TuMORES
Y MALFORMACIONES

VASCULARES
Carlag Giuvglianc

Las anomalias de origen vascular son un mofiva de
consulta frecuente en la infancia. El manejo es com-
plejo porque englaba un variado v diferente grupo de
dlieraciones de causa desconocida, que tienen en
comdn un origen &n el sistema vascular La dificultad
hablivalmente radica en el diagnosico adecuado, las
diversas clasificaciones propuestas v los miliples tra-
tamientos descriis,

La nomenclatura anligua para clasilicarlas {1), wli-
lizaba las caracteristicas y aspecto exlerno compara-
bles can una serie de elemeantos disimiles tales camo;
"frasa’, "cereza”, "Iutilla”, *vino de oporin”, "placa de
salmon®, etc. 13 que inducla a una confusitn termi-
nolégica.

.4 clasificacion mas ulilizada es la deserila en 1082
por Mulliken v Glowacki (2) basada en las caractenis-
ticgs histopatoldpicas, la clinica, la histaria natural y
la cinélica celular de las lesionas (Tabla 40-1). Las
anamalias vasculares cuidneas se clasilican en he-
mangiomas y maliormaciones vasculares,

Los hemangiomas son lesianes neoplisicas benig-
nas, caraclerizadas por hiperplasia de las células en-
doteliales, en cambio las malfarmaciones vasculares
san errores de la morfogénesis vascular o displasias
CON vasos sanguinens con recambio endotelial nor
mial. Esto implica un prondstico y evolucidn distintos
para cada lipo de anomalia. No siempre es facil dife-
renciar entre estas dos lesiones y en ocasiones es la
evalucion la que ayuda a definir el diagndstico.

A partir de 1996 la Sociedad Internacignal de
Esludio de Anocrmelidzdes Vasculares (SIEAY) poslula
una nueva clasificacion (3) (Tabla 40-2). & pesar de
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Tabla 40-1, Clasificaién de Muliker

' 'Hé;;a;n_gfumas A _\.:’IH_!‘M

Superficial
Mixio

" Mallarmationes vasaulares

Capilar

Linfatica

Venosa

Anerial

IMiztos ¥ complejos

Granvloma pidgena | £
Hemangiendatelioma kaposifa %1
Tufted angloma a enpenachn
Hemangiopericitoma * : :

Linfdtica
Venosa
Capilar {revus Tamaiews)
Arterial
Combinada :

* Rigo potencial de maligrizacin

ser lesiones peneralmente banignas, exisle el riesgo
de malignizacidn con algunos lipos de umores vascu-
lares de ubicacion cutanea.



Tumores vasculares

Hemangiomas

Los hemangiomas san los iumores vasculares mas
frecuantes de 1a infancia. La eticlogia es desconoci-
da aungue hay varias teorias, destacdndose la que
plantea un desbalance entre factores angiopénicos v
antizngiogénicos o un posible ral de los mastocitos v
figroblastos que exprasarian factores de crecimienio.
Seven habilualmente en personas de raza blanca, con
una relacion masculino-femenino de 1:3. En el 30%
te los casos, el hemangioma se svidencia durants los
2 primergs mesas de vida. Es infrecuente que sean
notaios en el perodo de recldn nacido inmecdiato,

EI 80% de lps casos se presenta como lesion (nica.
El sitio mas frecusnte &5 cabeza v cusllo (4] en al
B0% de los casos, seguido par fronca en el 255% v
extremidades en el 15%.

La evolucian da estas lesiones tiens tres fases:

Proliferativa o periodo de crecimfento. Es de cre-
cimiento répido can una duracidn de 6 a B meases,

Se maniliesia en lzs primeras semanas de wida
como una maculg ertemaiosa o hipocroma con te-
langectasias que experimentan un crecimiento répido
durante los primeros 6 2 8 mesas hasta lormar ung
placa de aspecio alrambussado o un gumenio de vo-
lumen violaceo blando de limites difusas con grados
variahles de compromiso superiicial,

Perfodo de establiizacidn. Es una fase eslacions-
fia de inaclividad, de tiampo variable,

Perfdo de involueidn. Se inicia a pafir del primer
0 sequndo ano v hasla los 10 afins. Generalmentz se
completa en el 50% alos S afos, enel 70% a los 7
afios v hasta el 30% a los 9 afios (6). Los signos carac-
teristicos de involucidn son pérdida dal brillo, tonalidad
grisdcea, ablandamiento y disminucidn del tamano, que-
tando en forma residual telangectasias, piel redundants,
lipoma, cicalices y alrofia. La velocidad de involucion
ez variahle en cada caso, existiendo zonas més dificiles,
tales como, los labios, la pardlida v la punia nagal,

{lnicamenie hay tres fipos de hemangiomas, su-
perficiales (el 50% al 60%), mixlos (el 23% al 35%) v
profundas (el 2% al 15%) (Figura 40-1).
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Figura 40-1. Hamangioma suparficial do parpado.

