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RESUMEN

Se presenta la experiencia en el diagndstico y tratamiento de las malformaciones
Arteriovenosas congénitas, comentando las diversas clasificaciones y analizando
los tipos anatomo-histologicos de las lesiones, sus posibles factores etioldgicos
y sus sintomas. Asimismo se describen 49 casos que cambian su aspecto clinico
tras sufrir un proceso de “Activacion” que determina a su vez la modificacion del
tratamiento hacia medidas terapéuticas mas agresivas. Se describen los cambios
clinicos locales, regionales y generales que condicionan la indicacién quirdrgica
o hemodindmica y los tratamientos médicos mas utilizados, incluyendo los fér-
macos de eleccion, la radioterapia, el laser o la esclerosis quimica, para finalizar
comentando las opciones hemodindmicas (Embolizaciones) y las técnicas quirtr-
gicas radicales, que precisan muchas veces de intervenciones complementarias
pldsticas u ortopédicas para corregir las secuelas de la extirpaciones. Se concluye
afirmando que la mejor opcidn es la embolizacion seguida de la reseccion amplia
y radical cuando ello es posible.

Palabras clave: Angiodisplasias; Malformaciones arteriovenosas; Fistulas arte-
riovenosas; Angiomas arteriovenosos; Hemangiomas infantiles.

ABSTRACT
We present the experience in the diagnosis and treatment of congenital
arteriovenous malformations, discussing the different classifications and
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analyzing the anatomic-histological types of responsible lesions, their possible
etiological factors and symptoms. There are 49 cases that change their clinical
appearance after undergoing an “Activation” process that forces the modification
of the treatment towards more aggressive therapeutic measures. Local, regional,
and general clinical changes, determining the surgical or hemodynamic indication,
are described. The most widely used medical treatments, including drugs of
choice, radiotherapy, laser or chemical sclerosis, are commented on. Finally, the
hemodynamic options (Embolizations) and the radical surgical techniques (often
requiring complementary plastic or orthopedic interventions) are discussed.
We think that the best option is embolization followed by extensive and radical
resection when this is possible.

Key words: Angiodysplasias; Arteriovenous malformations: Arteriovenous
fistulas; Arteriovenous angiomas; Childhood hemangiomas

Introduccion:

Desde 1975 hemos venido dedicando gran parte de nuestro quehacer quirtr-
gico al estudio de las Malformaciones Vasculares Congénitas (Angiodisplasias).
Hasta 2014, fecha en la que cerramos esta revision, hemos estudiado y tratado
343 casos, de los que 149 fueron catalogados de Malformaciones Venosas y 194
Arteriovenosas de acuerdo con los criterios de estudio que mencionaremos mas
adelante.

En 1978 presentamos nuestra Tesis Doctoral sobre las Malformaciones Ar-
teriovenosas, ocupdndonos especialmente del diagndstico y clasificacion, inclu-
yendo nuevas aportaciones hasta entonces no valoradas y todo ello con vistas al
tratamiento quirdrgico de estas raras y complejas anomalfas congénitas.

En el libro de Medicina Interna de Farreras Rozman escribimos el capitulo
dedicado a estos temas en la Edicién de 2004 y siguientes.

A'lo largo de este periodo de casi 40 afios, hemos publicado numerosos tra-
bajos cientificos y participado en Congresos o Reuniones desarrollando diversos
aspectos de esta especial patologia.

En esta Comunicacion intentaremos exponer lo mds sencillamente posible,
los aspectos terapéuticos bdsicos y analizar especialmente el proceso de “activa-
cion” de algunas modalidades de malformaciones arteriovenosas basdndonos en
un estudio retrospectivo de nuestra propia experiencia.

El planteamiento Terapéutico de un paciente afecto de Malformacién Vascu-
lar congénita debe cumplir un Objetivo Bdsico que requiere 1) Clasificar correc-
tamente el tipo de lesion, (que puede variar enormemente de un paciente a otro)
y 2) Elegir el procedimiento mds adecuado al tipo ya clasificado planteando los
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diversos tratamientos, médicos o quirtdrgicos que pudieran aplicarse a lo largo de
la evolucidn del proceso.

