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IMPORTANCIA DEL TEMA PARA EL
CIRUJANO MAXILOFACIAL

Las anomalias vasculares son procesos frecuentes que se localizan
en mas del §0% de los casos en cabeza y cuello,

Confusion terminoldgica que lleva a diagndsticos errdneos y
Eratamientos inadecuados.

£s fundamental que estemos familiarizados con el manejo de estas
anomalias,



Rey James II de Escocia, “Fiery Face”
Mariano Barbacid



‘Nevus vascular cutdneo..
Anqgiomas..

ANTOJOS...
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19%2 Hemangiomas and Vascular Malformations in
Infants and Children: A Classification Based
on Endothelial Characteristics

John B. Mulliken, M.D., and Julic Glowacki, Ph.D.

Boston, Mass.

... Those difficulties which have hitherto amused philosophers, and blocked up the way to

knowledge, are entirely owing to ourselves. That we have first raised a dust and then complain
we cannot see.

George Berkeley (1685-1753)"

[Tumores] [Malformaciones]

1992 International Society for the Study of Vascular Anomalies
(ISSVA), 1992. Budapest

international Society for the Study of Vascular Anomalies




» Tumares
199 @ Dr. JOhn Mulliken (Boston' USA) & Mr Hemangoomas Superficiales (hemangiomas caplares

o en fresa)

Anthony You ng (London' UK) Profundos (hemangiomas cavernosos)

Mixtos

Qtros Hemangoendolelioma kaposdorme
Angioma en penacho
Hemangiopericitoma
Spindle-cell hemangiocendoteboma
Glomangiomas
Granuloma piogénico
Sarcoma de Kaposi
Angiosarcoma

Malformaciones vasculares
| ]
\- \ > L l \ !\ Simples Capilares (C) (mancha en vino
de Oporto, nevus flammeus)
\ \ QO \1 \ [ [ [ ) Venosas (V)
Linfaticas (L) (linfangsoma, higroma
quiskco)
Arteriales (A)
Combnadas Fistula arterio-venosa (AVF)
Malformacién arterio-vencsa (AVM)
CLWM (incluye la mayor parte de los

JONN B MULLIKEN sindromes de Klippel-Trenaunay)
PATRICTA 1L BURROWS CWM (incluye algunos casos
TEVEN ). FISHMAN de sindromes de Klippel-Trenaunay)
LVM
CAVM
CLAVM

ISSVA: International Sociely for the Study of Vascular Anomafies.

| I Samsung International Symposium for
Congenital Vascular Malformations de Sedl: |
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Evaluation of Terminology for Vascular
Anomalies in Current Literature

Aladdin H. Hassanein, M.D.
John B. Mulliken, M.D.
Steven J. Fishman, M.D.

Arin K. Greene, M.D.,
M.M.Sc.

Baston, Mass.

Background: A binary classification of vascular anomalies was approved 14 years
ago by the International Society for the Study of Vascular Anomalies. The
purpose of this study was to determine whether the International Society for the
Study of Vascular Anomalies system is being used to categorize anomalies, and
whether incorrect nomenclature affects patient care.

Methods: The PubMed database was searched for English language publica-
tions with the term “hemangioma” in the title /abstract during 2009. Outcome
variables were (1) whether accepted nomenclature was used to describe the
vascular anomaly and (2) whether or not patients received incorrect treatment.
Predictive variables for terminological accuracy were patient age, location of the
anomaly, and the primary author’s medical specialty.

Results: “Hemangioma” was used incorrectly in 71.3 percent (228 of 320) of
publications. Patients whose lesions were mislabeled were more likely to receive
improper treatment (20.6 percent) compared with subjects whose lesions were
designated using International Society for the Study of Vascular Anomalies
terminology (0.0 percent) (p= 0.001). The patients were younger in articles that
properly identified hemangioma (4.1 months) compared with articles that used
hemangioma to describe another anomaly (36.1 years) (p < 0.0001). Publica-
tions focused on integument/soft-tissue lesions were more accurate (57.4 per-
cent) than those in other anatomical areas (86.3 percent) (p < 0.0001). The
crroncous use of hemangioma was independent of the authors’ discipline:
pediatrics (60.0 percent), internal medicine (61.4 percent), surgery (68.9 per-
cent), and obstetrics/gynecology (70.0 percent) (p = 0.68).

Conclusions: Hemangioma continues to be commonly misused to describe any
type of vascular anomaly, and terminological imprecision is prevalent among
both medical and surgical fields. Inaccurate designation of the vascular anomaly
is associated with an increased risk of erroneous management.  (Plast. Reconsir.
Surg. 127: 347, 2011.)