Para el diagnéstico habitualmenta basta con los an-
tecedentes clinicos y el examen lisicg.

Hay malformaciones asociadas a hemangiomas gn
el 7% de los casos. Hay que sospechar maliorma-
ciones espinales, anorreclales y genilourinarias en
hemangiomas ubicadas en la linga madia de fa re-
gién lumbosacra. En grandas hamangiomas da cusro
cabelludo, faciales o tordeicos lambién se deben estu-
diar posibles mallormacianes asociadas del encéfalp,
oculares o de Ios grandes vasos.

El dizgndstico diferencial de los hemangiomas debe
hacerse con ofros tumares vasculares, maliorma-
ciones vasculares, fibrosarcoma, rabdamiosarcoma,
miofibromatosis, glioma zona nasal y encefalocele en
cabeza v cusllo,

E) estudio con imapenes feco-Donpler, escaner y/o
resanancia nuctear magnética) s necesaria para des-
cartar malfarmaciones aseciadas, como hamangiomas
cergbrales y viscerales espacialmente en pacienizs
con hemangiomas muliiples. También para determinar
la extensidn de la lesion en los casas on que deba
planificarse el tralamienta quirdraico (5), Y, por dlimo
los examenas imagenaldgicos ayudan a clarificar el
diagndstico diferencial (en ocasiones olras confunden
porque son operador dependigntes).

El tratamiento de regla de los hemangiomas 5 mé-
dico y va desde la simple observacion clinica, para
lesiones pequehas no visibles al uso de coricoides
locales o sistémicos, interferdn y crioterapia. La apli-
cacion de laser es recomendada por algunas aulores
para lasionas superficiales (7,8) .
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El uso de corlicoides sislémicas aparece como €l
iratamiento médico de eleccidn en la Meratura (7-9).
La indicacion de corticaides seqln la mayorla de los
aulores o constituyen, las lesiones con crecimiento
exagerado especiaimente en silios expuestos, locali-
zacion perlorificial, hemangiomas alrapadores de pla-
quetas, que produzcan insuficiencia cardiaca y obs-
truccidn de via adrea. En nuestro cenlro, el Iratamienio
es realizado por dermatdlogos y se ullliza corticoides
sistémicos por via oral, de preferencia betametasona;
en pulsos 0 lerapia prolongada en dias allernos se-
gin cada caso. El uso de corlicoides inralesionales
se plantea cuando 12 respuesta sistémica es pasitiva
y ulilizamos la tiamcinolona 1 a 3 mofkg/dosis par
3 meses (10),

El uso de interferdn alfa, si bien frecuentemente In-
duce una buena respuesia clinica (7,8), debe utilizarse
caon precaucidn v algunos autores consideran que sus
miliples efectos adverses, especiaimente neuroldgi-
cos, no juslifican su uso habitual,

El 10% al 20% de los hemangiomas no respanden
al lratamienlo médico o presenian complicaciones
(10). La involucion completa de estas leslones no im-
plica necesariamente un resufado estético aceplable
va que hasla el 40% al 50% da los pacientes presenta-
rén leslones residuales, como lelangeclasias, cicalices,
tejido fibroadiposo o piel atrdfica y redundante (11).

Tratamiento quirdrgico. Mulliken agrupa las in-
dicaciones para fratamiento quirdrgico en ires grupos
seqon la edad {12). La reseccion quirlrplca precoz en
lase profiferativa cuando ka lesion es obstructiva perio-
rificial {periccular, suboldtica), uiceracién v hemorragia

Figura 40-2, Hemangioma mixtp i 200 tosdcia qud poosantn wiopackin y nocross ma-
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secundaria, vlceracion cronica v cicaliz antiesiélica
predacible. La reseccion en la edad preescolar en
fasa involutiva cuando la lesion presenta cicatrizacion
postulceraliva, secuela fibroadiposa volumingsa o plel
sobreexpandida. Si es facfible, dejar la cicatriz quinir-
olea oculla en fas lineas de tensibn o en el Iimite entre
unidades estélicas y la reconsiruccion por elapas. Por
Uliimo, &l tratamignto quirdrgico en etapa escolar cuan-
do existe piel daifiada, contorno iregular par residug
fibroadiposo o distorsion o destruccidn anatomica.