1. Clasificar el tipo de Malformacién. Ha sido este un tema muy debatido
por la diversidad de formas y aspectos clinicos que presentan estas lesiones. La
metddica mds aceptada es la de Mulliken y Glowacky, de 1982 basada en las ca-
racteristicas del flujo sanguineo, lento o rdpido, incluyendo en este ultimo grupo
a las comunicaciones Arteriovenosas. Con posterioridad (1993) se establecid la
Ilamada Clasificacion de Hamburgo basada en el desarrollo embrionario vascu-
lar distinguiendo entre displasias capilares, arteriales, venosas o linfaticas con la
posibilidad de formas combinadas. Nosotros, por razones de escuela, hemos ve-
nido adoptando la Clasificacién Anatomo-clinica de Malan y Puglionisi de 1974,
distinguiendo las variantes Arteriales, Venosas, Arterio-venosas y mixtas, con sus
respectivos subgrupos. Sobre esta Clasificacion hemos introducido nuestro pro-
pio criterio !¢

Para el tema que hoy nos ocupa y centrdndonos en las Malformaciones Arte-
riovenosas, Malan las divide, segin su estructura anatomo-histologica en Fistulas
y Angiomas arteriovenosos, segtin que la comunicacion entre arteria y vena sea
tubular y directa (Fistulas) o esté constituida por una masa angiomatosa inter-
puesta entre vasos aferentes y eferentes (Angiomas)-Fis-D

A su vez, cada uno de estos dos tipos histolégicos pueden producir grandes
derivaciones de sangre (Modalidad “Activa”) o por el contrario, mantener un
flujo arterio-venoso muy discreto (Modalidad “Hipoactiva”). Ni que decir tiene
que la repercusion clinica es totalmente diferente entre los casos con “activi-
dad” de aquellos que permanecen atenuados durante mucho tiempo o de forma
indefinida.

En nuestra Tesis Doctoral propusimos un cambio de nomenclatura de estas
dos modalidades, distinguiendo entre Malformaciones de Alto Flujo a las que de-
nominamos ‘“Macro Shunts” y las de Bajo Flujo o “Microshunts”, separando en
ambos casos aquellas formas que permanecen localizadas a una zona corporal de
aquellas que tienen una gran extension o profundidad ¢+ *#¥% Esta denominacion
se corresponde clinicamente con las modalidades Hipoactivas (bien toleradas) o
Activas (Mal toleradas y de peor prondstico).

Asimismo, en nuestra Tesis apuntamos la posibilidad de que modalidades
inicialmente Hipoactivas cambiaran a lo largo de su curso vital, y adoptaran as-
pectos mds severos, mediante el proceso que denominamos “Activacion” y que
serd el objeto de esta aportacion.

De igual forma describimos que ciertos tipos de malformacién coinciden
en cuanto a su histopatologia, no siendo infrecuente la existencia de Angiomas y
Fistulas en un mismo caso.



60 VOLUMEN 54 (2017)

Nuestra experiencia abarca 343 pacientes con malformaciones vasculares
de las cuales fueron clasificadas como Arteriovenosas 194 después de la bateria
de estudios que han ido cambiando a lo largo de los afios y que en la actualidad
se basan fundamentalmente en técnicas de Ecodoppler , Imagen (Angio RNM o
Angio TAC) y estudios histolégicos o histoinmunologicos. De estos casos con
comunicacion anomala entre arteria y venas, 42 fueron estudiados en Edad pedié-
trica siendo los restantes 152 tratados en edad adulta .

La procedencia de estos pacientes infantiles fue mayoritaria del Hospital
Clinico Universitario de Valladolid, al que un cierto nimero de nifios fueran re-
mitidos desde Consultas del Sistema Publico, pero también desde Consultas pe-
didtricas privadas. situaciéon muy similar en cuanto a los pacientes Adultos.

Respecto a estos ultimos conviene sefialar que todos ellos presentaban le-
siones esde el momento del nacimiento y que muchos de ellos las habian tolerado
de forma atenuada con escasa repercusion general por lo que pudieron superar
la etapa infantil antes de ser sometidos a control clinico y tratamiento*¢2- Sin
embargo algunos presentaban, como veremos mas adelante, formas “activas”,
que habfan motivado ya alguna actuacion médica previa, precisamente por este
cardcter clinico de “mayor gravedad”.