CLASIFICACIO

DISTINTO
MANEJO

Bajo flujo

Alto flujo

N

TUMORES VASCULARES:

* Hemangiomas infantiles

* Angiomas congénitos (RICH y NICH)

e Hemangioendotelioma Kaposiforme

e Hemangiendotelioma epiteloide

* Angioblastoma o Angioma en penachos

e Hemangioma lobular capilar (6ranuloma piégeno)

MALFORMACIONES VASCULARES:

* Malformacion capilar (mancha en vino de Oporto, mancha salmén)
e Malformacion venosa
e Malformacidn linfdtica (linfangioma _higroma quistico)

e Malformacidn arterio-venosa

e Malformacion arterio-venosa en extremidades (Sd. de Parkes-
| Weber)

e Malformacién capilar-linfatica-venosa (Sd. de Klippel- Trenaunay)
e Cutis marmorata telangiectdsico congénito

e Malformacion glomuvenosa (glomangiomas y glomangiomatosis)




Tumores vasculares
(hemangiomas)




1. Tumores vasculares

® @ANGIOMAS INFANTILES (HI).

® H. CONGENITO RAPIDAMENTE INVOLUTIVO (RICH).

® H. CONGENITO NO INVOLUTIVO (NICH).

PY WOENDOTEUOMA KAPOSlFORl\?E(KI—TEB

® ANGIOBLASTOMA O ARIGIOMA EN PENACHO.
(TUFTED). ‘

® HEMANGIOENDOTELIOMA EPITELOIDE.

® H. LOBULAR CAPILAR ( JULOMA PléGEic:).)




Hemangioma infantil

3K Tumor benigno mas frecuente en la infancia.
* Alta prevalencia: 10% de RN (23% PT).

* Raza blanca.

2K 1,5-3,5:1 (Sexo femenino).

* Cabeza vy cuello (60%)> tronco (25%)> extremidades (15%).

2K 80% unicos/ 20% mltiples (>5 descartar afectacién
interna).

| EXCLUSIVO DE LA

“ INFANCIA. NO
EXISTEN EN LA
VIDA ADULTA.

3K Frecuente en hermanos aunque la mayoria son esporadicos.

3K APARICION Y CRECIMIENTO POSTNATAL (2 semanas).

* Proliferan durante los primeros meses y luego involucionan.

3K Afectan solo piel. Raramente causan afectacion esquelética.



Evolucion &fpiaa...

NO ESTAN PRESENTES AL NACIMIENTO]

30-50% lesiones precursoras

[ 3 | ,
- ‘5‘ FASE PROLIFERATIVA
g‘;, X [  rapida
5- 8 meses
COMPLICACIONES ~ excspeionss
. Aepyasts
— e
FASE INVOLUTIVA |
i lenka
7- 10 afos

A los 5 anos desaparece 50%,
70% a los 7 anos, 90% a los 9 anos.



emangioma
infantil
apenas

notable al
nacer.

Fase proliferativa y
fase involutiva

I 1 meses / arios después.
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CLASIFICACION Hi PROFUNDIDAD

SUPERFICIALES (62%)

® Color rojo vivo
2 “H. capilares” o “en fresa”.

2 Dermis superficial.

2 Blandos, lobulados, rojos
intensos o violaceos.

2 Bien delimitados. Capilares
superficiales que protruyen.



__

. CLASIFICACION HI PROFUNDIDAD

PROFUNDOS (15%)

® Color azulado
2 “H. cavernosos”.

2 Dermis profunda e hipodermis.

2Mas duros al tacto. Placas,
nodulos o tumores eritemato-
azulados (o color normal).

2Mal delimitados. Superficie
irregular.
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CLASIFICACION HI | PROFUNDIDAD

MIXTOS O
COMPUESTOS (22%)

2 “H. tuberosos.




\ CLASIFICACION HI | DISTRIBUCION

FOCALES o LOCALIZADOS

2 Los mas frecuentes.
2 Lesién Gnica.

2 Redondeados. Nédulos o
placas, generalmente pequenos
y asintomaticos.




o ' — . /
CLASIFICACION HI | DISTRIBUCION

SEGMENTARIOS

2 Distribucion metamérica
siguiendo ramas del TG.

2Mas grandes.

2 Mas asociaciones a
Sindromes Malformativos
(PHACE).




® Malformaciones en fosa posterior (P)

® Hemangiomas segmentarios cérvico-

faciales (H)

® Anormalidades arteriales y coartacion de Aorta (A)

® Defectos cardiacos (C)
® Anormalidades oculares (E)

® Defectos esternales (S)

Sospechar en ninas con hemagiomas segmentarios a
nivel facial (30%) !!
Estudio cardiologico, neuroimagen con RMN,
angiografia, ECG, examen oftalmoldgico...

