segmentos intestinales afectados fueron: fleon terminal 4 casos, ciego 5, colon
ascendente 4, d&ngulo hepético 3, colon transverso 3, dngulo esplénico 10, colon descendente 12,
sigmoides 15, recto 15 y canal anal 2, Tabla 5.

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

esporadico, sin alterar su nivel de hemoglobina.
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Catorce pacientes han sido operados: 7 con reseccién completa de la lesién y anastomosis,
1 con reseccién completa y colostomia, 3 con reseccién incompleta y anastomosis, ¥ 3 con
reseccién incompleta y derivacién intestinal (2 ileostomias y 1 colostomia), Tabla 6.

Diez pacientes operados estdn sin sangrado: 7 con reseccidn completa (3 anastomosis
termino-terminal, 2 Soave y 2 Swenson), [ con re-éeccién completa (hemicolectomia izquierda y
proctectomia por abordaje sagital posterier) y colostomfa, ¥ 2 con reseccién incompleta (1
hemicolectom{a izquierda y 1 con colectomia total) quedando MV residual en el recto cerrado en
bolsa de Hartman y que estdn con derivacién intestinal, el érimcro con colostomia y el segundo
con ik:ostomia.

Cuatro pacientes operados presentan sangrado minimo y ocasional, todos con reseccitn
incompleta: 3 tienen MV residual en un segmento del recto posterior a un descenso tipo
Swenson, y 1 en todo el recto posterior a una colectomia total con cierre en bolsa de Hartmann
del recto ¢ ileostomia, Tabla 7.

De los cuatro pacientes con SKT, 2 estdn en observacién y 2 han sido operados, €stos
dltimos tienen MV residual en el recto cerrado en bolsa de Hartmann y derivacién intestinal, uno
esta con sangrade minimo y ocasional. |

El estudio histopatoldgico se realizé en 15 casos, 14 operados y una biopsia endoscépica
de un paciente con SKT. Los resultados fueron: 11 MV Arterio-Venosas con fistula y displasia, 1
MV Arterio-Venosa sin f{stula y con displasia, | MV mixta con fistula y displasia, 2 MV mixtas
sin fistula y sin displasia, Tabia 8.

En relacion con el sitio de afeccion, en 14 casos la MV fue transmural, un caso no tuvo
daiio en la mucosa.

Otros hallazgos histoldgicos fueron un caso que mostré gran componente venoso y

cavernomatoso y otro tuvo cambios morfolégicos indistinguibles de colitis ulcerativa crénica
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inespecifica (CUCI). Nos parece interesante que en ocho casos observamos dilataciones capilares

en el polo basal de la mucosa, incluido el caso que sélo se biopsié, Figura 8.

Figura 8. Biopsia endoscépica

Dilatacion apllar en el polo basal de la mucosa

El origen linfético, en las MV mixtas, as{ como los componentes endotelial y muscular se
demostraron con el uso de inmunohistoquimica.

Seis pacientes presentaron alguna patologia asociada a la MV: 1 malformacion anorrectal
con fistula recto uretro-bulbar y escoliosis lumbar, 1 estenosis adrtica, 1 CUCI, 1 hipertension

porta, 1 comunicacidn interventricular y 1 Sindrome de Down.
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DISCUSION

ETIOLOGIA, FRECUENCIA Y LOCALIZACION

Las MV son definidas como vasos displdsicos, .de etiologia desconocida y de origen
congénito. Estas aseveraciones son ciertas cuando se trata de MV cutdneas, sin embargo al
presentarse en el tubo digestivo, y en particular en el ‘colon, se han mencionado otras teorfas.
Boley et al® las atribuye a cambios degenerativos por obstruccién venosa en la submucosa,
Greenstein et al'’ a un patrén anormal en la onda de pulso del flujo arterial en la rama terminal de
la arteria -ileocélica, mientras otros’!® las consideran secundarias a obstruccién intestinal
mecdnica crénica, isquemia, falla renal crénica ¢ cambios vasculares degenerativos. Esto explica
por gué las MVC son comunes en el adulto, afectando mas el colon derecho, hasta 73 a 90% de
los casos. > Sin embargo, nada de lo anterior se ha demostrado en nuestra poblacién y en la
literatura pedidtrica, ya que por el contrario en nuestro estudio, en ¢l 94% de los casos cl
hemicolon izquierdo fue el afectado.