De la serie estudiada, hemos diferenciado los pacientes segun la gravedad
de su proceso tanto en la época infantil como en la adulta. De esta forma 61 casos
presentaban signos clinicos locales, regionales o generales de cierta importan-
cia o severidad, a los que definimos como “Activos” y de los que 6 eran nifios,
mientras que los restantes 133 presentaban un curso clinico bien tolerado. En este
segundo grupo, que denominamos “Hipoactivos”, 33 eran nifios.

Pero, lo que resulta importante y es el objeto de este trabajo, es que durante
este periodo de tiempo hemos podido detectar cambios de la evolucion clinica en
49 pacientes, 12 nifios y 37 adultos, obligdndonos a adoptar medidas terapéuticas
agresivas por cuanto la lesion habfa adquirido caracteristicas de gravedad que
ponian en riesgo la vitalidad de la zona, miembro o regién corporal e incluso la
vida de los enfermos. Estos cambios de la evolucion del proceso fueron también
descritos en nuestra Tesis Doctoral bajo el término “Activacién”.

Interesa especialmente llamar la atencion sobre los llamados angiomas “ro-
jizos”, tipo manchas de fresa, mds o menos localizados, que generalmente estdn
presentes en el momento del nacimiento y que alarman especialmente a los pa-
dres del recién nacido. Casi nunca plantean problemas graves en los dias o meses
iniciales de vida, si bien el medico estd obligado a explicar que van a presentan
una fase rdpida de proliferacion en los primeros 6 a 9 meses, seguida de una lenta
involucidn y en algunos casos de completa resolucion antes de los 2 afios.

El problema estd en saber si el caso va evolucionar hacia la regresion (lo
mds frecuente) o si, por el contrario, va a crecer desarrollando signos locales apa-
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ratosos o sintomas generales de repercusion cardioldgica o hemorragias impor-
tantes. Al primer tipo de angiomas con evolucion benigna se le denomina RICH
(Rapidly Involuting Congenital Hemangiomas). A los segundos se les califica de
NICH (Non Involuting Congenital Hemangiomas) porque pueden involucionar
solo parcialmente pero su resolucién completa no ocurre nunca, y en muchos
casos contindan creciendo por lo que condicionan la aparicién de problemas car-
dioldgicos o de sangrado, todo ello debido al desarrollo de comunicaciones arte-
rio-venosas “activas” en su interior’-'¥

Desde el punto de vista clinico, una forma RICH es dificilmente distinguible
de una NICH. Solo la evolucién permite la diferenciacion. De aquf la importancia
de la vigilancia clinica periddica en esta primera etapa de la vida.

Sin embargo, existen diferencias en cuanto a la textura histolégica ya que
los RICH presentan acimulos capilares en l6bulos con cierta tendencia central
a la fibrosis. Desde el afio 2000 se estd empleando el test de North, en base a la
tincion del marcador inmuno-histologico del trasportador de glucosa 1 (GLUT-1)
que en los casos de NICH es negativo, mientras que el casos de evolucion benig-
na RICH es positivo. Algunos autores atribuyen este cambio a la posibilidad de
que los hemangiomas NICH de evolucion progresiva tengan un componente de
comunicacion arteriovenoso en su interior.

Centrdndonos en el proceso de cambio de curso clinico, de una modalidad
“hipoactiva” a otra “activa”, hemos recogido 49 casos de los que 12 eran nifios.

-Qué es la “Activacion”?

Podrifamos definirla como el cambio, espontaneo o inducido, del curso clini-
co de una malformacion arteriovenosa hasta entonces bien tolerada. Es por tanto
un concepto “clinico” pero también “hemodindmico” ya que en el interior de la
zona o region donde asienta la malformacidn arteriovenosa, van a aparecer signos
que confirman una derivacion importante de sangre, incrementdndose los signos
locales pero apareciendo dilataciones venosas de desagiie y/o repercusion cardio-
l6gica por sobrecarga del ventriculo derecho.

Los signos clinicos locales consisten en la aparicion de latido, calor local,
thrill, soplo, abultamiento de la zona afectada , aparicidn de pulsatilidad en venas
eferentes, posibles lesiones de escarificacion o sangrado.

