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IN'fRODUCCION 

Las malformaciones vasculares aunque en algunas oc~ 

síones son ino.fensivas, ·pueden producir deformidades y ocasio-

nar invalide.z. . Pueden presentarse en el recién nacido, aunque 

por su pequeñez pueden pasar inadvertidas; al aumentar de vol.Q 

men se hacen visibles y muchas veces con el tiempo dejan de cr~ 

cer y entJ:'an en un periodo al parecer inactivo (24) . 

. ,._ pesar del carácte.r babitualmente beningo <le la ~ 

y\::i; Pai~e de 1-as. malformaciones vasculares, su· comportamiento 

. ~uturo no siempre puede predecirse. La valoración periódica -

del colll:port.amientode la lesi.ón ayudará a determinar en perío-

·oos relativamente corto, el manejo adecuado de cada variedad de 

malformadón1 en cad_a taso individual (19) 

.H 1 .S T O. R I A 

Si bien e1 concepto y significación de las malforn"@_ 

cio11es vasculares parece, al fin, haber quedado bien establ.eci-

do en la ccmcí.encia púb.lica este tipo de pr.deci.miento ha sido -

·descrita d<?sde la segunda centuxia después de Cristo, en que --

~ntyllus (22) sefial6 dos tipos de malformaciones vasculares (a-

neurismas) 1 os e il indr icos y los redondos, los primeros forma--



dos por una dilatación de la arteria y los segundos por l·esión 

del vaso. Ya desde entonces aconseja el atrapamiento o ligad~ 

ra antes y aespu~s de la dilataci6n arterial. 

Sin qut~ precisamente se señale como aneurisma o mal 

formaciones .vasculares, ya podemos identificar la hemorragia - · 

suparacnoidea en el Papiro de Edwin, 5000 o 2, 500 af'ios a. de 

J;;c;;,cU:andohabla de pacientes que no se pueden m.irar el pecho 

por rigidez de nuca generaltnente atribuible a la infección intr~ 

~raneana: y que dí.cho sea de paso, no vuelve a encont:r:arse su de~ 
.·. '."· .. ·; 

,,c::;ipciór} e,n la .literatura hasta 1894,. por Dupr.é (28}. 

. . . . 

'aípÓcrates~ 400 años a •. de J~C.,. y Celso, de la pri-

1h~;a ~enti.1.üa de nuestra e~~. en su libro "De Medicina" public~ 

d¿ ~asta 1487, des.cr:ibe la apoplej{a. TeophiJ.us Protopa thar ius, 

. médico de Heraclio ( 603-64l) , escribe un trat<1do sobre la apopl~ 

j:l.a (28). 

En el. Antiguo Testamento en el libro IV de los Reyes, 

capitulo IV, versículos 18, 19 y 20 ePCiste una dramática descrip_ 

ción de los qui'! claramente se establece como la ruptura de un -

aneurisma: 

"18.- Creció el nif\o, pero un dia habiendo salido ~ 

ra ver. a su padre, que estaba con los segadores, 19, dijo a su -

padre Mi cabeza, mi c<ibeza", él (padre) dijo al criado: "lléva-

lo a su madre" 20, El lo alzó y lo llevó a su madre, sobre cuyas 
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rodillas (el niño) estuvo sentado hast•~ .c.1 medi.o día y J.u~go 

mu.rió". (23) 

Willemeau (1595) vuelv<~ 1\ describir la ligadura, pr~ 

con izada después por Annel {1752-1 775) I.ancüfi. · (1654-1720), Scár. 

pa. (1752-1832) Hogson (.17BS-Hl69) w. Ui.mter, en 179-2, describe 

las malformaciones aneurismt.iticas arteriovenosas, .a los que U.e_ 

mó aneurismas varicosoH. 

Actu<,lmente gracias a los <idela.ritos de la medicina y 

en ei~pecial lo~'l estucl'ios de gabinete (rayos X) el diagnó:Sticl) 

di? lu1l mal formacj_ones vascula.res se deterrninan il uní:! edad mas -

tempran<>, estudios que se han estado practicando a los dos me-­

ser:; después del descubrimiento de los Hayos X por Roeritgen en -

1896, en que se practicó l.a .Primera angiografia por Haschek y -

Lindenthal, inyectando ma!;erial Je contra8te en las ar·tcrias de 

una wano que habí.a siclo amputada y po.ste.r.Lorment-e i·ad.iografiada, 

demostr<.mdo con todo detalle la va$cu1a:ridad ort:erial (101. r,a 

técnica de la ang:ioc:rraffa. ca.rct idea por v ia percután•!Hi y usando 

el Thorotrast: fue inl:rodacida por Lóln<1n y Myerson (l·~) en 19.36 

en Boston; un aBo después en 1937, Sh.ünidzu en Europa dt!',HC:rib~ 

.su experiencüi cori ~l método pen:nt:<Íneo •Jtili;;.ando materiales -

de contraste hidrosolub.l~a. Corr~sponcle! a Ja (>ól:3C'.lt~1a e!lc.:indin~ 

tizado la angiografíu carotíderi y vertt~ln:al por ví.¿L perr.:uUinea, 

geneu:-ali:zando al mismo tiempo d . .empleo de lo:; mater.ialeis radi.52 
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opacos hidrosol übl.es • 

. En Méxic(.) d Dr. 'A 1-ejaridro Cells (5) practicó 1a prl. 

mer an.giocardiogra.Lt<1 del mundo én er aiip do 1947 a través de -

u.na sonda col<'..'cada en audcula dc.l~ecil111 y ef'e·ctuu:rido la in~eccLón 

intracardiaca -

,· .-.... . 

En el afio de 1953, se1ain9cr Úsi ;;¡e~cr.ihe la 1:.écn_t 

ca que llova st1 n.ombre, en la ¿¡ue consiste en la introdi.ic~ión 

pe;rcutánea de. cateteres en di forentes arteritis para l:a ejt?cu-~ 

ci6n .de un número varii..ldo- de estud.ioz arH;¡iográficos, con un ma.f. 

gP.n muy amplio de Eiegur idac1, t~anto para el p<1ciente como para 

el opor<~dor. hct1.w.Jmente estas técni<:as se han hecho con más 

amplitud, SOb!:"e todo en .103 emtudios angfográ fico~l de aortu y 

en· la. cateterixación selectiva .para viaUalizar los· procesos va.§. 

Con .los avanc~!i'l y progresos de la t:écn.ica .radi.ológi-

ca, que se ha ido c1,~sarrc1llando paralelamente a las ciencias m~ 

dicas y quirúr•~ic<w, éatil e:· frece facilidades y contribuciones a 

la clínic•:.t ca.da dia raáD precisas, por lo que en la actualidad -

el porcentaje ck: .ac:i.ert.m; en el diagnóst.ico de las malform<wio-

nes y leolones vascular.es es cada día mayor y 1os errores de -·-

técnica. 'i de i.nterp:r:.~ta.ción ~ion cada día más <t'Wca5os, salvo en 

cont<H1iJ.5 oca:iio11'~B en que son motivo de un estudio 1m1s amp1 io -

y rninucior;o para pomter.i.ormente elevar el porcent<.J.jc de segur.:i.-



dad y precisión diagnóstica. ( 22) 

E M B R I O L O G I A 

Aproximadamente alrededor de la 2a. a 4a semana de 

vida intrauterina se lleva normalmente la formación de los V2' 

. sos ar.ter iales y venosos de los que posteriormente dependerá 

ia·circülación en la vida extrauterina. 

J..1 inicio ae la formación de los grandes vasos, se 

fortri:an seis pares de arcos aórticos. los qu~ unen la aorta ven 
. . 

tral con la aort~ dorsal, la degeneración inicial de los. dos pr_i 

meros arcos a_ór ticos, y el hecho que. el quinto arco nunca apart:i~ 

ca en los embrio.nes inamiferos, excepto transitoriamente como 

·como resto vascular agregado a uno de los arcos vecinos, deja -

las.raices aórticas ventral y dorsal y los arcos tercero, cuar-

to y sexto, des"-'mpeñando u11 papel de importancia en los adultos. 

Así las porciones de las raices ao:r.ticas '1entr.ales, que en un -

pr:incipio abastecían 1os dos primeros arcos, se conservan post~ 

riormente como arterias carótidas •.!'xterna , irrigando .las reqi,2 

nes cervical. y oral. La formación ele las arterias carótidas 4:!. 

ternas intimamente relacionanco con la formación del cerebro 

en des;;irrollo se forman cuando el pr irnero y sesmndo arco a.orti-

co desnparecen pero ae:iando como pecsistenc:La las i.~aices aórti-

cas dorsal.es, lai> cuales con el crecimiento del embrión y del -

cerebro ant:erior amnentan de tamaf\o t::n longitud Lom<mdo la far-

ma ck~ las a:r.terias carótidas internas, tal C')fíl() l<•S conocea1os 
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en el adulto. Un poco más tarde cuando la raiz de la aorta 

dorsal ¡;; nivel a.el tercero y cuarto arco aórtico degener:a y 

desaparece, el tercer arco queda formando la porción curvada 

de la arteria carótida interna y la porción ventral de la aor 
' . -

t;;. prir:iitiva porsiste practicamente sin cambü> constituyend& 

la. arteria car6tida comtín. 