Creemos que las MV deben tener un mismo origen biolégico tanto en piel como en
cualquier parte del cuérpo, incluido el tubo digestivo. A nivel éut{mep son detectadas al
nacimiento o poco después y su frecuencia es conocida, sin embargo, las que afectan al intestino
se detectan sélo cuando se complican, fo cual hace dificil conocer su frecuencia en estos rganos.
CUADRO CLINICO

En 1960 Marguiis et al*® informé que la arteriografia visceral era necesaria para el estudio
de pacientes con sangrado intestinal de origen indeterminado, y puntvaliza por primera vez que
las MV son causa de esta hemorragia. Desde entonces, la frecuencia de estas malformaciones

como etiologia de un STDB en adultos y ancianos se estima hasta en un 40%, mientras que en la



poblacién pedidtrica no se conoce. En los nifios otras manifestaciones o complicaciones de las
MV en el tubo digestivo pueden ser invaginacion, estenosis o perforacién intestinal.#*®

Ademds de las manifestaciones gastrointestinales, en nuestra poblacién la anemia severa
se presentd en 72% de los pacientes al momento de su ingreso, complicacion que consideramos
secundaria a un sangrado crénico, en promedio 3 afios, ya que a pesar de que muchos de los
pacientes tenfan eventos agudos de rectorragia o hematoquezia, fue raro encontrar datos de
hipovolemia. Las MV pueden afectar otros érganos abdominales, como en dos de nuestros
pacientes, con involucro a vejiga, condicionando hematuria y uretrorragia.
DIAGNOSTICO

Para el estudio de un nifio con STDB, son dtiles la colonoscopfa, gammagrafia con Tc”, y
el enema baritado, en ese orden. Sin embargo, en los pacientes con MVC siempre serd necesario
un estudio angiogrifico, ya que es el tnico método que permite identificar y determinar la
extension de estas lesiones.>®

En nuestra experiencia, aunque la colonoscopia fue dtil en la mitad de los pacientes con
MVC, tuvo la desventaja de no poder determinar su extensién, sin embargo, en este andlisis
aprendimos que la endoscopia complementada con biopsias puede ser de gran valor para
identificar una MV cuando el patélogo observe dilataciones capilares en el polo basal de la
mucosa. El gammagi_'ama con T¢” originalmente no tuvo utilidad, pero en retrospecto, nos d_ejé el
conocimiento de que la hipercaptacién difusa del radiotrazador nos debe hacer pensar en una
probable MV, como en 3 de nuestros casos con gran afeccidn visceral. El enema baritado fue un
estudio indtil en todos los casos.

En pacientes con STDB, sin identificarse su origen, deben ser sometidos,

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

lo contrario, el retraso en su diagndstico sera comiin. En nuestro estudio 8 pacientes iniciaron su
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sintomatologfa antes del afio de edad y se establecié su diagnéstico en promedio 3 afios después
de estar con hematoquezia y rectorragia intermitente. Otra justificacién de establecer el
diagnéstico cportuno es evitar laparotomias exploradoras negativas con resecciones intestinales
innecesarias como se ha descrito en un 70% de los casos.'™?

Otras alternativas descritas para identificar las MVC, sin embargo, con menor porcentaje
de éxito son: palpacidn, transiluminacidn, enterotomfas para introducir el endoscopio con
doppler, medicién de la presidn vencsa, oxemia venosa y arteriografia transquirﬁrgica.jg'zl

La arteriografia puede tener falsos positivos para MVC, como sucedié en los 3 casos que
fueron eliminados. En forma retrospectiva, al analizar estas arteriografias encontramos que si
tenfan alteraciones compatibles con los criterios de Phillips y Yao, sobre todo el Iy I en el {leon,
sitio donde se localizaron el divertfculo de Meckel y el hamartoma, mientras que el pélipo
hamartomatoso, a pesar de estar en yeyuno, angiograficamente parecia de fleon en el cuadrante

inferior derecho, Figura 9.