Signos regionales son la aparicidn de dilataciones venosas notables con la-
tido y en las que puede transmitirse un soplo continuo; aparicion de lesiones
dermatoldgicas de ulceracién o eccema; elongacion de una parte del miembro
o agravamiento de una dismetria pre-existente, aumento de volumen, edema y
dolor regional.
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Signos generales: Dolor intenso, impotencia funcional, Insuficiencia cardia-
ca con disnea, Hemorragias que pueden ser intensas y repetitivas, Plaquetopenia,
etc.

El mecanismo fisiopatoldgico de la “activacién” no estd suficientemente
aclarado. No obstante se conocen algunos agentes. En el nifio se mencionan teo-
rias hereditario-genéticas en los casos que ya son “activos” en el momento del
nacimiento. En nuestra serie este aspecto ha sido recogido tinicamente en un caso
con historia familiar previa de malformacién. Es mds frecuente la posibilidad
de que la activacion se produzca por infecciones, radiaciones o intoxicaciones
maternas entre la 5* y 10" semana de gestacion, situacién recogida en 2 casos.
En casos infantiles “activados *“ después del nacimiento, se citan traumatismos
directos sobre la zona afecta ( 2 casos), cambios hormonales en la Menarquia (4
casos) 2 casos por aplicacion de laser y 1 por escleroterapia y en los 6 restantes
no se pudo demostrar una causa bien definida. Interesa destacar la influencia del
cambio hormonal de la menarquia por su relacion evidente con el sistema vascu-
lar superficial.

Debemos afiadir que ya se conocen algunos genes que tienen influencia en
el desarrollo embrionario del sistema vascular y cuyas anomalias y/o mutaciones
se han identificado en varios tipos de malformaciones venosas o Arteriovenosas y
linféaticas, ya presentes en el momento del nacimiento. El Gen RASA 1y el PTEN
se han comprobado en malformaciones de los miembros o en el Sindrome Parkes
Weber; los genes HOX B3, D6 y D10 se han identificado como desarrolladores
de la morfogénesis capilar, la migracion de células angioblasticas o la reabsor-
cion del estroma capilar durante el desarrollo embrioldgico, respectivamente. Por
ultimo, los genes HOMEOBOX se han identificado en casos de Hemangiomas
infantiles. Todos estos hallazgos abren paso a una posible terapia génica en el
futuro>1®

La “activacion” en los adultos se atribuye generalmente a causas externas
pero también aqui los cambios hormonales tienen una influencia decisiva. Asf los
traumatismos directos y terapias (Laser y escleroterapia) se han recogido en 5
casos, pero el embarazo lo ha sido en 18, de los que 15 no habian sido operados
previamente, pero en 3 causé una recidiva importante de una lesion ya interve-
nida- Es este un aspecto muy a tener en cuenta a la hora de planificar un posible
embarazo en una paciente afecta de una malformacién con comunicacion arte-
rio-venosa.

2. Tratamiento: El segundo aspecto del planteamiento terapéutico, después
de una correcta Clasificacion, es la eleccidn de la modalidad mas adecuada al tipo
de malformacién. Deberemos combinar el tratamiento medicamentoso con un
tratamiento agresivo quirdrgico en sus diversas modalidades.
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El tratamiento médico abarca muchos y variados recursos, frecuentemente
aplicados de forma simultdnea. La Compresion eldstica, la analgesia, los diuréti-
cos 0 Venotdnicos son remedios paliativos. Junto a ellos debemos considerar la
Crioterapia, la Radioterapia y el Laser superficial, y, frecuentemente efectivos
pero que pueden causar inflamacion local y necrosis. En numerosas ocasiones su
aplicacion es previa a una intervencion quirtrgica. No existen, hasta el momento,
resultados conocidos con la terapia génica >

Respecto a los medicamentos que pueden indicarse mencionaremos los Cor-
ticosteroides y el Propanolol, como fdrmacos de eleccion y mds frecuentemente
empleados. Mencionamos también a la Vincristina, el interferén alfa, la Bleomi-
cina o los antitumorales. Como farmacos de primera opcién optamos por los Cor-
ticosteroides o el Propanolol a dosis altas, durante 6 u 8 semanas para frenar el
crecimiento lesional. sin perjuicio de utilizar posteriormente otras técnicas fisicas
o quirdrgicas. La Vincristina, Bleomicina intralesional o Interferén se utilizan en
caso de resultado insuficiente de las anteriores o en formas clinicas muy extensas
y graves. En las lesiones hepdticas se ha ensayado con éxito la Ciclofosfamida.