De las aortas do.rsales se origina una seJ:ie. de va-

sos pequeños colocados en pares los que se extiende.ti dorsalme.n, 

te a ambos ladc>S del tubo neura1 y. dado que salen a intervalos 

iguales en un medio en que el tejido rnesenquimático es P,OCO --

compacto se les ha denominado arterias intersegmenta:rias dors~ 

les. Las arterias intersegrnentarias a nivel de la región ce:_-

v.icá.L a través de anastomosü;, se unen entre sí fo.rmando de e.§_ 

te modo vauon longitudinales p<.u:alelos a las raices aor ticas -

dorsales y de esi;e mod.o este nuev.o par de arterias longitud.ini!_ 

les se:::an posteriormente las arterias vertebrales, las que cr~ 

cen en forma ce fál i.ca. 

' .·. , -,_. ·. 

A nivel de la médulci espinal en desarrollo se urien 

en la parte media y ventral .para formar un vaso único, el que 

posteriormente será el tronco basilar, al continuar en creci-

nd.ent'.:i este tronco hasilru: 'm una forma ventral con respecto 

al cerebro, se unen con las ramas de la arteria car.Ót.ida inter. 

na, par a pos ter lormen te formar 1 os que en adtll to se reconoce -

como el polígono de Willis. 

Al mismo tiempo que ocurren estos cambios a nivel 
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de la porción cefálica del sistema, en una porción más caudal 

se producen :otros relacionados con los precedentes, los esbo-

zos de los brazo~' se desarrollan a nivel de la sexta, séptima 

y octava arterias in ter segmentar ias y una de estas arterias i.12. 

tersegmentarias, principalmente el séptimo, se extiende por el 

miembro superior y a medida que el brazo se desarrolló, se ala!:_ 

gá, formando de este modo la arteria subclavia. Gradual.mente, 

las arterias intersegmentarias que en lU\ principio comunicaban 

las raices aórticas dorsales con las arterias vertebrales, se 

qUedan U.tras. en una porción cefá.lica .respecto· a la su.bel.avía, 

.esto. hacé que las arterias vertebrales se 01tigine en las sub-

clav;i,as, como es en la disposición adulta (30). (Fig;. N't». 1) 

· Una vez que se encuentra establecida la circulación 

. , ... ·.·· '-

pl.acerita.ria :se lleva a cabo la formación de las. a·rteri:as de --

'los lllie.mbros inferiores y de un modo semejante a ios miembros 

superi6res 1 . la .artericl principal ocupa una posición axial. Na-

ce de la arteria umbilical, en -=l punto en que este vaso pasa 

cerca de la raíz dEil esbozo d(ü miembro inferior en desarrollo 

recibe el nombre de ar ter .ia isquiática, o simplemente se le -

llama "arteria eje". La arteria isquiática desaparece luego -

como vaso principal. y los Ími.cos restos de e.U.a Hon un<.'I .por--

éión de. J:a a.r. ter i.u per onea y 1.a articul<ir inferior de la rodi_ 

lla, una pequeña rama <fascendento de 1.a gli'.1tea :i.nfer.i.or y los 

vasos anastom6ticos longitudinales que unen las rumas de la -

arteria femo:..:al profunda. La arteria ilíaca externa que nace 
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''"' ] a <.u-rfoilical .;llgo pr6::d.mo a J.;; isquiática, pronto se con--

vierto en la arteria principal que llega a la pierna, se pro-

J.:mga distalmente con distint:os nombres a diferentes alturas, 

sit::rndo denominadas sucesivamente f¡;imoral pop.l.í'.tea y t:íb.ial -

posterior. En su segmento poplíteo que pasa cerca de la is--

quiática, se constituye una anastomosis, de manera que la por-

ción. inferior de la isquiática reducida en su tamaño relativo, 

se. convierte en la arteria peronea. 

La· arteria tihial anterior es un nuevo vaso paral~ · 

lo a J.a tibial. pósterior y a la arteria peronea, esta integr!i_ 

da por una serie de anastomosis lc.ngitudinales que unen pequeña$· 

ramas extendidas Q(!Sde la arteria axial pr Íncipal hasta la C!ara 

anterior de la pierna. Con la formación de una nueva anastorno-

sis que une la tihial anteriQr con la tibial posterior, desapa-

recen las ramas primitivas del tronco axial en ví.as de regz.·esión 

y la t.ibiul anterior aparece corno rama de lt1 tibial p(>sterior. 

M~s tarde .1.a arteria tibia J. anterior, recientemente formada. ta~ 

bién, se une a los vasos en desarrollo del pie y de este modo -

lleva sangre a la arteria p<:idia, la arteria tibial posterior --

abastece de sangre los vasos p.lantares. cuando se deti.ene la -

circulación placentaria las arterias umbilicales quedan reduci-

das a pequenos vasos que irrigan los tejidos situados entre su 

punto de origen y el owbl.i90, denominamos entonces sus porci.o-

nes proximales con el nombre de ar ter .ias ilíaca~, internas o h.l 

pogástricas, quedando los demás en cordones f:Lhrosós. 
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ETIOJ:,OGIA Y PATOGENIA 

La etiol.09.la de las mal formaciones vasculares perman~ 

ce ha.sta ahora pobremente entendida y largümente hipóté'tica; ca­

si siempre los siguientois factores· etiológicos pueden interfe-­

:rú:. córi el oesarróllo embrionario •. 

causas ge.néticas, las cuales modifican el patrl. 

moi1io c:i::;omc sómico y son trasmi t.idas a las leyes de la herencia. 

nahoneht ~bse.rvó una malformación vascular .en un tio materno de 

uno de sus pacientes. Desaive (6} en un abuelo paterno y Besone 

(3} eri una tía paterna. Zelger evoca. un factor hereditario con­

sistente en una "debi1 idad mesenquimatosa". Crosti por otro la­

do ere e que las malforinac iones vasculares son causadas por ambos 

factores genéticos los que operan en las etapas tempranas de de·~ 

sarrollo y por influencias externas que supuestamente act&on mas 

tarde en la v:ida intrauterina y también posterior al nacimiento. 

2 .- Causas m.í.scelaneas exÓgenas actuan sobre. la evE_ 

lución de1 blastomü somático durante la ontogéneuis. Estas in­

cluyen condi.ciones tmci-infecciOsar; y trastorno del rnetabolimno 

{Klippel y '!'renaunay ( 12), los traumas (Unna) (27) y causas me,-:§.. 

nicas tales como compresión fetal y posiciones «nómalas, Fis--

cher (9). 

J.- Causas miscelaneas que act1H1n después ::1el naci·­

miento, tales como tra•1mu, trastornos vasomotores, e inflamación. 



Estos cusí siempre pueden no representar rnás que íncidentes eve!!. 

tual"es; en si muc11as de estas causas son evidencía de angiodís-

plasias congénitas, mas tarde mani.festadas en si mismas bajo la 

influencia de una d.e esas causas. 

Para la pa togenesis varias teor ias han sido prOpUes-

tas para explicar la malformaci6n de lesiones angiodisplátícas. 

La teoría vascular refiere que el principal elemento 

pat:;ogénico es el desorden circulatorio, el cual. es responsable -

.P~~~ ~tras lesicmes displás icas y particularmente para la hiper..: 

ti~ofia ósea DI-~ Takats (7) • 

Más p~iacisamen:te; las condiciones hemodinámicas ano.E_ 

males asociadas a la malformación vascular pueden causar hiper--

plasia ósea _a través de la hiperemia. activa o pasiva. 

r .. a hiperemia activa se ve. como el resultado de desa-

rrol1o excesivo del sistema arteriovenoso y del incremento del -

calibre VaSCUlar I produciendo Un incremento del fluj 0 Sanq\1Ín80 

y Wl. aumento en .ln capacidad de oxigenación, siendo responsable 

de ;la hipertrofia. 'í'al evidencia puede ser un apoyo para <{st.a -· 

hip6tesis; la inflamación en el hueso o cerca del hueso produce 

aiar~~miento por oposición y crecimiento de las diáfisis; lo cual 

ha sido observado después de fracturas y osteotomías igual que en 

situaciones comparables experimentales .. 

La hiperemia pasiva por ejemplo la estasis sanguínea 



en el lecho capilar y en l'!l lecho venóso distal <}- la mal forma--

_ción vascular puede inducir la hipertrofia ósea a. través de los 

cambios bioquímicos asociados a la estasis (Swi.ndle, Seeger). 