- Asociacion con Stndromes...
PHACE(s).

Incidencia 1:1000 neonatos
8-9: | Ninas
Espectro amplio.

phage

syndrome ™
community



H. segmentario cérvico-facial + | anomalia extracutanea.
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CLASIFICACION HI | DISTRIBUCION

MULTIFOCAL

2 > 5,

2 Descartar afectacion visceral.

- H. benigna (solo cutanea).

- Hemangiomatosis neonatal difusa:
>5 hemangiomas cutaneos.

Riesgo de asociacion a hemangiomas hepaticos,
digestivos o cerebrales, con hepatomegalia,

insuficiencia cardiaca y anemia, con mal prondstico.
ECO, RM.




COMPLICACIONES

POR EL PROPIO HEMANGIOMA...

¢ Ulceracion, infeccion y dolor
(| 5%): periorificial (labios). Segmentarios.

® Sangrado: leve- moderado,

® |nsuficiencia cardiaca: Hi de gran
tamano.

® Anemia.

e Secuelas estéticas: 20- 40%

cambios cutaneos residuales (telangiectasias y
tejido fibroadiposo).




COMPLICACIONES

POR LA LOCALIZACION...GRAVEDAD ) .

o H. periorbitarios: compromiso visual (tratamiento precoz!!)
® H. via aérea superior (“zona de la barba”).

® H. periauricular y parotideo.

® Dano psicologico para la familia y el afectado
(imagen facial a los 2,5- 3 anos).




Hemangioma infantil
DIAGNOSTICO

Historia clinica y exploracion.

Los profundos pueden generar dudas!

Eco- doppler. DE ELECCION.

S S Rt

' CLUT
Angio- TAC. Sedacion. LU
- Pavla Norp,
Angio- RMN. Sedacion. Descartar otras i L2000,
[ -~ Mar,
anomalias. los ye,:::;;o':l as(we dlferencia
PRI Proliferatiyog oy resto d
Estudio histologico: GLUT- 1. e AV
- Biopsia,




Hemangioma infantil

MANEJO

v Actitud EXPECTANTE! “WAIT .
AND SEE” en asintomaticos.

v La mayoria no necesita
tratamiento, solo seguimiento.

Vv 10- 20% requieren atencion:
tratamiento individualizado vy
multidisciplinar.




Hemangioma infantil

MANEJO

INDICACIONES DE TRATAMIENTO

‘/ Gran tamano. .

v Raépido crecimiento.

v Afectan la visién o riesgo de
hacerlo.

v/ Compromiso vital de via aérea.

v Ulcerados.

V Evitar secuelas estéticas.




Manejo de los HI

Traklamienko
médico

Laser&erapca

Cirugia

PROPRANOLOL

iTrabamiento novedoso!
Ha revolucionado el manejor de los HI.
Eskan desplazando a los Corticoides orales.
Pocos efectos secundarios.

Efectos:
H¥VASOCONSTRICTOR
¥ ANGIOGENESIS
K APOPTOSIS

TRATAMIENTO DE

ELECCION EN LA
MAYORIA DE CENTROS




Trabtamiento
v .
meéedico

La:sar&ampca

C;Lrugfa

PROPRANOLOL

SU USO NO ESTA APROBADO POR LA FDA.
NUMEROSOS ESTUDIOS APOYAN SU
INTRODUCCION COMO
FARMACO DE 1A ELECCION.

EXPLICAR A LOS PADRES, FIRMA CI.

Pocos efectos secundarios

(alteraciones del sueiio, hépogtucemia, hipotermia,

bro\d:,aogrdm, huyo&enscos«, diarrea, frialdad..).
E,'V'ALUAL.ION PREVIA cardnatago (ECG, TA, FREC)

USO
COMPASIVO




Manejo de los HI

Tratamiento|  PROPRANOLOL
médico
.wn : oo OBl)‘El?sl;g:gmaendada
cualquigr.edad, y en.cualquier .
estadi aﬁ’%roma P?;ZTS'CP' s
Laser&erapta | .r mé caz f:Lbalnlto antes’ i
_dhicie el tratamiento. e
- ' suspe 'Ln; 1@ ek
Man &:5 M
prOllIEIaIlV'd O 14£-10 IIl.
Cirugia
NADOLOL...