Respecto al tratamiento Quirtrgico, existen tres modalidades técnicas: In-
tervenciones hemodindmicas, radicales y complementarias. Lo mds eficaz, segtin
mi punto de vista, es la asociacién de técnicas hemodindmicas como paso previo
a la reseccién quirdrgica, sobre todo en casos con una gran vascularizacién o
extension. Salvo en los casos activos muy localizados, que pueden ser tratados en
una tnica sesion, es frecuente plantear el tratamiento en varios tiempos, especial-
mente en las formas extensas.

Las técnicas hemodindmicas persiguen atenuar o dificultar el paso de sangre
por ambos sistemas, arterial y venoso, como método paliativo. Se pueden plan-
tear sobre el sistema arterial aferente bloqueando o interrumpiendo la llegada de
sangre a la malformacion o sobre el sistema venoso dificultando su salida.

Para el primer objetivo estd la desaferentizacion externa quirdrgica que
pretende abordar la arteria y ligar todas sus ramas, técnica empleada en nuestra
primera experiencia, efectuada bajo isquemia y actualmente abandonada en fa-
vor de las técnicas percutdneas mediante la Embolizacion selectiva de las ramas
aferentes o la colocacién de endoprotesis con el objetivo de taponar desde dentro
del vaso un segmento amplio de arteria y sus colaterales.

Para el objetivo de atenuar el drenaje venoso se han utilizado las flebecto-
mias o safenectomias; las plicaturas de venas, utilizadas sobre todo en Vena cava
o venas femorales y las Embolizaciones o esclerosis de lagos venosos eferentes,
técnica esta ultima muy eficaz en las displasias venosas.

Las Embolizaciones selectivas son las técnicas mas ampliamente utilizadas.
Los materiales empleados pueden ser liquidos o semiliquidos como el Etanol,
Atoxisclerol, Cyanoacrilato (Onix) o Ethiblock; o bien materiales solidos como
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las microesferas o coils de acero de Gianturco. Todos estos materiales pueden
producir necrosis en las zonas desvascularizadas o episodios de embolismo pul-
monar cuando se introducen en grandes lagos venosos 9

Las indicaciones de estas técnicas hemodindmicas pueden plantearse como
unica alternativa cuando no es posible efectuar la reseccion radical y siempre con
criterios paliativos. Sin embargo, hoy suelen ser aplicadas de forma previa a una
operacidn radical (Técnicas combinadas) para intentar disminuir el sangrado, con
resultados altamente satisfactorios.

Si bien la introduccion de endoprotesis ha sido una revolucion en el tra-
tamiento de numerosas afecciones vasculares, en este campo pensamos que no
son eficaces pues bloquean un determinado segmento arterial pero no impiden,
o incluso fomentan, el desarrollo de vias alternativas de suplencia que pueden
agravar la situacion previa. Nuestra experiencia es mala con esta técnica, de la
que tenemos experiencia en unos pocos casos.

Las Operaciones radicales constituyen la técnica “ideal” pues pretenden la
extirpacion total de la lesidn lo que supone en ocasiones amplias extirpaciones de
tejidos musculares, tendinosos o fragmentos viscerales muchas veces requiriendo
de varios actos operatorios y obligando asimismo a reconstrucciones pldsticas u
ortopédicas para reparar los defectos estructurales (Operaciones complementa-
rias).Son por tanto intervenciones planificadas dentro de un equipo multidisci-
plinar®i& ® En algunas ocasiones y dada la complejidad de una radicalidad o la
gravedad del cuadro general, la Amputacién debe ser considerada como técnica
radical ®¢4V

Las indicaciones para una reseccién radical varfan segun se trate de una
lesion localizada o, por el contrario, de una lesién extensa. Asimismo dependerd
de la clinica del paciente sobre todo si existen importantes hemorragias, situacio-
nes cardioldgicas agravadas, dolores incoercibles o fracasos de técnicas menos
agresivas.

Por ultimo, las Operaciones Complementarias pueden ser de tipo Pldstico
u Ortopédico, para reparar defectos cutdneos mediante plastias de deslizamiento
o injertos, y/o efectuar alargamientos dseos, artrodesis, frenado de crecimientos
epifisarios, etc.