Mane|o quirdrgico recomendado por el autor.
En la experiencia del aulor para el enfrentamiento qui-
rirgico de los hemangiomas consideramas tres as-
pectos: momento de la cirugia, indicacion de la cirugla
¥ tipo de cirugia.

En cuanto al momenta de la Intervencidn, con-
sideramas dos instancias, 1a indicacian elactiva y 1a
cirugia de urgencla 1a cual es excepcicnal, En la Tabla
40-3, se definen las indicaclones gue consideramos
de urgencla en hemangiomas.

L]

$va . A-Frecperaleeis. B.-Postoparatono ¢ drugla de urgencia: resecdin total, desbrida-

miEnto @ oo dermaepicmicn.
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Indicacion

Fracaso
¢ tratamiento médico
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La ulceracidn eg la complicacidn més comdn de
Ins hemangiomas observandose en el 15% al 13% de
Ios casos y puede constituirse en una urgancia (Figura
40-2). El fendmeno o sindromea de Kasabach-Merit
s produce en lumpres vasculares de crecimiento
rapido, que alrzpan plaquetas denfro del tumor, can
trombocitopenia de menos de 10.000 plaguetas por
milimelro cibico, consumo de faclores de coagula-
cion, anemia y esquisocitosis secundaria, Puede tener
monalidad hasla en el 40% de los casos (17).

La cirugia electiva es lo habilual y la indicacion mas
frecuente para nosolros es el fracaso del iratzmiento
médico (el 54,1%). Esto difigre de lo publicado en la
lileratura, donde se planlea la ublcacion especial, la
complicacion y la involucidn incompleta como indi-
caciongs principalas para el tratamiento quirdrgico de
los hemanglomas. En nuestra sede de hemangiomas
de cabeza y cuello estas indicaciones ocupan un lugar
secundanio (Tabla 40-4),
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Tabla 40-5. Téenica quirfugica mng}ﬂ sad
utllizada en hemangiomas de cabeza
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En relacién a Ia lécnica quirdroica (Tabla 40-5},
en la gran mayoria de nuestros pacisntes fue posiile
resolver complelamente el problema con una inter-
vencion quirrgica simple,

En cabeza y cuello, los hemangiomas, en la mayoria
de los casos, se pueden resolver con reseccion simple
y cierre primario (Figura 40-3). Cuando la lesidn es de
gran tamano se planifica una cinugia reconstruciiva en
base al concepto de unidades estéiicas facizles (13).
En la mejila, en lesiones con piel compromelida y ubi-
cadas en el drea preauricular realizamos colgajos de
avance lipo Aifting o hacia 12 zona nasogeniana cuando
el compromiso es mas medial. Bl uso de expansares
estd indicado cuando la lesidn es muy extensa v hay
compromiso importanle da la piel, como acurdd en
tres casos de nuestra serie (14) {Figura 40-4).

Figura 40-3. A, Hemangioma rrixlo do mefila, B. Tratambianto quinkgica: resectidn lolaly cierra primaria,
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Figura 404, A, Hemangioma giganle de mefilz dzrechz, B Asquiid & wso de expansar cutinen,
C. Ginegia: rezeccién complala y colgaio da mejla pard s reecnsinssit,

Figura 40-5, A. Sscesle de hemangioma profundo nasal, B, Cirugia: exlimacdn complela madisnte

rincpfastlz ghiara, einjerto de cartlaga awicuiar en punia nass.