También en nut~stros pacü~ntos con fistulas arteriovenosas noso-

tr9s hemos encontrado la evidencia en favor de la hiperemia pa-

siva corno un factor patogénico. Por instancia en formas locali:_ 

za das distal mente! por fistulas arte:r: iovenosas en manos_ o pies -

_la hipertrofia i.rwolucra la unión de los segmentos distales del 

esqueleto más que en los segmentos proximales tales como-el an'-

tebrazo o pierna. 

Otros autores (Trélat y Monod (26), Kli.ppel y Tre..i - . . . -'-' · .... ··-', .·· ... - ,_._ - ·: .; .' 

naunay { 12} • 110 creen que e_l ele1nentovascular sea el principal 
. . . 

factor patolóqico, ellos consider¡¡n que algunos agentes terato-

gtfuicos son pi:·obablemente además de los anteriores la causa pa-

ra la m<.tlformación vascular y las lesiones asociadas de otros ;... 

tejidos. 

Esta hipótesis indica las similar ida des e.ntre 

síndromes de hipertrofia angiodisplástica y por otro lado el 

síndrome de iUbrigth y el sindrome de Maffucci-Kast Ollier en--

tre otros. 

Entre las teorías que se han invocado para explicar 

los diferentes procesos que envuelven los distintos tej Ldos, el 

menos aceptable es la teor ia endócr ina pr incipalrnen te porque el 

fenómeno de mal formación está usualmente l.i.mitado z1 ciertas re-

giones dol cuerpo, aunque varios autores consicforan a 1.as glán-

dulas adrenales 1 Hutchitson y Burdeaus ( 11) ) , la hipot.esis -
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de que el ·crecimiento por estimulo anormales originados en la 

glándula pi tui t~r.ia y diencé,falo pu.i..!den aumentar el crecimien­

to corporal.. 

Considerando los. factores nerviosos podr ial1 estar. 

involucrados en la patogénesis de malformaciones vasculares, n.e_ 

sotros podiamQs hablar de un factor neurovegetativo mas que de 

una teoria rnerament:a nerviosa. La primera •:ausa ele malformación 

puede ser una lesi6n espinal en la colunma de Clarke resultando 

u.na pérdida parcial de la T-unción simpática purticularmente de -

las actividades vasoconstrictivas: esto produciría una hiperemia 

por mucho tiempo de la región involucrada y por lo tanto hiperpl5!. 

sia tisular. En favor de esta teor.í.a esta el hecho de que los 

fen6me..1os vasomotores y do sudoración, algunas veces observado -

en~ ma.l formaciones vasculares, son atribuibles a trastornos simP.i! 

ticos; casi siempr<? la di.str i.hución en 1a piel de malformaciones 

vasculares sugi'.!re un pat:r.:ón metamérico, algunas veces completa-

mente trazables, per.o en algunas ocasiones definitivamente rela-

cionados con 1<.t t.opogra fía espinal. 

Esta t<~oria neurovegetativa sostenida por varios a~ 

tares (Trelat y Monod) esta apoyada por el desarrollo postnata.l 

de ne11os seguidos a una Lesión definitiva del sistema simpático, 

por la abundancia de fibras ele miel Lna en el nevu, y por la oE. 

servación experiment<il de la simpatectomía cervical produce hi­

pertrofia de lae orejas de los conejos (Claude Bernarcl y Schiff 

{ 4) ) -
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La teoría embrioge:Jética refiere que hay pro!.)lemas 

vascular c;uando hay trastornos después de· la· fecund•:tción del -­

huevo. En otraf; pal;;1bras un sólo y primitiv::i factor. podríaaco.!! 

tecer para ambos, para la malformación vascular i' para la hiper­

trofia asociada, estas manifestaciones vienen siendo rnás como fas:_ 

tores colaterales que interdependientes. 

Cohnheim f·ue e 1.. primero e~ invocar una al. teración 

del :plasma germinal C•:>rno un factor patogén.ico. El aislamientó -

temprano de una pequeña a'l:'ea angioblástica, o de algunas falla.a 

e:n el sentido de. la corriente sanguíneá del lecho vascular, po- · 

.dr:ía resultar lq. formación de nevus, arigioroa.s y fistülas art:eri,2 

venosas. 



e L A s 1 F I e ~ e l o N 

Cuando vemos que una entidad noso16gica posee varias 

clasificaciones, por tli.ferentes antores, nos indica que ninguna 

de ellas llena completament.e los requisitos nt:cesarios; en lo que 

se ·refiere a las malformaciones vasculares también esto sucede -

(20).; pero la más aceptada y que a continuación mencionamos es -

la propuesta por M..-:i.lan-Puglionisi, tomando en cuenta el aspecto 
- . . . 
ánatomopatólógicó y hemodinániic() (15,16,2). 

I. Displasias venosas: 

a) D.isplasias Flebectiísicas. 
1. E'lebectasia regional 
2. Flebectasia con hipoplasia de vasos próf\ir!. · 

dos. 
3. Flebectasia genuina difusa. 

b) F.leboan9iorn<1s: 
l. Sup(~c ficial. 
:>.. P1:ofunda. 

e) Fleboanqiomatosis 
l. Super ficia1 
2. Prt.Jfü.nda. 

d) .t\sociación de las trc~s anteriores. 

II. Displasias 'arteriales. 

a) Flebectasias genuinas. 
b) .ii.ngiodi.splasia con fístula arter iovenosa. 

l. Fistula arteriovcnosa troncular. 
2. Angiomas arterovenosas. 

1II. .\ng.iod:i.splaBius mi..x:tas. 
a) Displasia hemoli.nf'áU.ca troncular. 
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b) Hemolinfangiorna!l. 
e) Formas complejas no incluidas en las .catego­

rías anteriores. 

De acuerdo a esta clasif:i.c;:;ción, la variedad más -

frecuente corresponde a las angiodisplaei.as arteriales .y veno-

sas asociadas con corto circuito arteri.o venoso, designadas así" 

con este nombre ':{ en las cuales se agrupan una gran variedad de 

sindroines segun diversos autores: Hemangiectusias hipertróficas, 

síndrome de Park.es Weber, F1ebecterasias o Flebectasias genui--

11as. nevas varicosos osteohipertróficos o síndrome de Kippel 'l'r~ 

n:aunay. 

Embriologica.men.te, estos cuadros resultan de una f2, 

lla. en la diferenciación del lago embriológico comun en arterias 

;{_venas. Los estudios de SabJ.n, Woolard y Reinhoff, indican 

que las arterias y venas, s~ di fer ene ian de un plexo capilar CQ 

mÚn y que algunos vasos e~'ilbriom1rios funci()nan corno arterias d~ 

rante alguri estadio d1ü desarrollo y otros como venas, enr..:ontraD_ 

dose múltlplf"s comnn.i.cüciones entre arterias y venas en el co--

mienzo del proceso de di ferl;nciación y la persistencia anormal -

de estas comunicac.iones f0nnan canale~1 anastomóticos directos ó 

indirectos entre arteria y vena (2, 17). (fig. ~1 4!. 2), 

Esta anomalía, es capaz de or:i.9inar. trastornos de la 

circulación sangu.i'.nea y alteraciones diversas, como son la rupt.1:! 

ra espont~nea de un vaso arterial, por el aumento de la presión 

en un sitio determinado dado por una dilatación mayor Ley de Hoy 



16 
le Mar:tiott, a n:í.vel venoso las venas se dilatan, se alargan, se 

vuelven. t11ortuosas, adquiriendo un aspecto varicoso, La presen­

cia de una ó más comun i.caciones cons i9uen que la sangre al sor-­

t~~ar el filtro capilar llegar;. a las v~rnas con mayor presión y -­

por este motivo se dilatan (l,31), a.denii.is de aumentar el gasto -

cardiaco venoso, al disminuir el continente vascular pudiendo 

oriQinar en ocasiones insuficiencia cardiaca congestiva. 

La lesión puede afectar un miembro en su totalidad 

incluyendo el hllf!SO a quedar rncís restringida, .. J?éro por desgra­

cia son frecuentes las afecciones extensas. El flujo sangulneó 

a lo largo de lil arteria principal es excesivo como consecuencia 

de la· escasa resistencia periférica lo que produce dilatación de 

estos vasos. No sabemos si tal hucho ca.usa degeneración quísti­

ca final de la pared in terna tal como se observa en casos de fí;!! 

tulas .arteriovenosas adquiridas de vieja. fecha. Como han seña.la 

do Liudenauer y Col. (13) dicha degeneración es una secuela peE. 

fectí::.men te conocida de las les iones adquiridas. 