Los tratamientos utilizados en los casos “activos” han sido muy diversos:
En Nifos (18 Casos), se han efectuado tratamientos con Corticosteroides en 16;
Operaciones radicales de reseccidn en 14, seguidas de injertos pldsticos o repara-
ciones estéticas en 3 casos, observando asimismo 2 recidivas que requirieron de
nuevos tiempos operatorios. De los 92 casos de adultos en 61 Casos se ha optado
por la reseccidn radical bajo isquemia, y en 31 la extirpacion ha sido precedida
de Embolizaciones para atenuar el sangrado peroperatorio. 12 pacientes han sido
operados en varios tiempos. El mdximo de intervenciones en un mismo paciente
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ha sido de 17. Las Amputaciones totales de miembros han sido 3 en Miembros
Inferiores y 2 en miembro superior, de las cuales 1 fue una desarticulacion esca-
pulo humeral seguida de reconstruccion pldstica. Hemos tenido 25 recidivas (2
en nifios y 23 en adultos) y de estas resaltaremos el hecho de que en 4 casos ha
existido un nuevo embarazo como factor determinante. En los restantes casos, la
recidiva ha sido puramente técnica dada la dificultad que entrafian ciertos tipos
de Displasias en los que el intento de radicalidad no fue posible en la primera
intervencion.

La mortalidad postoperatoria inmediata ha sido negativa. La mortalidad
postoperatoria a menos de 1 mes ha sido de 2 casos (tras 14 y 17 intervenciones
previas, respectivamente).

En suma, de la experiencia relatada podemos extraer las siguientes conclu-
siones

La Activacion es una eventualidad frecuente en la evolucion de las malfor-
maciones Arteriovenosas con especial gravedad en las edades infantiles. Existen
casos Activos desde el nacimiento o a muy temprana edad, siendo muy dificil
precisar sus causas, pero, en todo caso y sean cual fueren, han debido actuar entre
la 5y 10* semana del desarrollo embrioldgico. Son extremadamente raros los ca-
sos hereditarios. La precocidad de los sintomas obliga a una vigilancia constante
durante las primeras semanas y a ensayar tratamientos con Propanolol o Corticoi-
des tan pronto se detecte crecimiento local.

Cualquier cambio alarmante de la clinica, sobre todo si se produce un creci-
miento rdpido, sugiere la existencia de actividad arteriovenosa y, en consecuen-
cia, a instaurar tratamiento agresivo dejando a un lado el criterio observacionista.
En los adolescentes o adultos, la menarquia o el embarazo son causas frecuentes
de activacion.

Entre las técnicas agresivas, la mejor opcion es el tratamiento combinado
Embolizacion+Cirugia de tipo radical. Debido a la necesidad de extirpar am-
plias zonas de piel, musculos o tendones, es frecuente que a la Cirugia Radical
tengamos que afadir técnicas complementarias de tipo Pldstico u Ortopédico.
Preferimos las Embolizaciones a las endoprotesis por la mala evolucion e incluso
empeoramiento clinico observado con la utilizacién de éstas. Pese a todo, y sea
cual fuere la técnica empleada, las Recidivas, y por ende las reoperaciones, son
frecuentes.

Por ultimo, es dificil conseguir curaciones definitivas en este tipo de pro-
cesos. Los pocos casos que se consiguen son directamente atribuidos a la mayor
radicalidad en los tratamientos a “pesar de sus inevitables secuelas clinicas, orto-
pédicas o estéticas.
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FIGURAS

Figura 1. Esquema de Comunicaciones a-v.
En 2: Fistulas Arteriovenosas directas. En 3 y 4 Angiomas a-v interpuestos

Figura 2. Seguimiento de Malformacion a-v hipoactiva cervico-facial y faringea.
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Figura 3. A.Angioma ceja derecho en Figura 4. Fistula a-v Activa localizada (Forma
crecimiento (NICH). racemosa)
B. Angiomas difusos hipoactivos
Torax, brazo, antebrazo y mano
izquierda

»

2 Angiomas sacro-gluteos
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Figura 5. Fistulas a-v activas difusas Figura 5. Operacion radical de angioma sacro-gluteo
brazo izqdo embolizado y activo con Plastia cutdnea
(Operacién Complementaria)