Una ubicacion que requiere especial consideracidn
&5 1a nariz. Si la plel no presenta dano importante y
se lrata de un hemangioma profundo, planteamos la
resecoidn primaria de 13 lesion a traves de un abordaje
&0 Ing limites de las subunidades nasales o mediante
una rinoplastia abierta (Fioura 40-5) Por ofro lado, &
la lesidn es de oran tamafo de lipe mixlo v &l com-

524

promiso culdneo s muy exlenso con gran defarmi-
dad de la nariz, realizamos la reseccion complata con
reconstruccidn mediante el colgajo frontal nasal (15)
(Figura 40-6},

En hemanglomas de labio, la ubicacidn més fre-
cuenle en nuestra serie de cabeza y cuello oplamos



Figura 40-6. A, Hemangioma mixdo da punia nzszl B, Cinig'a: exdipacin conplstay
reconstrucekin nassl con eclgaio frontal & inferto de canlaga aurcwar en la punta,

Figura 40-7. A, Hemangioma mixdo oo b inferice. B, Chuga: msecsitn 1012 ¥ reparacian con
Colga on cWstioo Co ovanca biteral del bermoeldn,

generalmenie por la reseccion con cigrre primario, po-
niendo cuidado én que las incisiones queden ocultas
en los limites enlre mucosa seca v himeda del ber-
melldn. Es frecuenie también la utilizacion de colgajos
locales de avance labial (Figura 40-7).

La lipoaspiracidn es un procedimiento ampliamenle
uiiizado en cirugia estélica para el remodelamiento
del contorna corparal, En la aclualidad es un procedi-
mianto sequro que logra buanos resultados y un allo
orado de satisfaccldn por parte de Ios pacientes. Sus
aplicaciones a 1a cirugia reconstructiva son miltiples
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Figura 40-8, A Masa Reoadipoza rsidual @ un hamangioma profunda de regila, B,
Cirugia: liposspracidn con incisionas minimas y canfas de 3 mm de d dmeto,

siendo utlizada entre olros, coma un procedimiento
para las lipodisirofizs secundarias a secuelas de ano-
malias vasculares. Los hemangiomas profundas que
evalucionan hacia una masa fibroadipoga son buenaos
candidatos para este procedimisnto, coma ocurld en
daos casos de nuestra seria (Figura 40-8).

Hemangioendotelioma kaposiforme

Es una lesidn que se presenta como un gran lumar,
ubicado prelerentemente en el retropeditongo, aunque
lambign se puede enconlrar enla plel, con compromi-
50 del celular subcutdneo v de estructuras dseas (16).
Son de rapido crecimiento v por un perodo mayor
que los hemangiomas, el que puede ir de dos a cinco
afios. Hisloldglcamente combina aspectos de heman-
gioma y sarcoma de Kaposi (Figura 40-9).

Tufted angioma

£l Tufted hemangioma o hemangioma en penachp,
$e presenta como placas angiomatosas firmes y pro-
fundas, ubicadas preferentemania en el cuello, regidn

torécica superior, espalda y hombros. Su crecimignta
es lento, sin tendencia a la regresion. La histologia
muzstra agregados celulares endoleliales arremaling-
dos (16) .

Hemangiopericitoma infantil

El hemangiopericitoma se divide en Iz forma del
adulio v la dal nifg, 105 que presentan histelogia si-
milar pero distinta histopénesis y presentacion clinica
(15,16). El hemangiopericitoma infantil se presanla
habitualmente como un nddulo dérmico o subculanea,
en cambin en el adulto el lumor $2 ubica en zonas
profundas, habitualmente locahizacidn retroperitaneal.
La histolonia en el nifo muestra necrosis, calcilicacio-
nas e indlce de2 mitosis elevadas, pero, a diferencia del
adulto, con un palron histolégico benigng. El diagnasti-
co diferencial del hemangiopericitoma infantl es pringi-
palmente con la micfibromatosis, pues ambas pueden
ser [asiones congénilas o aparecer dentro del primer
aio de vida y que lienen una distribucion anatdmica
simiar, que en orden de mayor 2 menor frecuencia se
presenta en c¢abeza y cuellp, exlremidades y ronco.



Figura 40-9. Tumer vascular da zona pedngal y masie izquizrdo
cperado con reseccions patizl, con compremizd dseo asocizdo de
hugsa lizco dagnasticade histalycamenta coma hemangioendole-
lomo kapeshoma,

El tratamiento es exclusivamante quindrgico, donde 1o
fundamenial es la extirpacion complata con margenes
de tefido sanos claros. Ya que puede presentar un es-
pectro de praliferacion miolibroblistica de células in-
maduras, v 5 la extirpacion guirdrgica no fue completa,
habria recidiva s compora como tumor local,