Figura 9. Hamartoma iieal identificado en la arteriografia

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN
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Por lo anterior, a pesar de que no se trataba de una MVC, la arteriografia si demostré la
fesién que originé el sangrado, no asi el gammagrama; por lo tanto es posible sefialar que los
criterios angiogrificos de Phillips y Yao permiten identificar otras lesiones ademds de las MV,
sin ser “tan especificos” para este fin, pero si “muy sensibles” para detectar el sitio de sangrado.

TRATAMIENTO

Se han descrito distintas formas de tratamiento en adultos: infusién de vasopresina,
terapia con estrégenos, emboelizacién con gelfoam, electrocoagulacion, inyeccién de epinefrina y
coagulacién con laser sin embargo, todas presentan complicaciones y el porcentaje mdximo de

51922 consideramos

control del sangrado reportado es 87% con la posibilidad de nuevos eventos
que estas formas terapéuticas paliativas son aplicables en pacientes ancianos y no en la poblacién
pedidtrica, dada la expectativa de vida y a que las MV no responden a inhibidores de la
angiogénesis, por lo cual, la reseccién guirtirgica debe ser practicada en todos los casos. En
nuestra serie hasta el momento a 14 pacientes con MVC se les ha realizado reseccidn de la lesion,
10 de ellos se encuentran sin sangrado, mientras que los 4 restantes cursan con sangrado minimo.

La MV en pacientes con SKT representa un reto distinto ya que por lo general cuando
manifiestan STDB, las lesiones en el colon ya son extensas y proliferativas con invasién a
estructuras pélvicas. Por ejemplo, en dos casos operados no ha sido posible la reseccién completa
del colon dejando el recto in situ, ademds los intentos de reseccidn por via abdominal han
producido sangrado transoperatorio muy importante, comprometiendo la vida del paciente‘y los
Srganos pélvicos, por lo que en ambos casos ha sido necesaria una derivacidn intestinal. Es
probable que un abordaje sagital posterior, permita més adelante la reseccién del recto y un
descenso por esta via para evitar una derivacién permanente. Es importante vigilar con

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

las lesiones, por lo que el tratamiento quirdrgico, consideramos, debe realizarse atin en casos con
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sangrado minimo. La MV en pacientes con SKT es una lesidn proliferativa que invade por
naturaleza los érganos pélvicos y condicionar uretrorragia como en uno de nuestros pacientes por
infiltracién vascular al cuello vesical y uretra proximal.zs‘u

PRONOSTICO

La recurrencia del STDB en pacientes con MVC se ha reportado del 5 al 40% por
reseccidén incompleta de la lesién, como sucedid en cuatro“pacientes (28.5%) de nuestro estudio,
y hasta en un 20% de los casos por una lesién diferente a fa MV?. Para disminuir la recurrencia
del sangrado en casos de MV de recto, es preferible los descensos endorrectales, ya que estos
abaten la presencia de la MV con el lumen intestinal, 2 Lo anterior se corrobor6 directamente
en dos casos operados de proctocolectomia y descenmso endorrectal y estdn sin sangrado, e
indirectamente en 3 a los que se les realizé proctocolectomia tipo Swenson y tienen recurrencia
del sangrado.

ESTUDIO HISTOPATOLOGICO

Grandes progresos se han realizado en el entendimiento de las “anomalias vasculares” y
por ende en la propuesta de una clasificacion, principalmente sobre una base bioldgica (celular)
como la descrita por Mulliken y colaboradores’ en la década de los ochentas, cuyo principal
beneficio es facilitar las directrices terapéuticas y correlacionar los hallazgos ;:Il’nicos,
histopatol6gicos, radiolégicos y, recientemente también con los hechos de biologfa molecular.

En 1994 con el auxilio de la inmunohistoquimica, Takahashi et al® replantearon las‘ fases
biolégicas de las verdaderas neoplasias vasculares separdndolas atin més claramente del grupo de
alteraciones vasculares no neopldsicas.