Las grandes comunicaciones arteriovenosas producen 

manifestaciones generale~ graves· que requieren tratamiento. 1'. -

medida que progresan estas.' lesiones, surgen indicaciones defini­

das para el tratamiento quirúrgico de las miSmas corno son: 

a) Insuficiencia cardíaca congestiva cáusada por de~ 

viación masiva de~ sangre. 

b) Dolor producido por la intrusión de grandes 1e--



siones sobre nervios importuntes o superiici.c que soportan peso. 

e) Lu•pr 1:ir1.:;tómico de la lesión que ponga en peli-

gro la vida. 

d) Hérnorragia causada por una lesión gri'VF.! que :sr:~ -

extiend~ a .través de la piel y llega ,~ ser vulner<ibJ.c al trauma-
... •; '_- -- .-... 

ti;smo. - •' ' . . 
,e'·.··:. ' 

:L<l:;}nteivenci6n quirúrgica eá dificil y a veces pone 

en peligro Ja vida, p.or lo que la existencia de una lesión de e!!_ 

te tipo y en la que no l lerie las indicaciones ari tes enumeradas, 

no amerita la intervención quirúrgica (29) ~ 

El diagn6stic·o de las grandes anomal ias ar ter ioveno-

sas congénitas suele ser d.if.íc:i.l, dependiendo de su localización 

lo queha originado que en ocasiones se haga el diagnóstico has-

ta edadés inuy avanz;;idas, puede da:.c lugar a los más variados sig·· 

nos y síntomas: como sangrndo como único síntoma cuando se en--

cuentra loc~alizado en tubo digestivo, como en uno de los casos 

que presentamos: cefalea, crisis convulsivas, signos de sangr.e_. 

do a nivel del S.N.C. o hipotrofia .de una extremidad proaucien-

do deformidad l.o que origina sea el signo ºpredominante por el que 

acude el paciente a valoración 111édica. A veces suele bastar pa-

ra ello la asociación de un fuerte ruido con la presencia de gral}_ 

des venas subcutáneas dilatadas. Existe casi siempre la presen-

cia r](~ u.na mnpl.i.a zona esponjosa facilmente p<üpable de espacios 

vascula:ce.s repletos de sangre. Debe el clinico dürnñar con el -

mayor cuidado una posible car.diomegalia consecutivc:, al n::if.lujo -· 
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songuineo .:.~ 1nvesti•Jar los si9110s de inr;u fi.ci.encia cardiaca so-· 

cundaric. a.l problem1:1, L~n pacientes sospechosos de ·anonml'í.as ar-

ter iovenosas congénitas. Es nnJy t'.1til en este tipo de paciente 

la investigación del. si9r:o de Branhaw., est(; es, la apar:ición dé 

bradicai:-aia pQr oclusión lnai1\1ell de la arteria lo que se observa 

tan solo en gra11des lqsiones accimpafiadas de descompensación car. 

diaca. 

al ªdv~rii_m~ento pe. la arteriografía selectl_ 

va.puede soslaya.rs<~ las dificultades inherentes a la limitación 
'' .. -.·. · .. _.' . . _·', 

de la amplitud de la lésión. Es posible identificarla y Clasi.,-

·f·i6~ria pcir <>rteriogr~f.í.a, la cual pern;ite visuaU.zaci6n perfo.::_ 

ta .c1~ las principales• arterias y de l.á mal formación. Procede ,... 

t'e.co~dar <!,'le dada la •escasa resistencia periférica en casos de 

anoma.lías artr~riovenosas .con<;.iéinitas al. aporte 15arigu1neo puede 

te1~er ·un origen bilateral,· .. ás.í. •como las. <ll teracion.es aneürism! 
. . . . 

tic<is coíigénitas¡ por lo tánto todo estudio arteriográfico se 
. -.. . . ''. ' .·. ' 

debe de ef~ctuar Ul1 · ~s~udiO comparativo bi la.ter al. 

' ;cuan&} se obtienen .muestras de sangre del drenaje 

vel1oso•de'.1::1~_~16~puede cornpt~obarú a menudo alta saturación 

de oxlgeno además. se cómpr~eba a veces aume,ntÓ d1ü voltunen de 

. la región afectada. 
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MATERIALYMETODO 

El enfoque se efectuó en pacientes de edad pediátrl:_ 

ca en el período comprendido de 1967 a 1974 y cuyas edades osc_i 

laban entre 2 a 13 afios con un promedio de 7 ai'ioa, obteniendose 

un total de siete pacientes en el Hospital Ct~ntral de Concentr~ 

ci6n Naciont>l de Petróleos .Mexicanos, en la ciudad de México; -

sierido del sexo masc1.üil10 4 y 3 del sexo femenino. 

En estos casüs, además de la valo~ación clínica fos 

:fueroú practicados los siguientes estué!ios: Biometria hemática, 

Química san guinea, Genera 1 de or. ina, Pruebas hemorragíparas, ª2. 

tudios radiológicos: :t'adiogra fia de tórax, cráneo, abdómen med_i 

ción radiológica de miembros segun el caso. E.C.G. estudios a_!} 

giog.ráficos por punción percutanea y en algunas angiograf.í.as s~ 

lectivas, estudios con radio isótopos y en uno de .los casos de­

terminación dt? oxig1mo en ,sangre artei:ial y venosa con detcrm_i 

nación d»i!l gasto cardiaco. 

En i.!J.gunos pacientes se practicaron estudios angi_Q 

gráficos poatoperatorios de control. 

una vez corraborado el diagn6st:i.co se practicó el 

tratamiento qttirúrc¡ico adecuado a cada tipo dt~ patología y en 

nlgunos casos las intervm1ciones quirúrgicas se .llevaron a ca­

bo en dos tiempos. En la mayor ia de los pélC.:ien t:es se realizó 

además estudio anatomopatológic:o y l.a clasificación SE\ hizo <le 
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acuerdo a .la de /lalan Puglionisi tomando en cuenta los resulta-

dos de laboratorio clínico, rad.iológico y estudio fü1atomopatol.§. 

gico. .~ctualmente estos pac_ientes se encuentran bajo controles 

per i6dicos • 



PRE:SENTi\ClON DE f~J.,SOS. 

Pret1sco_lar m(isculino de 3. años de edad· sin antece­

dentes h~~rr~do familürres de ünpr>rtancia; 

P:rodiicto. de Gesta I Para ! parto eutócico en me.dio· 

'hospitalario sin.complicaciones en el neonato·inmediato, desa-' 

r.rollo psicomotor normal, lenguaje normal. 

Padecimi_ento actual.-· A la· edad de tm afio la madre 

·notó la pre:sencia de cianosis labial al Ua,nto yp~rdib::Ló.la --

' , .. 
sensació!l de uri "rui<lou y latido a nivel' dé la cara. lateral de-

recha del cuello y región mastoidea del mi~mo l.ado •.. A la edad 
- . . . . . -

de dos afias en dos ocasiones, presentó pérdida del é~riocini.i.ento, 
- ,. ----- -'·· 

· des~iac ió?i< ' ' 

antecedida. de llanto con ci<l.nos:i.s. 

globos ocula~es ha:cia arriba. ' 