Malformaciones vasculares

Las malformaciones vasculares, se observan desde
&l nacimiento y su localizacion es inespecifica. Exislen
diferenles fipos de acuerdo a las estrucluras vascu-
lares afectadas. La relacidn masculing/femening &5
1:1,5. Bl crecimlento de estas lesiones es propocional
al del nifio y a diferencia de los hemangiomas no pre-
senlan fases proliferativas o involutivas (171). EI dizg-
nostico también es clinico pero, a diferencia de los he-
mangiomas, es fundamental el esludio con imAgenes
con eco Doppler, resonancia magnética y angioTAC.
El estudio can imagenes sirve para delinir la extension
de Ia anomalia, si corresponde a una mallormaciin de
alko o bajo flujo {18,19), v, especialmente en lesiones
de gran tamafo en cabeza v cuallo o las ubicadas en
|a linea media, es (il para descariar la asociacién con
malformacionas vasculares endocranaanas.

TLmoes ¥ MENMECINES S e

Aespecto al inicio del ratamienlo, no hay cronogra-
mas definidos, s& evalia caso a ceso. A diferencia de
los hemangiomas, en las malformaciones vasculares
es posible el inicie temprano del tralamlento, dado
que no hay que esperar elapas involulivas y funda-
mentalmente éste varfa de acuerdo al fipo de malfor-
macidn vascular en parficular. En [Ermings generales,
en cuznto 2l tratamiento los distintos aulores plantean
la esclerolerapia en las lesiones linfilicas y venosas,
la embolizacion en las lesiones ererales o arteria-
venosas, la terapia con kser en las lesiones capilares
v la cingia como ferapia dnica o asociada a olras
modalidzdes terapéuticas (18,20).

Malformacidn vascular linfatica

Son hamzrtomas formados por canales lapizadas
con endolelio infdlico plano. Pueds presentarse cli-
nicamente en €l recién nacido y hasiz los 2 afos
de edad. Se manifiestan como masas lacalizadas o
circunscritas y como infiltracion difusa da lejidos con
hiparralia o linfedema si el compromiso s de exlre-
midades.

Sa clasifican en microquisticas y en macroquisticas.

wallormaciones vasculares linfdticas microquisticas
(superficiales), Se caracterizan por milliples vesiculas
de conienido clarg que puadan agruparse fermando
placas en ocasiones de aspecio verrucoso. Sc loca-
lizan lrecuenlementz en plieques axilares, hombros,
cuello y lengua.

Malfmma[:iunés vasculares linfaticas macroquisti-
cas. Son lesiones mas profundas en que hay colec-
cianes de quistes linfalicos grandes inlerconeclados.

Las complicacionss frecuentemante observadas son
la infeccidn y la hemorrzgia infralesional,

El lralamiento de eleccion de estas lzsiones es qui-
rirgico, especialmente si son de pequefio lamaiio y
blen localizadas. Los grandes Enfangiomas requieren
habitualmente de varios lismpos quinirgicos v 12 ex-
lirpacidn por lo general es parcial, existiendo una alla
tasa de recidiva, En las lesiones macroguisiicas, se
plantea también la esclerotarapia, destacandose én fa
literatura el uso de la bleomicing, (21) y del OK-432
con con un alto indice de excalentes resullados (22-
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Figura 40-10, A, Lrvangioma quislicg grands qua compromsde mefls, pipacos, nars ¥
Eabia suparicr on hemicara derecha, B, Elmanego médico se rezizd con mdtpes inyecclonss
da bleombzing peocgsratedas y 6l quiningion ha cansistida en mssccionss partialss por ata-

Fras BN cNoo Wmass quIrmicos cistintos.

24). En nuestra experiencia, ¢l uso da bleomicina (0,3
mg/kg) ha sido el tralamiento mas frecuentemente
usedo v en 13 mayora de 105 casos logramos reduc-
cion parcial del iamano de la masa, asociandd la ciru-
gia coma complemenio terapéutico (Figura 40-10}.

Malformacidn vascular venosa

Se ubican preferentemenle en cabeza y cusllo
(el 40%), sequido por extremidades (¢ 35%], sien-
do el tronco el sitio manes afectado del arganismo,
Clinicamente e presentan habilualmente coma va-
ricas culaneas aisladas o ectasias localizadas en un
area determinada pudicndo lambién aleclar varios
drganas en forma de exlensas lesiones mullifocalas.
Consisten en masas blandas, faciimente compresibles,
con la piel subyacente generalmenle de coloracin
azulada, que pueden dilatarse con la manigbra de
Valsalva. La lesion puede ser dolorosa si ocurre fle-
botrombosis..