La clasificacién de Mulliken y colaboradores fue cimentada y formalmente aceptada por
la International Society for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA) en 1996 con ciertas

modificaciones, Cuadro 1. Las anomalfas vasculares las dividen en hemangiomas ¥y
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malformaciones vasculares. Los primeros son tumores benignos de la infancia caracterizados por
un répido crecimiento, fase proliferativa que dura de 8 a 10 meses, seguido por un perfc;do de
involucién espontineo y lento de ﬁuchos‘ afios. Histologicamente, est4n compuestos por una
proliferacion de células endoteliales. Por el contrario, las malformaciones vasculares son vasos
displéasicos sin proliferacién endotelial. En esta clasificacién, al grupo de los tumores vasculares
se le agregd los hemangioendoteliomas y otros ang‘.iomas.30

Las anomalfas vasculares como causa de patologie gastrointestinal son raras, y en
particular las MV los son ain mds. Para su nomenclatura existe un desorden y confusidn, y se
carece de una clasificacion uniforme, consistente y reproducible. Muestra de ello son todos los
nombres con los que aparecen publicadas: angiodisplasias, ectasias vasculares o coldnica,
displasia vascular, telangiectasias, malformaciones arteriovenosas, angioma colénico, etcétera,

La clasificacién de la ISSVA es propuesta y aceptada entre dermatdlogos, cirujanos
plésticos y oncélogos, y ha sido estudiada y aplicada en anomalias vasculares externas, es decir,
en hemangiomas congénitos de la cara, malformaciones vasculares arteriovenosas de los muslos,
etcétera. Si a lo anterior, agregamos que la nomenclatura y clasificacién conilevan una generosa
mezcla de términos que involucran el a) aspecto y localizacién macro y microscdpica, b)
etiologia, c) fisiopatologia, d) consecuencias patoldgicas, e) presentacién clinica, y f) morfologia
vascular, aunado a la terminologfa radioldgica que en las iltimas dos décadas ha contribuido al
estudio de estas entidades, dicha clasificacién no puede ser aplicada en forma estricta, maxime en
el caso de las MV del tracto gastrointestinal.

Por lo anterior el patSlogo quirirgico debe estar familiarizado con los patrones de
vasculatura normal, las variaciones anatémicas y los cambios por la edad del tubo digestivo, lo

que implica entender, reconocer y diagnosticar la patologia vascular neoplésica y no neoplésica.
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La patologia vascular gastrointestinal no neopldsicas, es decir. las malformaciones
vasculares, son bioldgicamente iguales a las de cualquier ofro sitio del cuerpo humano, son
alteraciones congénitas desarrolladas durante la vida embrionaria temprana que producen vasos
displdsicos y sin proliferacién endotelial y que se sub-clasifican de acuerdo al vaso afectado y sus
caracteristicas hemodindmicas en: Capilares, Venosas, Arteriales, Linféticos y, Combinados o
Mixtos,

Clinicamente estas lesiones estdn presentes al nacimientc y nunca involucionan. Su
prondstico es sombrio dependiendo del tipo, extensién y caracteristicas del paciente. Hay dos
grandes formas anatomo-clinicas: 1) las simples y 2) las complejas que se caracterizan por su
involucro visceral, la mayorfa conocidas por epdnimos.

Proponemos una clasificacién descriptiva y morfolégica, Cuadro 2, que es una variante a
la clasificacién de la ISSVA en la que definimos claramente los conceptos de displasia, no
solamente en la estructura vascuiar sino en el resto del tejido que lo acompaiia. Este sistema de
clasificacién creemos es simple, ficil de reproducir, 1til en la definicién del tratamiento para los
pacientes y puede incluir a la gran mayorfa de los casos.

Las anomalfas vasculares representan un desafio para el diagnéstico histopatolégico
particularmente en el aparato Gl Las tdcnicas complementarias de inmunohistoquimica,
microscopia electrénica ¥ biologfa molecular son ttiles para establecer diagndsticos mds
especificos. Asi podemos establecer perfiles endoteliales, componentes transmurales musca.ﬂares
y presencia o ausencia de componentes de la membrana basal a través de anticuerpos
monoclonales como CD 31, CD 34, factor VIII, y ulex europaeus (UE). Los cuerpos de Weibel-
Palade en la ultraestructura, las proteinas, factores de transcripcién y expresidn de genes que
regulan la proliferacién y apoptosis tanto en las neoplasias como en las lesiones no neopldsicas,

pero displdsicas pueden ser determinados.
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A pesar de las manifestaciones clinicas tan variadas y las caracteristicas anatémichs
macroscopicas, la histopatologia es mds uniforme, ya que podemos identificar cambios que
establecen los diagndsticos de agenesia, aplasia, hipoplasia, hiperplasia y displasia. Por lo tanto
estas diferencias nos permitirdn establecer el sustrato anatémico que justifique la clasificacién

que proponemos al estudiar las malformaciones vasculares intestinales.
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CONCLUSIONES