': •·:·:. '<·:::,'.~·· •,':'· 

Eri el mes de enero de 197?> E?~::q~~,'.'~$
1

~~~t8 Rbr 

mera vez en el servido, pediste ,el latido y: el ~hili ·ª nivel 

del cuello del Jada. derecho. 

E.."<ploraci_ón física.- conciente, orientado, en tiempo 

y espacio c(Jn integridad motora, lenguaje articulado, marcha y mQ 

vimientos voluntarios normales. Estudio de fondo de ojo normal, 

e"ámen de p¡p-er:J crane<iles normal. Otoscopia bilab~raJ normal. En 

cara lateral derecha df.! cuello C<n su porción superior se palpó 

trhill, irradiado a porción mastoidea del mismo lado, auscultan-

dose soplo de gri:ln i.ntE:nsi<iu.c1 con predominio en región mastoidea 



y tempora 1 baja, con irradiación a linea media. sobre escama del 

occipi.ta.l en donde en1 de meno:r: inl:ensidad y en ambos globos ·-

oculares, el resto de la c:xplorac.ión física sin datos patológi-

cos aparcmt.es. 

- . . - -

TJn::i. vez re.nlizado .el estudio clínico se integró el 

diagn6sti.co d0 maHórinación congéni.t~a vascular. Un E.E.G. en 

ei: mes de énero de 1970 mostró 1.1~a activ í.dad de base de .4-5 c/s 

bilater.alfoente, s.i.n: integ,rarse actividad o.lfü; presencia de on-· 

das lentas con predominio a regiones posteriores, .las. derivaci.Q 

nes parasa.git:ales laterah~s demostraron la presencia de trenes 

de ondas lentas en r.e9iones fro1itotemporaJ.es con mayor voltaje 

en regiones.paricto..:..occipitale:1 y predominio al hemisferio ele-

r€cho, durante la inspiraci6n sin· modificación importante~ 

!nterr)ret.andosQ el E, E. G. cómo anormal por la pre­

S€Ilcia de la activid<lr.'1 l<::nta ·generalizada con frecuencia de 4 

c/s con predominio en porciones posteriores y hemisferio Clere-: 

cho compatible con malformación vascula1: cerebral. 
' . ' ·.· . ' ' . ._·.,,. 

.· '. . ' 

Una angiografía en ,;:nero dé 1970 a tl'.'avés de art~ . 

. r. ia humer.~l derecha hasta arteria subclavia del mismo lado, -

mostró llenado del tronco basilar yde las arterias cerebrales 

·posterior.es, no encontrandose malformación vascular intracra-· 

neul, pero demostró la existencia de un vaso 1rnormal desde la 

ar ter ü1 subclavia derecha que se anastomoi>aba a la arteria ve.E_ 

tebraJ. a nivel de .1a sexta verti~bra cervical. (E'lC;:. Ne. 3 'f t, ) 
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El estudio radiológico da tórax mos~r6 crecimiento 

del ventriculo iz.quü:rdo 9rado I. 

Laboratorio.- r.,cis exámenes de laborato.rio {BH., -

E:.G.O., QS,) se encontraron dentro de la norrnolidad. Nueva ª11: 

giogra fia a través <le la arteria vertebra 1 derecha en febrero 
. ' 

de 1972 confirman los datos anteriores:. 

' . 

' ' 

Los hallazgos F.mcontra.dos expl.icá'ban la sintornato;.;. 

logía del r)acíente por insuficiencia vascular ce.rebra1 tr.ansi-

toria cuando realizaba esfuerzos importantes; por la edad de la 

paciente (3 aflos) en que se integró el diagnóstico de malforma-

ci6n vascular a nivel de vasos del cuello, se mantiene en obse!:_ 

vación y bajo controLes médicos periódicos, interviniendose qui 

l'.'Úrgicamente hasta el més de febrero de 1972, haciendose en el 

ttansoperatorio nuevo estudio angioc¡rá fico por encontrar dilat~ 

ciOn importante de la vena yugular. interna, debido a la presen-' 

cia de una fístula arteriovenosa comunicando la a:i:teria verte-

bral con la vena yugular interna a nivel de la sexta vertebra -

cervical. Se ligó el vaso anómalo y a la. arh~r ia vertebra]. se 

dejó permeable, disminuyendo unicamente su diámetro mediante li 

gadura parcial. Se realizó sección y ligadura ele la fístula ª:!'.. 

ter iovenosa con 1<:1 desaparición inmediata del soplo y cfol •rrhill, 

siendo la evolución postoperatoria satisfactoria. En su n~visión 

clínica en el mes de Julio de 1972 reveló pE.'.queño soplo y el co_l} 

trol clínico del paciente al año y medio de postoperado en julio 



de 1973 :-nostr 0:1 mH~vamenb:? la presencia de pequeño Trhíll y soplo 

en la mJsn;a reqión, <!st.;-indo pt!ndi~;nt:.e d<= {,.fectuarse nuevo control 

anqiográ fico. 
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cedonte de: Ge:1ta :r::o: Para IlI p;:irto eut.01:::tco é<:tendidr:- por rnódi 

i.~ec)nato inmediato ;1ormal, denar.roU.o 

psi<~omotor ncu:mal; P<"ldeció ·escarl<iti.nd u los di.cz meses dé edad 

y cuadn:is frecuentes ck f<iri.nfJitis. ti~ !:adot~ mctlicariltmte, 

1.a madie .notó la pr0srrncia de evacu.ac:i.ones acornpafiadasde san­

·~re· frescn en escasa cul!tidad; ~n ocasic:ines rectorragü sin r~ 

1 ación a las evacua qiones ·~n formil de· qotas; en forma e~,¡el1tua1 

y pn:isenr.:::La de gran cant:.idad de moco. 

' . . . 

• ". la edad de dos años. ftte transfundido en üna oca-
. . 

sión pol'. pri.~sent.:ar. ai~¡nos cl.iniCos de anemia c9rroborado por. 
·, ,- ' 

el labóratod.o •. Fué clasificado canto pa .. rnsitado~ recibiendo 
. . . 

trr:1tam~;;:mtr.Y médiCo, esped.f.ico p.;1ra· .iuUibas 9on ·10 qué presenta 

rem.isí.ones y e.xacerl;Jaciones ··del cuadro. .l\ la edad ele dos años 

eh el mes de a.gosto ·de 1969, s•~. realizó rect,:osígmoídoscopia ex..:. 

plorandose hasta 10 cm. de sigmoides. Se 1~ncontró como datos 

''inorma.les en canal an~ll ulceraciones pequeñas, blanquecinas, en 

fdrma de punt.i.lleo con abundante moco sanguinolento y san9rado 

faci:J. cfo la nmcosa. El resto de la e>tp.!.O:t'ación fué norma.1.. Se 

rE'1üi.zó ¡::i;tudio de amiba en fresco cfomwitrandosc trofozoi.tos de 

Endamoeba Hyst:ol.ÍU.ca. En ese·rni.smo mes un estudio de c:Ólon 

por (mernu é!emost.ró imágenes compatibles c;on colitis crón.tca. 

Se dió tratam.iento médico a b<we de emetina (1 mg. 



cinco d1as ,fo3pues de la Úl.tinia x:cctosigmoidoscopi.a 

.debido a. ¡_,i por:sistcnci.:'l. del 1.:;r.mgr·a<fo se d.:)cidió efectuarse. lap.§: 

mangicm<:H;i · <i nivel, del cólon rlescendentB, erectuandose hemicoles;. 

tomia iiqu:'t.<m:ta y {.~i':>lon recto. anast.omosü; término terminal. El 
- . . . - . . 

. . - - - . ' - ·: . 

postoperat.m:io i.nmedfat:;ó .. fUe !Jatisf<.1ctOrio .. · -. ·,· -.--- . - . ·,, . -

. . .. . ~ 

-~ - • -_ - '.··-· • ..o :__ 

.... La i~btom<it()l.i;:>g~a' pe~s~titió los eSttidiosde búsq'.).eda 
. : - . . ' ' . 

de aúd.b:a.é:1 ~±e~.Go y dé parasitosís füer.Qn )1egativos. Una nort_Q 

(]rafia éri ~J. met de febrer:o de 19 70 mostró malformaciión arter io­

venosa a ;;.xpensas de a~bas arterias ~ipOga.Stricas. En ese mismo 
: :. . . . . ·. ·,. ·_· .. . 

mes; se decido ie~'ilizar nuevá int~rvención quirúrgica durante la. 
. - . 

cual. se encontró fogurgitadón ;,enosa importante, se .identifica:co:-i 

y se Ligaron am1Jas arterias ilÍa~as lr1tcr11as el postciperatorio fue 

r"21tisfac:torio. Diez di.as después, una arterio9rafia de control -

mostró llenado m:í.nimo de ].as artedas hipoqást:ricas por la preseg 

En l.a élCtl.lalir)ad (197•1) el pací.ente se encuetítx'a ilSÍ.!). 

tornát:ico. 



f\rt~:;nd'l~ t;m;;!I;.; :-,;~ el 1S1t1s d~ l'!!hrr.rt ·.i\'l 1970 t11r.t:orl.:1 'l'lll 

ul tr~~!~p~r•t~rl• ~~ C4~trel, 
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Escolar masculino :Je diez •:iños :ie edad, visto por pri 

mera ocasión e,1 el servicio en el mes de. E:1ero de 1972 sin a:ltec~ 

dentes de importaricia. 

Padecimiento actu~l.- Inició s·.t padecimiento diez días 

anteriores a 1rn ingre:m al presen.tar en fo':rna brusca 11ómi tos fre-­

cuentes, seguidos de déficit motor de los mieinbros. do:ü lado derecho 

con trastornos del J.enguaje y desviación de la comisura bucal hacia 