El diagrdslico dilerencial es con hemangioma y
mallormacion vascular arleriovencsa. Los exdmenss

de eleccion para confirmar el diagndstico son la eco-
grafia Doppler y 1a resonancia nuclear magnélica,

En las malformaciones venosas 13 escleolerapia ha
sidoutilizada como tralamiento de eleccidn, yasea coma
tralamianta Unico, o asociada a la reseccion quinirgica
posierior. Debe ser redlizada en un ambiente vigilado,
debido & la slta y varizda incidencia de complicacio-
nes, gue van desde las quemaduras quimicas locales,
pasando por 4 necrosis de piel, dlceras, romboflebilis,
cequera, shock analilictico v paro cardiomespiratornio,
llegando al delor v la neuropalia crdnica (26).

Mueslia experencia en el mangjo de estas lesiones
cansiste en, fralamiento médica sintomalico, escle-
roterapia con alcohol absoluto v tratamiento quirdr
gico. En caso de presantar Nebotrombosis localizadas,
empleamos en forma paliativa el acido acetilsaliclico
mizniras dure el episodio y exista sensibiidad. El tra-
tamiento quirirgico lo indicamos en lesiones defor-
manles, especiaimente faciales y cuando es factible
intervenir, Habituglmenle 13 infervencion congisle én
resecciones parciales de la masa vascular y la Girugia
reparadora correspondiente (Figura 40-11),
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Flgura 40-11. A. da¥mmaciin vascuiar vendsd qué comproemiela ko,
coizuray vostbolo inferkr a darecha, B. Crugla: meseccitn pamial 2 a
lesifin con reperasida labial inmediata con cclaEo elisico da bermelin

yvestouioplastia,

Figura 40-12. A Mafommacién vassular capliar da lablo supen

o, qua prestnts et i

Lar el bormiy'én, B, Nilese ¢ aspacto postopsmlant deputs de extipsr a0 lama sublotsl
o tumer laliad pdro 199y simdlda del bormoddn, La Sirugia o5 41 pasd provid o oalamionto
pacterior con e del nsves Sammons de la 200 central dal Dipm.

Malformacién vascular capllar

La malformacion capilar vascular 0 nevus fammeus
estd presente desde nacimiento y persiste por toda la
vida. Es bien delmilado, el tamano puede variar desde
pocos milimetros al compromiso de lodo un hemicuer-
po. Se manifiesta iniciglmente como una macula asi-
melrica de calor rosada palida, pudiendo variar con el
tiempo hasta el color pirpura. Con el liempo, 1a super-
ficie puede ser algo abollonada, engrosada e iregular
¥ en ocasiones asociarse a hiperlrofia tisuar. Se ubica
principaimente en cabeza y cuello pudiendo afectar
también las mucosas. El 85% corresponde a lesiones
unilaterales. Hisloldgicamente corespande a malfor-
macion de los capilares madures de 1a dermig papilar
y seticular, los que se presentan ectésicos, sin prolife-
racion endotefial. E) diagndstico dilerenclal es con la
mancha salmdn y los hemangiomas superficiales.

Aunque no s una malformacidn, la mancha sal-
man esld presente al nacer en el 30% al 60% de los
RN, se manifizsta como una mancha rosada pélida a
rojo inlenso y siméldca. Se observa principalmente en
cabeza y cuello. Histolbgicamante estd formado por
numerQsos capilares dilatados en lz dermis superiicial.
El 95% de los casos desaparece en el primer A0 de
vida. En el adullo se evidencia con el esfuerzo fisico,

El tralamiento de eleccion ce ka malformacicn vascu-
lar capilar es ol Isser pu'sado, produciendo (rombosis
fibrosis de los vasos capliares anoimales. El uso ded Bser
presenta dificultades, por una pana, su capacidad de pe-
netrar en profundidad las lesiones es limitada y por olra,
habifualmente se deben realizar varias sesiones para
obtener una respuesta clinica salislactoria (27). El tra-
tamiento quirdrgico se plantea cuanda la malformacitn
capilar se asocia a hiperirofia Fsular (Figura 40-12).
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Figura 40-13, A, Pacients can dagndstico de shdrome de Shage-Weber con gioucoma da o
iznuisrdo, Mipartrofia lsuler facial en 2ona de dorso y punta nasal y compromise Lkl superon.
B. Aspocio postralamienty despuss da mifipls sesicnas de Wser y manojo quiningios con resec-
cién quinbigicn do lo masa vascu'ar g nivel Bbial y dol de0a nasal mediaste rincpastia ablerta.