De acuerdo con las revisiones literarias de las MV, asi como el andlisis de los resultados
en nuestro estudio, podemos concluir que las MVC son congénitas y de etiologia desconocida,
sin embargo Haman la atencion el por qué se manifiestan con mayor frecuencia en adultos o
ancianos.

A diferencia de las anomalias vasculares cutdneas, la frecuencia de las MV en el tracto
gastrointestinal es desconocida y, de igual forma, contrario a o descrito en adultos y ancianos, las
MVC afectan con mayor frecuencia el colon izquierdo en nifios.

La principal manifestacion de las MVC es el STDB, siendo anemizante en la mayoria, En
nuestro medio el retraso de 3 afios en su diagndstico ha condicionado complicaciones como
anemia severa cronica, hepatitis post-transfusion e imposibilidad para su reseccién total.

Dentro de los estudios diagnésticos de gabinete, las MVC pueden ser sospechadas, en
pocos casos, cuando el gammagrama con Tc¢® muestra una hipercaptacion difusa, sin embargo se
pueden confirmar, en la mitad de los pacientes por endoscopia, més aiin si la biopsia muestra
ectasia capilar.

La angiograffa de la arteria mesentérica superior ¢ inferior identifica y precisa la
extension de las MVC, en todos los casos. Importante enfatizar que este estudio tiene falsos
positivos para MVC, sin embargo estos casos, pueden corresponder al origen del sangrado,

teniendo como posibilidades diverticulo de Meckel, hamartoma o p6lipos hamartomatosos.
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ALGORITMOQ DE ESTUDIO PARA PACIENTES CON SANGRADO DE TURO
DIGESTIVG BAJG Y DATOS QUE PUEDEN HACER SOSPECHAR DE UNA
MALFORMACION VASCULAR DE COLON

STDB en nifios

Interrogatorio
Exploracién Fisica

Gammagrafia Tc99 coneentracidn difusa
calitls inespecfica Biopsia endoscépica
Colonoscopia aumento de fa vascularidad

Enema Baritado

!

Arteriografia

TRSIS CON
| FALLA DE ORIGER|




El tratamiento de las MVC en los nifios es quinirgico, y debe enfocarse a su reseccitn
completa, o de lo contrario el STDB continuard en forma intermitente, siendo necesaria una
reintervencién. En los casos con afeccién del recto es preferible un descenso endorrectal, siendo
la técnica que disminuye con mayor efectividad la recurrencia del sangrado postoperatorio, sin
embargo en casos donde este procedimiento no sea posible, se puede intentar la proctectomia por
abordaje sagital posterior, Figura 10.

Tratamiento Quirirgico de las
Malformaciones Vasculares de Recto y Sigmoides

Proctectomia por .
Bahordaje Sagital Posterior L
y/o
Descenso endorrectal

EVITAR

Sangrado operatorio severo
Lesion a estructuras pélvicas

A la fecha no hemos tenido mortalidad, y la calidad de vida de los nifios con MVC
dependerd de: tiempo de evolucién, factibilidad de una reseccién completa, extension, tipo de

descenso en casos con involucro en el recto y compromiso a otros érganos.

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN |
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Desde el punto de vista histopatolgico, el empleo de técnicas convencionales e
inmunohistoquimica permiten identificar y clasificar las anomalias vasculares gastrointestinales,
ya que en la actualidad existe confusién y desorden en su nomenclatara.

La informacién futura de estos casos, basada en una clasificacién y denominacién
morfoldgica simplificada, permitird conocer més acerca de ellas, y en consecuencia podremos

definir su perfil clinico y patoldgico de manera més universal, Figura 11.