el 1.ado izq.iierdo. P1:isterior al rnismQ, se instala cuadro de incon­

ciencia aproximadailente durante 48 horas; \ma punción raquidea rev~ 

ló la presencia de liquido cefalorraquídeo hemorrágici:> efectuado a 

ni11el extrahospit~lario. 

·ta exploración física revela un paciente irritable, con 

ll:antci constan:te, desviación de la comisura bucal a la izquierda, -

dislalia y con franco déficit motor de los nie11:bros del lad::i dere--

cho, presencia de riqidez de nuca, reflejos ::iste'Jbmdinos.:Js de mie_!!! 

bros super .i.ores e in for io.res ause;-:¡tes, hemiplejia derech<1, fláccida 

babinsky d1'.!1:,~cho, Kerni.ng y brudzinsky posi.tivo~1. El cstu:lio de -·-

fondo de ojo izquü:rdo: papilas de bordes nítidos con tuortosida.d -

.vascular c.:m p:.cedo:ninio <1 .las vena.s y con tna relac:i.ón A/V 2: 3 con 

aumento de capilares. En ojo derecho se observó gran cantidad de 

vasos neo formados ar ter iovenos.::rn produciendo pérdida de los bordes 

papilar.es. La respuest<:1 a estímulos luminosos fué pobre. 

Por los ant(~cedi::mt1~s y el estudl\J cl.tnic,1 del paciente 

se integró ~11 diagnóstico je il\ngi.ornatosis n~tiniana (.enfermedad 

de Von Hippel Lindau). Los estudios de lab'.)ratorio (Q.S.; B.1:1.,-



E.G.O.) fuero1 norrn<lles un E.C.G. fué normal asi c0mo la Rx de 

tórax. A las· siguíentes 24 horas de su ingt'eS:J hospitalar.io se 

hizo an giogra fí.a carotldea por pw1ción percutanea u nivel de la 

arteria caro"t"dea primitiva del lado izquierdo, revel.a:-ido la 

presencia de · ran malformación arteriovenosa a expensas de art~ 

rias coroidea:; anteriores, los que incluyen plexos coroides iz-

quierdos y gran dilatación de venas de J.inea inedia, seno longi-

tudinal infer .. or, vena basal, vena de Gahmo y sello recto. (.l! 1.g. 

Ne. 9,10,n 12}. 

S~! mantuvo c:on tratamiento sintomático y c•::mservador, 

dado él sitio y el tipo de malformación. La evolución posterior 

fué satisfactoria desa:pareciendo los síntomas paulatiriaitente y 

egresado 15 d;~as posteriores a su ingreso hospitalario. Actua.J:. 

mente {dicieml re de 1974) se desconoce la evolución, por no pr_Q 

s"c~ntarse a su control. 



Fi;;:. n,-,. lC• 

Flc:. N~. 12 

h~~l~!rafia caretict~~ n•str~•d• ~r~a ~alfcrro~~J.en ~r·t~ri~v~n~sa éR 

arterias c~r~id1~5 u•tqri~r~s, 1 saa~ l•ncuituii•Ml, 
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Escolar femenino -::le doce a f\os de 1~.:lad, con antecede!!_ 

tes familiar de abuela materna diabética y a·buelo .materno hiper.,­

tens::i, des-arrollo psiconiotor normal. 

Padecimien'=.b uct~al.- Unica~nente :refirió la madr.e el 

haber notado la presencia de manchas desde el nacimiento de color 

rojo violáceo:¡ en el hcmicrnerpo izquierd•) sin pre.sentar sintomato-

· log.ia alguna, desde hacia un uño notó la aparición de pequeña tu­

morací'm a nivel. de lín~~a media infraunibilical principalmente a -

la deambulación, con desaparición al adoptar la posición de decú­

bito, asi mismo la presencia de ingurgitación venosa a ese m.i.smo 

nivel. En estas condiciones se presenta al servicio e;1 el mes de 

Agosto de 1974 encontrandos~ a la E. F'. con una 1~.c. lOOX' R.C~R. 

sin fenómenos ai::rragados, presenci.i:l de manchas hiperccÓmicas irre­

gulares <.m r,egión pectoral, hasta región lurr.bar. Miembro supe-­

rior derecho sin patologiaaparente, miembro superior izquierdo 

manchas de color: rojizo en brazo y antebrazo, principalmente en su 

cara i.ntei:na, aln1rcando h<ista mano incluyend0 dedos meñique y an~ 

lar pulsos periféric,Js palpables sin alteraciones. En región su·­

prapÚbica con dilataciones venosas al par<!cer dependientes de sa­

fena intern;':l miembro i.n fer ior derücho sin alteraciones, miembro -

inferior izquierdo mayor aumento de volúmen en comparaéión al· co.!2 

tralateral, con mtinchas rojiza~; en todo su trayecto, incluyendo -

hasta el pie, que des,Jpa..recen "' Ja p1:es ion. PuhJos femoral, popll_ 

teo y tibial posteriot palpables, pulso pedi.o l.ige1:umente düuninuj,_ 

do en relación ul derecho. Se hizo osc.i.lometria encontrando en -
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el tercio inferior. de pierna deJ:echa O. 5 y en el lado izquierdo 

O. 75, presencia de var ic.:1s g1:ado II en miembro in fer iot· :lzq·Jie.r. 

do. 

Se llevó a cabo Rx de huesos largos siendo los ·mie~ 

bros superio:r:e& simétricos, los iniemb.ros inferiores mostraron un· 

·acortamiento de 3 cm. del miembro inferior derecho en relación -

al izquierdo; eJ. estudio radiográfico de tóra;,: fué normal. Los 

exámenes de laboratorio (pruebüs hemorragiparas, Q.S., B.H., '--

E.G.O.} dentro de límites normales y sin alteraciones. DOs dias 

después de su ingreso se e fcl-:tuó flebogra fía previa disección de 

·verias mrirginales internás de ambos pies, ohservand·:>se en el mi~ 

bro pélvico derecho circulación dentro d·~ lo normal. En el lado · 

izquierdo, a pes<:ir de compresión en masas musculares na se visu~ 

J.izaron troncos venosos pr.ofund<)S. Se observó dilatación y tuo.r. 

taGidad muy importante de vena safena, a nivel del cayado preseg 

c.i.a de cruu1m.iento hacia ,~J la:Jo contralateral en forma de puen-

. te tran'>pÚhico, mU'.{ di.lat<ldo llegando hasta la emergencia de vena 

ilíaca e:xt•::::r.na del lado derecho, continua:-idose con une:~ ve:ia ilía­

ca dilatada hasta vena cava, la que no fué posible visualizar ad_~ 

cuadamente. No se observó fistulas A/V la impresión diagnóstica 

fué de apJ.ania o hipoplasia clel sistema ilíaco femoral izquierdo 

desde reg·ión de vena popli.tl.:!a. 

Se programó el E!fectuar angiografía de ambos miembros 

inferiores no permitiendo los fal\\iliarcs, egresan dos e la paciente, 

y en la actualidad (diciembre de 1974) se desconoce evolución por 

falta de <rnistencia a su cc>ntrol médico. (Figur~~ Né. l] y V+) 



Fi1 N•. 13 radi~;r~r12 ~~•pK~~Liva de ~ieubroa 
j :of<n:i. t>l-.~:i i:t~» tr.;&d ~ c:z cr,•ciut<$nt;e lill;<ft'JT del 
nl~rzl1:·t? p~·.1Y.1c-c lz.qni-7.~d{;o ~~ l'Ql;.cí~Hl ~1 d·9rf&Ch4'. 

Fi,t'. NtJo, l'+.- H¡¡_d1::.¡~nd'1;,; d.;, t.i.ra:.:, si.11 
raastr~r pat•l~Ela alguaa. 
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Escolar masculit10 de 13 años de ·'?dad con antecede~ 

tes de· Gesta I Para I •:on peso al nacimi.ento :'le 3, 700 9rs. pa.f. 

to distócico por aplicación. ch: fórceps y sin problemas neonat.~. 

les. 

paclecimiento_-2.!2.t;.u•ü .- Desde. <.:il nacimiento la madre 

notó pequeflas manchas hipercrbm.i.cas en antebraz,j derecho. A los 

4 :meses de edad la presenc.ia de hipertermia en el miembro supe.-

rior derecho en comparación con el miembro contr.alateral. En -

los tres últ:Í.n\OS ai'io!:l nota la conflue~cia ::1e las pequeñas man:--

chas formando placas y la e:x.t~msión d.e tas :nismas :iacia el hom-

.bro homolateral y hem.it6ra:x correspondiente, además de aumento 
' ·, . 

de volúmén y mayor longitud del mie:nbro supericir derecho. en :re-

lación al izquierdo. 

En Junio .de 1971 en que es visto por· primera vez en 
. . . . ·.. ·. :. ' 

. ' .• . 

el servicio, .1.a exploración tisica reveló escolar masculino ín-

tegro con peso de 53 600 grs ., temperatura oral de 37"C presen--

ci.a de m<mchas hipercrorni.cas en antebr.azo, hombro, cara anterior 

de he.mi téu:ax derecho y raiz del cuello del. mismo la :'lo. .J;umento 

de temperatura del mie;nbi:o SUJ?er ior derecho con mayor ingurgita-

ción venosa a nivel del pliegue del codo, presencia de trhill su 