Las malformaciones vasculares capilares pueden ma-
nilestarse también como parie de enfermedzdes mulii-
sisiémicas 0 sindromes, como es lo caracleristico en los
sindromes de Sturge-Weber y Kiippel Trenaunay.

El Sturge-Weber o angiomalosis trigeminal, consiste
en un nevus fammeys facial asociado a compromiso
meningeo y cerebral que puede evolucionar con con-
vulsiones o paresias. Puede haber campromiso ocular
variado, destacdndose el glaucoma an €l 10% al 45%
de los casoes, Y puede asociarse a hipo o hiperro-
fia de 1gjidos blandos y Gseos en el drea medinfacial,
Requiere manejo mullidisciplinario (Figura 40-13).

El sindrome de Klippel Trenaunay es considerado
actualmente como una lesion combinada y sera lrala-
da como 13l mas adelante.

Malformacién vascular arteriovenosa

La malformacion vascular arieriovenosa o ¢on pre-
dominio arterial g5 de alto flujo. Pueden experimentar
un ¢recimiento rapido en la pubertad y durante el em-
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barazo por accidn hormonal y también después de
iraumas directos. Clinicamente tienen piel subyacente
normal en las primeras elapas, posteriormente apa-
rece rubor macular, aumento de la temperatura local
y electo de masa infilirada. Debido a la dilalacion del
territanio venoso secundario, aparecen soplos y frémi-
10s, hipertrofia esquelética y de tejidos blandos. Con el
crecimiento y Ia distension aparece dolor, puede haber
vlceracin y hemorragia. Puede complicarse con des-
truccion dsea, deformidad corporal e insuficlencia car
diaca. El diagnostico diferzncial en la primera elapa es
con hamangioma y mevus flammeus. El tratamiento en
la mayorfa de los ¢asos no es curalivo, es considerado
habitualmente sélo de cardcler palialivo, dado que la
posibilidad de recidiva es muy alta. La embalizacidn
de la lesion estd indicada exclusivamente en los casos
en que se demuestra circulacion alerente bien defi-
nida en relacidn a la masa vascular. La embolizacion
no es una allemativa terapéutica en si misma, debe
ser considerada como un complemento de la cirugia,
con el objelivo de disminuir y controlar 1a hemorragia
intraoperatoria. La embolizacion aislada como (nico
iratamiento no deberia plantearse. La embalizacion se
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Figura 40-14. A Mafommasdn vastuler arlsrigvensa fonto-crbitaria fpguiceda. B, A la 2ouienda sresogralia de famasa

wsouie muestiz mames deenlss dervadas do lzs arlers aidimica, wompoal supssicizl, meningea media y menngos
pooesond, A démcha imagen poslemiaalzactn oon micreparin'as, donds se cbsena dismirugign del lamato v dala o
eulisibn gl nigy asou principal, O Oinpgiarsbondio comna! &5 Moras postembalzacinn donda 50 euidenda demnusidn
e Ly mEsa varcuEn D Pkl quirdrgina corrsapondenie o 0o ool tumde sasouls eilipado.

gfectiia an un escenario angiogralico vigilade, ssqui-
do por f2 cirugia de 1 lesidn dentro de las siquienios
48 horas, dado gue 58 ha wisto lz revasculanzacion
rapita dz algunas lesiones ueno de ser embohiadas,
Actuglmanle, en cenfros medernos de radialogia inler
vENSianista & ha comenzado a realizar un prolocoln
de manajo de esle lipo de malformacionas vasculares,
gl que incluye embolizacion de los vasos alerenas
oon el uso complementario y simulldnea de inyes-
cienas esclerpzanles directas por puncion an el nido
ge la malfarmacion. Esto plantea un nuevo 2sCenanio
pard asias Bcnicas, va oo en un escensrio de lerapia
sllo palialiva o coadyuvants d2 la cirugia sico como
una alternaliva cwatied (19,28} (Figura 40-14),