Malfromaciones Vasculares del Tracto Gastrointestinal.

Clasificaciéon Morfologica

Capilar
Arterial
Venosa
Linfatica.
Mixta *

* Sus comprientes vascularés deben ser descritos, e.g. MV drterio-venosa. con fisnile
MV pucde tener fistulas arteriovenosas, displasia y/o flebolitos
MV, vascular malformation

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN
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Tabla 1. Criterios angiograficosde Phiflips v Yao en Jas MYC

- en la fase arterial, acumulo del medio-de contraste en el.
lecha vaseular intramural a io largo del borde antimesen
terico. Nidos-u ovillo de pequefias arterias dilatadas y tor
tuosas en la pared del intestino.

-1 aclimulo del medic de contraste en los espacios vascula
res y/o opacificacién intensa de la pared intestinal durante
la fase capilar.

-l llenado venoso temprano, 4-5 segundos después de (a
inyeccion deimedio.

-Iv: intensa y persistente cpacificacion del drenaje venoso en
1a fase tardia
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Tabia 2. Perfil clinico de 18 pacientes con

malfromacion vascular de colon

- Género:
Masculing
Femenino

- Edad de Inicio de la sintomatologia:

Intervalo
Promedio
Deswviacion estandar

- Edad al diagnasticor
Intervaio

Promedio

Desviacton estandar

- Retraso diagndstico:
Intervalo

Promedio

Desviacion estandar

- Manifestaciocnes Clinicas
Rectorragia
Hematoquezia

Melena

Hematuria

tm-192m
51.7m
é0m

20m—-204m
S06m
62.5m

Om-116m
389m
318Em
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Tabla 3. Estudios de gahinete de 18 pacientes £on lesidn vascular de colon

- Colonoscopia
Positiva
Negativa
Inespecifica
No se realizd

- Gammagrafiacon Tc 99
Pasitivo

Negativo

fhespecifico

Na se reaiizd

- Colon por enema
Positivo

Negativo
Inespecifico

NO se realizd

El - - {x]

11

oo
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Tabla 4, Resuitades de artetiografia en 18 pacientes ¢on malfarmation vaseular de colon

Positiva

Criterio |

Criteric |l

Criterio lll

Criterio v

18

13

i0
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Takla 6. Territorio artenial y segmentos itestinales afectados en 18 pacientes
¢oh malformarcidn vascular del colon

-Arterta Mesentérica:

inferior

: 10
Superiar "
Ambas 7
-Segmentos intestinales:
lleon terminal 4
Ciego 5
Colon ascendente 4
Angulo hepatico 5
€olon transverso 3
Angulg esplénico 10
Colon descendente 12
Sigmoides 15
Recto 15
Canal anal




Tabta 6. Tratamiento quindrgico y evolucién de 14 pacientes con MYC

Sin sangrado  Con sangrado

- Reseccién completa;

5in derivacion 7 1]
con derivaclén 1 0
- Reseccion incompleta:

sin derivacion 1] 3
con dervacion 2 1
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Tabla 7. Perfil quitingico de 14 pacientes con malfromacion vascular de colon

-SIN SANGRADQ; 10 pacientes

7 con reseccion completa sin derivacion:
- 3 £on anastomosis terminoterminal

- 2 con descenso tipo Swenson

- 2 con descenso tipo Soave

1 con reseccion completa y derivacion; hemicolectamia izguierda
y proctectomia por abordaje sagital posterior con colostomia

2 con reseccidn incompleta y derivacion;

- hemicoiectomia izquierda y colgstomia
- colectomia total € iteostomia

-CON SANGRADQ: 4 pacientes con reseccion incompleta.