praclavicular derecho con soplo sistólico, pulsos periféricos no¿;: 

;·~.len. F.C. de 76 }: ' R.C.R. s.í.n fenómeno!~, 'I'ensión ;-\rt:erial en 

!:iien'.bro super .i.or c11necho 140 /50 miembro superior izquierdo 130/70 

Los exámenes de .laboratorio fueron normales, un E.C.G. 

dentro de Limites nor1mtl.ea. E'n el mes de Jul.i..o de 1971 se efec-
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tuó <lr ter io~¡ra f.i.a ü travó::; de la arteria f(:l'o::::al derecha hasta 

aorta ascendente sin apreciarse malformaciones: 

La Rx de hi:wsos largos mostró un a"largarniento del -

·brazo derecho de 1.3 cm. 1-J;l comp<:1raciónal izquierd·J y de 2 .4cm~ 

del antebrazo derecho en relácíón al ízqúiei:d-:i. Los miembros ,í!!. 

feriores simetricos. (Fig. No. 15) 

En el mes de i\gosto de 1971 se 'efectfaa determinación 

dé gasto cardiaco, en ese ~i.smo mes se practicó .nuevo estudio ª!!. 

giográ fico .a través de art('r ia humera 1 derecha y revelando la pr~ 

sencia de fíet.ulas ar.teriovenosas a nivel de ~<rteri.a y vena sub-. 

clavia dere.cha. (Cuadro 1) (Figuras N"!4. 16;17 ,18 y_ 19) 

En Septiembre. de 1971 se· efectuó intervención quir.úr­

gi.ca 'üncoritránoosé sangre arterial impOrtanfo _al corte _de los te ... 

j{dos. Se seccionó y se ligó la fístula y _la evohlción. postoper~ 

toria fufr satisfactoria. 'A los cinco dias posteriores un estudio 

angiográ fico de c:.:mtrol r_evela la presencia de otra fístula art:e­

r k1Venosa a nivel de la art·eria. humeral derecha a la que se le h~ 

ce sección y liga;durá dá la misma, diez dí.as después de la prime­

ra intervención. 

Qu.ince días después nueva arteriogi·<.-1 fía a través de ·­

arteria subclavia derecha reveló otra fístnla arterÜNenosa a ni_ 

vel de cabeza de húmero y una disminución de las mal formaciones 

vasculares has ta en un 80% en rclac ión ;_1 su ingreso. En e.l mes 

de octubre se efoctuó dete.rrn:í.nación de gasto cilrdiaco de control 
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con una dism.inución importante del mismo. Presentó desaparición 

total del soplo a nivel arterial e ingurgitación venosa. (Cuadro 2) 

Da.da J.a desaparición de la sinb:>matología se mantie-

ne al pacient<.~ bajo oo.htroles periódicos y dos años después (di-· 

cieníbre de·· 19 74) dt\ su primer intervención el paciente se re por ta 

asintomático ·a excepción de discr:et.o au11ento de volúme;¡ de trayes:_ 

tos venosos Y· aumento de volúmen del miembro superior derecho e11 

relación al izquiei·do. 



CUADRO No. l 

G.1',SOMETRIA Y GAS'l'O ChR.Diil.CO CON 'rECNICl'. 

DE STEWRD HAMIL'rON 

P02 SATURACION 

Sangre venosa central 
Arte1~ia branquial derecha 
Veáa braquial izquierda 

Gast·o cO:rdiacO 
Indice cardiaco 

Tie:npo de a.par ición 
'.l'iernp·:.i de Circulación 

.$6; 3 
63.4 
38.o · 

6. 775 · r,ts/min. 
4&45 

4 segundos. 
14 segundos. 

CUADRO No. 2 

89.3% 
92.5% 
76.0 

CON'l'ROL ·DE GASTO Ci\RDI;\CO POSTERIOR A 

L.~S IN'r.EEVENCION.ES QU IRUR.GICAS. 

Gasto cardi<.~co 
IndiCI!! car di.a e o 
'i'iempo fü~ a par icií:m 
Tiempo de circulación 

4. 912 Lts/min. 
:i.. 75 
4.5 segundos. 

13 segundos. 



RX DE HUESOS I.l'.RGDS llB MlEl-ffiROS 

Sl.IPER'.IORF;S. 

Miembro superior derecho 29 .l1 ctn. 

Miemhro superior izquieí:d" · 28.8 cm; 

CON'l'ROL DE füt. DE HUFJSOS LARGOS POS'.l'OPEIV.'.l'ORIOS •. 

Brazo derecho 32 cm. 
Anteb;:azo derech<:> 26. 2 crn. 
r.on<.,¡:í.t.ud total. SU.2 cm. 

Bra~o izquierdo 
Antehi:a2b izq, 

Di forenci.a de 3. 7 cm. a favor ·ae1. .miembro·.' 
i.1uper io:r der'-'!cho .. 

Miert:brot:; in·ferio1~es simétricos. 

F1r;. No. 1'5 

30.7 cm. 
23'."8 ·cm. 
54~5 

RadioKrafi~ de ~lembr~s superior~s, 
l'lostra!ul.r, 11r:. cl·cd.miento ,taj'~r dql 
l«d!ll '1ttr<'l1:he eu c•IDP•l'<1citir. 1<.l izq•.i.lel'­
d0. 



~:itudi<!l lill!;l.(t¡;r:.r.tc<> e(a~<t.r:;J'ld'" l;;. pr·~c:.'?nc.iii d~ i'lstul;;.:1 ;;:·t~rlt11-·· 

V<Hl.11'18:.i!'I "' rt1Y~1 ..11!1:.l ter<.:i~. Sllp~r:i tl>l' tlP.l :¡¡·\·~mbr~ SUp\':rit><l' del''11Ch&. 
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Escolar fem•mino de 13 años de cdnd con .antec.:identes 

familiares de abuela mctterna fe1.1eció por Ca cu, abuela paterna 

con diabetes :ne.llitus, un t1.o paterno con 'l'B pulmonar bajo trat~ 

miento mé::1ico c0nviviendo con la. pací.ente. 

Procede de Gesta I P<:1ra I parto eut::iciCo. con péso al 

nacimiénto de 2,SOO grs. sin Cv!nplicaciones en el neoóato inrnedi~ 

to, desarrollo ps ico;noto:i:· normal. Padeció de cuadros frecuentes 

de amigdalitis parasitosis (o:<iuros) tratado mcdíc.rnente, saram­

pión. Recibió .inmunizaciones DPT (3 dosi.s) Sabin (2 dosis). 

Padecimiento actual.,.. Refirió }~iritomatología desde 

la eda<l de <.>rice años, caracterizado por: cefalea tipo pulsatil ,­

retroocular con una durud.ón de dos a tres horas di·sminuyendo y 

en ocasiones c.:;di.Ci<do a base de analg.ésicos c0munes, presentan­

do periodos de remisión hasta de 15 a 30 días. Fue valQrada en 

varias ocasiones por diversos servicios llegándo a la c.:inclusión 

al Servicio de Psiquiatx·ía, la sintomatologia debido a una sobr~ 

protección materna. 

•rres días anterior~s de ser ingresada, la paciente 

presenta cefalea intensa en region hemifrontal del lado izquie_:;::_ 

do punzante sin relación a esfu.~rzos, sin irradiaciones, aumen­

tába con los e.stímu.1.os luminosos y el ruido, sin desaparecer con 

analg~sicos comunes. Al siguiente día not6 la presencia de dis­

minución de la hendedura palpebral del lado izquierdo acampanan-

dose además de vómitos é!e C<)ntenido gár;tri.co en forma de "pro-
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ycctil". En estas condiciones es ingresada en el mes de iligosto 

de .1972 e'ncontrand.:ise 11 la B. F. pacienU.~ esco1a.r. fe:nenino con -

presencia de ptosis palpebral izqllierda, ·irritable; sin cooperar 

a la exploración, pupilas <inisocóricas por presencia de rnidria-

sis de ojo izquierdo de apr.oximadatr.en!:e 4mm por 2. 5 nun. del la-'-

do derecho. Buena respuesta a estímulos luminosos en O. D. y --, 

. áusente en ojo izquierdo, c~)n f<:ilta de m.ovimiento hacia el polo 

interno, superior e inferior unicamente presenta movimiento ha-

cia el polo externo rest:o de la exploración sin revelar datos -

anormales. Fondo de ojo normal9 

Se ~Jfectuó estudios da laboratorio (pruebas .hemorra-

. .~ . 

giparas, Q,S., B,H., E.G.O.) estando dentro de límites normales, 

!ia valo:i:,-ación ca.rdiovascu.J.ar y e.l B.C.G. sin aportar datos anor-

males. Una vez obtenidos estos .exámenes se llevó a c<1bo angio--

grafí.a cerebral ;;. través de ar·teria C<HÓtida pr irnitiva del lado 

izquierdo por punción percutanc~a con compresión del lado derechQ, 

observandose gran dil.a(:a.ci.ón aneurismáti.ca a nivel de región su-

pra e iní:racl ino:Ldeo de ca:::ót.ida in terna del lado izqt.lierdo, ma.±. 

formación que explica la sintomatoJ.oq.í.a dada por la paciente. 

(Fi,ura~ N0. 20 y 21) 

Por el tipo de mal.formación y el ~;itio de la misma, 

se mantiene a la paciente bajo sedación evitando el mas mínimo 

es fuerzo de la rnis:na. Una semana después se efectuó colocación 

de pinza de illalock-Poppen ¡;: nivel de carótLda interna del .lado 

izq1lierdo para disminuü: e1 r.iesqo sanquíneo y evitar nlptura e;;?. 

pontánea, ::;in p.renentarse C•)mpl.i.cacio~1es postoperatorias. (Figur¡¡¡.s 

Ne. 22 'Y 23). 



La. t"volución posterior de la pacümtc es ac<~ptahle, 