Malfarmacion vascular combinada

Comesponde & lesignes qué combinan distinlas
malformzciones vasculares, alleraciones esquelslicas,
de partzs blandas v sistémicas. £l slhdreme de Klippel
Trenaunay es una alteracion geanealmenta unilate-
ral, que alecta las extremidadas inferiores (ol 95%)
y combing malformaciones vasculares de bajo fujo,
capiiares, venosas v linfalicas, asocizdos can hiper
lrofia dsea v di 1gjidos blandos Puede verse fambién
en extremidades superioms v en el Honco con manas
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{racuencia. Habitualmenle incluye un newws farmmaus
prezeniz desde ¢l nacimienlo. Puadse presenlar vesi-
culzs Infaticas, claras o hemonagicas en la superlicie
o angiogueratomas con un gran defeclo cosmético,
La niperlrofia y dismetria de 12 edremidad se evidan-
cla en la adelescencia. El sindrome de Parkes Waber
o5 ura varante que $2 asociz a fisiula arlerovennsa,
B5 deci, companente de zllo fujo. B tralamiznto del
Klippe! Trenaunay &s inlerdisciplinario g incluye mana-
io artopédicn ¥ quirtrgico que se indica de acuerdo
a cada caso, Se practice hatiualmente, renamianta
opifisiario, reduccidn de parles blandas, v exéresis da
rayns del pie paiz lograr simelia de las exiremida-
fes v 1os pics. En opinidn del autor, |3 ampulacion es
un Glimno recurso, ¥ no la consideramos en nuasiro
pratocolo hatuwal. Los sislemas compresivos en fa
préchica san medidas empiicas mancionadas fro-
cuentemante por los distintos aulores. Fara nosobros,
la compresion es usada para ewitar el edsma, reha-
bilitar Ias cicatrices v mojorar la calidad de las parfes
Olandas possirugia (Foura A0-15),

Sintesis del manejo quirdrgico recomendado
por el autar. €l taizmignto quirtigico, sn s mallor
maciones vascularss, se planlea comag tergpia unica a
asnciada a lratamientos previos, Una dificultzd habilual




L TUSIONES BN 8R0S

Figuea 40-15, Paciente porader de ahdrama de Kippel Traneunay en extrennidad inferdar l2quiteda, 13 qua 58 Iald con
anzmato de cart’ags da crecimiento, reduceidn ¢ panes blandas en vases tempos y ostrpacion do segunda ryo
dil g parn chlenes simatiia. A Acpoclo anlgr-postente proy postopantans. B, Visién tatesal col pee v poslopardicnd.
€. Aspasto planlar y dorsal da ambos pias postacrpacidn dol sequnda ry ipguisss,

s la ldentificacidn correcta de los margenes de la le-
sidn, ya que la reseccidn incomplela evoluciona a la
recidiva en un nomero imporiante de pacientes. Para
poder estimar Ia factibilidad de una reseccion los punlos
a considarar son la prafundidad de la lesidn, su locali-
zacidn analdmica y su extensin. El objelivo quinirgico
debe ser ubicar v extimpar el nido vasoular principal de
la mallormacion,

Es de especial impariancia para el cirujano distin-
quir entre malformacién vasculer de allo v de bajo
flyjo para evaluar el riesgo hemodindmico en conjunto
con el aneslesisla durante la cirugia (5).

La indicacion quinirgica en las malformaciones vas-
cularas para el autor es;

= Lesidn sinlomdlica y/o deformante,

« Lesion factble de resecar por su localizacidn con
baja morbilidad de la cirugia, sin riesgo de lesionar
estrucluras vitgles.
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Consideramos de suma importancia explicar cla-
ramenie 3l peciente v sus familiares el prondslico
reservado en cuanto a posibilidades curalivas y re-
sultades estélicos an las malformaciones vasculares.
Habitualmenta el tratamignio quirdrgico se realiza en
yariog tiempos v elapas. Es mandalorio observar gs-
tas anomalias por 2fog, va que sabemos que puaden
presentar aumentos de crecimlento con cambios hor-
mgnales, espacialmente en relacidn a la puberlad y &
embarazo (19).

El menejo modamno de las anomalias vasculares re-
quiere un equipo mullidisciplingrio. Es basico ¢! diag-
ndstico exacto de la lasion vascular antes de plantsar
una lerapia.

La cirunla, 8 estd indicada, debe eliminar o solo ate-
nuar la lzsion dado que son tumoras benignos. Se de-
ben presenvar slempre 1as lejides normales y no se de-
ben emplear procedimientos mulilantes, Siempre deben
ponerse en practica los principios bésicos de Ia cinigia
plastica reconstructiva ¢on un minimo dz complicacio-
s y con una rehabiitacion en liempo razonable.
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