3 con descenso tipo Swenson
1 con colectomia total e llieostomia

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN
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Tabla 8. Resutados histopatoldgicos de 15 pacientes con MYC

- MV arterio-venosa con fistula v displasia 11

- MV arterio-venosa sin fistula y con displasia 1
(hicpsia de colohoscopia)

- MV mixta con fistula y displasia 1

-MV mixta sin fistula y sin displasia : 2

-14 pacientes presentarcn afeccidn transmural

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN
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Cuadro 1. Clasificacion de Anomalias Vasculares de acuerdo a ia ISSVA

Tumores Vasculares

Hemangioma
Superficial
Subcutineo
Mixto

Hemangioendotelioma
Angioma en marafia

Cuadro 2. Clasificacién Morfolégica y Descriptiva de las Malformaciones Vasculares del Colon

1. MV capilar
2. MV arterial
3. MV venosa

4, MV linfitica
5. MV mixta (describir sus componentes)
¢j. Arterio-venosa

6. Otra

Veno-linfatica

Malformaciones Vasculares

Capilar )

Venosa (v) de bajo flujo
Linfatica (L)

Arterial (A de alto flujo
Arteriovenoso (AV)

Combinada o compleja (Cv, CL. CVL.
CAV, CLAV.)

pueden ser con: involucro sistémico

fistula A-V
flebolitos
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ANEXO1

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
Malformaciones Vasculares del Colon en Nifios: Caracteristicas

Clinicas, Radiologicas e Histologicas
Caso No
Nombre,
Registro

I DATOS GENERALES

1. Sexo
Masculino ()
Femenino (1)

2. Edad de inicio de la sintomatologia (meses)
3. Edad al diagnéstico (meses)

II. MANIFESTACIONES CLINICAS

4. Melena
No (0)
Si
5. Rectorragia
No (0
Si (n
6. Hematoquezia
No (0)
51 (O
7. Hematuria
No (0)
Si H
8. Otra
No Q)
51 )

HI. LABORATORIO Y GABINETE.

9. Hemoglobina de ingreso (gr//dl)
10. Plaquetas
11. Tiernpo de protrombina (%)
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12. Tiempo parcial de tromboplastina (seg)
13. Fibrindgeno
14. Colon por enema
Normal ' ()]
Diagnéstico de MVC D)
Anormal pero no diagnéstico (2)
No se realizd (3
15. Gammagrama
Normal (0)
Diagnéstico de MVC e8]
Anormal pero no diagndstica (2
No se realizé 3)
16. Celonoscopia
Normal (0)
Diagnéstica de MVC (1)
Anormal pero no diagnéstica (2)
No se realizé (3)
17. Angiografia criterio I de Phillips y Yao
No (1))
St (1}
18. Angiografia criterio II
No (0)
Si (n
19. Angiografia criterio HI
No ()]
Si (1)
20. Angiografia criterio IV
No (0)
Si (N
21. Otro
No (0)
Si (1)

IV, LOCALIZACION DE LA LESION

22, Tleon terminal

Ne {0y

Si Y]
23. Ciego

No (0)

Si (1)
24. Colon Ascendente

No ()

St (1)



25. Angulo hepético

No )]
Si (b
26. Colon transverso
No ()]
Si (D
27. Angulo Esplénico
No (0)
Si (H
28. Colon Descendente
No ()]
Si (D
29. Sigmoides
No (B)]
Si {1}
30. Recto
No (V)]
Si (D
31. Canal Anal
No ()}
Si (1)

V.  EVALUACION HISTOLOGICA
32. Localizacion de Ia lesién

Mucosa ()]

Submucosa (N
Muscular (2)
Serosa (3)
33. Tipo de vasocs
Arteriales [(1)]
Venosos . (1
Linfaticos 2
Combinados €))]
34. Displasia
No (5]
Si (1)

35. Diagndstico histopatoldgico




VI. TRATAMIENTO

36. Conservador

No (D)
Si 4}
37. Derivacién intestinal
No -(0)
Si (1)
38. Resecci6n intestinal y anastomosis
No (V)]
Si (D
39. Reseccidn intestinal y derivacion
No (1)}
Si (D

VII. EVOLUCION

40. Tiempo de seguimiento (meses)
41. Hemoglobina en la dltima valoracién (gr/dl)
42. Sangre oculta en heces en la ultima valoracién
Negativa (0)
Positiva (1)

VIII. MALFORMACIONES ASOCIADAS

43, Malformaciones asociadas
No ()]
Si (1) Cuil

! 11‘!-(
L4 - LA -E’EEEJH.\M P‘Trv}_-?f X Lﬁl
L S
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