la sint0matologfa neurológica irwolucJ.ona c;radualrnente hasta 11.Q 

gar. a d0s<q.,,:1r.ecer. complotamet1t:c. Un mes postecior: se efectuu --
. - - ., -

nuevq ~stud.tq ¡1z1.Jio9r.á Hci;; •)bse1·v<.rndos<~ o.blllsión total de caróti_ 

da interna del lado i.;:;qüierdo (;en llenado do arterias cerebrales 

. -- , ' -

toinatica y en la <1ctua lidad í-lasta su ú'.Ü:inlo confr,1i· en el mes· dé · 

óctu.br.e de 1974 se encuentra asintornátic<i. 



Aa:;:l111gr¡¡fh '.)¡¡í'llltid~¡¡ tJ.<:sp11~5 le la c.,l<1c1.<clo~ rit' pi¡\?.a do 

B1>1.l>11cl!- PtJrr1"11 rif&cttJ41da d~l L¡¡,rl<11 ··foroc:h¡,.. 



EscoJ..aí: femenino de 14 aí'ios de edad, con antei:::edentes 

familiares de un tío materno C•;:m diabetes. Mell.i.tu~ e innu ficiencia 

venosa crónica de miembros inferiores. 

parto eutócico, sin complicacicmes 

motor normal. 
•->• --- ··-

f~_imientí.> actual.;... 
'. . . . - :-·,_: · .. :._ ;'_ . - . : . ··-. ..-._. ~ - ':~ -. ·:' 
Lo inici(> a. la edaa de nueve -

. -~ - ,- ·'. ·: - .. · . '. . - . - -_. . 

a;los. al notar la pr.esencia de. tumoi-acionés ~eqÜe'ríhs en 'lá cara 
.... · . .· ' 

anterior del muslo izquierdo, de 0.5 a 1.0 cm. de diá1netro, de CQ 

lor vfoláceo, dolorosas a .la prei:.ión y pálpación, blandas, de su-
' . - . . 

perficie lisa, que .:lesapare.::í.an a J.a: presi6n, además dt! grandes -

dilatací.ones venosas del mismo mienlbro pélvico. A lo anterior se 

é!COmpañÓ de dOlQr t:ipo gravitai:ivp};ple .aumer1.taba con. el ejercicio 
,·_ . - ,· ·._- ·.;· ,.,_ :·· .- ' 

y con el. fr.io .• y .disminuía con 'el calor. 

Bn el mes de agosto de 1969 que e.s vista :;ior pr :i.mera 

vez en el servüüo, la exploración fisica se encontró como únicas 

alteraciones en el miembro inferior izquierdo aumento de volúmcn 

en tercio :neclio e inferior del muslo y rodilla, dilataciones ve;1.2 

sas grado II a III en rodilla y muslo en su car.a anterior, sin dJ:. 

lataciones venosas en otros sitios, sin sic,¡nos de insuficie:1cia -

venosa crónica .-) aguda, sin soplos en trayectos m:t.e.ciales, pul--

sos periféricos, discretamente disminuido ,~1 pedio, con moderad:> 

edema de M. l. I. el resto de la c:xplo~aci.Ón :io mm1t:xó nin9u·rn otra 

patología. 



E!1 septiembre de 1969 se efectuó medición radiológi-, 

ca de los miembros infe1:icices, encontrando un acortamiento de 17 

mm. en el izquierdo en relación al contralate;;al. Se hizo en F~ 

brero de 1970 estudio arteriogrl.ifico a través de aorta desce~1de!!_ 

te, lllost;:ando aorta, iliacas y femorales de calibre normal no r~ 

portando ninguna patolo9ia. 

Una flcbogra fía en fo·~rero de 19 7.0 a través de venas. 

safenas no mostró patologicl en el miembro inferior de:i.~etho, en -. 

el izqiÚ.erdo se 0bser11ó la circulaci6n profunda con ins;.ificien-­

c.ta. y ausencia de algunas válvulas en el . traye.cto de la vena fern_Q 

ral, dando· 1uga.r a. la f.ormac i.ón de venas perforan tes inst1ficien-

tes, que ocasiona.ron dilatación muy importante en la circulación 

S't,\per ficial; p.d.ncipalmente en la safena acces<?ria desde el ter-

cio superior de la pierna, hasta el tercio s:iperior del muslo i~ 

quierdo; a. nivel de su cayado. 

En Mayo de 1970 la paciente fué sometida a trat.amie_!! 

to quirúrgico resecando.S(-l lr-1S dilat;:iciones venosas observadas en 

la flebogra fí'l. Se observó rnúl tiple El comunicaci.0:1es de la vena 

safena accesoria con vasos arteriaJ,,s de :f;jido celular y piel -

en todo su trayecto sin qu<:: pudiera identificarse un vaso ar.te--

,rial importante, conectado a la vena, La paciento evolt.tcionó :rn 

tisfactoriarnente en su postoperatorio. 

En su control, un aifo después, la paciente nuevamente 

presenta dilataciones venosas a nivel de la rodilla y tercio in-
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feriar d~I muslo izquierdo. Nuevo estudio RX de huesos largos 

rrostr6 mayor crecimiento del miembro inferior izquierdo siendo de 

1.0 cm. en relación al derecho. Nuevo estudio angiográfico en mes 

de Marzo de 1971 mostró imágenes compatibles con fístulasbA/V -

a nivel de rodilla izquierda. Debido a la hipoplasia de la vena 

saferia un estúdio flebográfico no aport6 mayores datos. Se hizo 

Abri J de 1971 ~ratamiento quirGrgico con resección de los paque­

tes varicosos y ligadurade las comunicantes. La evolución füe­

aceptabte,. manten i éndóse bajo control es per ió.d i cos. 

El dolor a nivel de la rodilla persistió y un año más -

tarde en Mayo de 1972 presentó nueva aparición de paquetes varic9_ 

sos en el mismo si tío. Un estudio radiol6gico de hur%OS largos ~ 

report6 un crecimiento ae 1.6 cm. mayor del lado izquierdo en re­

Jación a! derecho. Nueva an;giografía (~n 1973 1rostró múltiples rE_ 

mlficaciones e innumerables fistulas A/V a expensas de la arteria 

femoral profunda y algunas de la ferrora1 superficial a nivelde -

la rodi 1 la. 

Fue sometida a nueva inte1·venci6n quirú1·glca, practicá!:!, 

dosele sección y ligadura de fístulas A/V de la .:irteria femoral -

superficial y de Ja arteria fernoral profundt1, con sección y liga­

dura de pedorantes, y resección y l i9adura de paquetes varicosos 

a nivel de la rodilla del lado izquierdo. Se hizo estudio anglo­

gráfico transoperatorio de control apreci&ndos.e. una reducción de­

la vascularidad en un 70 a 80%. 

En su último control médico en Julio de 19711 la paciente 

se reporta asintom§tica. 



Se estudiar.o:i SÜ!t:e paciei1tes de a!T'bÓs sexos en eda-

des pediátricas desde lactantes mayores hasta escolares, e,1 un -

periódo c0mprendidc de ocho ai'íos en un Hospital de Concentración 

·Nacional, obteniendose un total de 7 pacientes con manifestacio-

nes clínicas de malformaciones vasculares efectuandose e•1 ellos 

los estudios el inicos y ck gabJ.nete para corroborar el dia3nóst_i 

c6, .Y una vez que. sus c_ondiciones lo permitían o bien según. la -

urgencia a11 cad<i caso su tratamiento q,1frúrgico; trata.n.do de éfe_s 

tuai lo más posible i:esección de la 1i::1si6n, ~vitarid~ hasta d()rtde 

fue posible secuelas y/o invalidez. 

Aünque .:::1 diagnóstico en primera instancia no es fá­

cil de llevarse a cabo por. la pobre sintomatolog.ia que se presen 

ta en edades pediátricas, lo que m: ir;¡:Lna se presente el pac i.en te 

!lasta edades avanzadas o bien hasta que presente sintomatología 

alarmante. 

Trntando de evitar mayores les.iones traumaticas o e.§_ 

téticas se han manter1ic!o bajo control médico periódico a todos -

los pacientes, en case_) de no ameritar tratamiento de urgencia se 

efectúa su trntamiento quirúrqico hasta la edad mayor: posi.bl.e. 

En los controles de los pacientes tratados quirúr9icE:_ 

mente ~e ha visto que las lesi<Jnes por sí solas Sl".! cornportiln como 

"verdaderas neoplasias" por las recidivas que han presentado, lo 
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que h.:i 111ctivat:h.> si; íleve a c;c1bo m~is de una ocasión nuevo trata-

miento qui rl1rsJi<.:o. 

De lo:,; p<.1cientes revisados, cuatró de el los se han hecho 

rnédicos-dependil'!ntt:'S dado Jos reSL1l:tadQS Obtenjdos, permltiendo ·­

se efectúe \.os coiitroles angiogr\'.~ft,ccis cuantas veces sea necesario 

dependh~ndo cad<J c¿¡so é1 particular. En otro.s paCientcs -des9raci~ 

damente se descono.ce su evolución por no prt::\sentarse a sus co.ntro-
- . -

les posibf1únente sea consec.1;tivo a la ignorancia del padecimiento, 

ya_que ~~viste un car~cter ~uy especial. 
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