Tratamiento C O RT I C O I D E S

médico

® Ya no se usan.
Laserterapla
® Solo cuando hay sospecha de

PHACES (por las anomalias

arteriales en PW o ACI).
Cirugla




Tratamiento
¢ b
meédico ]
e Laser de colorante pulsado
en HI ulcerados en FP y
telangiectasias.
® | sesion x semana (3).
Laserterapia Sesion x5 (3)
Cirugia
T 1




Traktlamienkto

médico
o CADAVEZ SE OPERAN
MENOS!
] & L ® Ulcerados muy dolorosos o
asercerapla secuelas (cicatrices, tejido

fibroadiposo o piel atrofica).

® Traqueostomia...
Cirugia




1. Tumores vasculares

® HEMANGIOMAS INFANTILES (HI).

® H. CONGENITO RAPIDAMENTE INVOLUTIVO (RICH).

® H. CONGENITO NO INVOLUTIVO (NICH).

® HEMANGIOENDOTELIOMA KAPOSIFORME (KHE).

® ANGIOBLASTOMA O ANGIOMA EN PENACHO
(TUFTED).

® HEMANGIOENDOTELIOMA EPITELOIDE.

® H. LOBULAR CAPILAR (GRANULOMA PIOGENO).

b



Hemangiomas @0&\9&&\&%@5

® Formas poco frecuentes.

® Totalmente desarrollados al nacimiento, fase proliferativa completada
intrautero.

® Comparten apariencia, tamano, localizacion ( cuero cabelludo, cuello y
extremidades), igual frecuencia ambos sexos y no expresan Glut- I.

® Evolucion diferente.

-----------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

RICH NICH
Rapidamenﬁe volutivo (<l afio)  i- No involutive.
- Hallo palido. Halo palido y telangiectasias.
.- Dx embarazo - Crecen progresivamente de forma proporcmnal

: aI nino sin involucionar.
- Tratamiento st secuelas:atrofias. - Tratamiento qmr{wgicm



Hemavxgmmas @0&\9%&“&%05

NICH VS, MAY

® Eco- doppler: MAV alto flujo y NICH.
® Caracteristicas histologicas propias.
e NICH presentes al nacimiento y MAV mas tarde.

® NICH: no tiene alto riesgo de sangrado ni tendencia a la
recidiva tras su extirpacion.



Understanding vascular

e !
anomalies: a common
Q ILJ H language for doctors

Jorge Leon-Villapalos
Loshan Kangesu

ler mes 3er mes







 for approx. m
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1. Tumores vasculares

® HEMANGIOMAS INFANTILES (HI).
® H. CONGENITO RAPIDAMENTE INVOLUTIVO (RICH).

® H. CONGENITO NO INVOLUTIVO (NICH).

° WTOEN DOTELIOMA KAPOSIFORME (KHE)>

® ANGIOBLASTOMA O ANGIOMA EN PENACHO
(TUFTED).

® HEMANGIOENDOTELIOMA EPITELOIDE.

® H. LOBULAR CAPILAR (GRANULOMA PIOGENO).



Hemangioendotelioma K&pos&furme

(» ™Y %
@ Tumor de partes blandas, exclusivo de nifios menores ' L N '

de 2 anos. Localmente agresivo.

®Localizacion mas frecuente en retroperitoneo y
extremidades. EXCEPCIONAL EN CABEZA Y CUELLO
(14 casos publicados). s

@Afecta a la piel como placa o tumor eritematoviolaceo
infiltrada al tacto, a veces dolorosos, ulcerados e
infiltrativos.

@Algunos congénitos. En su mayoria, de crecimiento
rapido e intensivo antes de regresar en nifio menor de
3 meses.

®Mortalidad 30%: F. Kasabach Merrit: coagulopatia de
consumo secundaria al atrapamiento local de plaquetas
(trombopenia y sangrado).




Hemangioendotelioma Kaposiforme

®RMN indicada para valorar extension,
hemograma, estudio de coagulacion y biopsia
(confirmar dx histologico y prevenir/tratar
FKM).

®Resistentes al tratamiento con esteroides.
Quimioterapicos (VINCRISTINA de
eleccion), embolizacion, cirugia si es

resecable. Antiagregantes como ticlopidina
y AAS en FKM.



1. Tumores vasculares

® HEMANGIOMAS INFANTILES (HI).

® H. CONGENITO RAPIDAMENTE INVOLUTIVO (RICH).

® H. CONGENITO NO INVOLUTIVO (NICH).

® HEMANGIOENDOTELIOMA KAPOSIFORME (KHE).

® ANGIOBLASTOMA O@fnvm EN PEmCHo
(TUFTED).

® HEMANGIOENDOTELIOMA EPITELOIDE.

® H. LOBULAR CAPILAR (GRANULOMA PIOGENO).

b



Hemangioma en pev\ac‘ho

@ Aparicion normalmente primer afo de vida. 15%
nacimiento.

@ Parte superior tronco/ espalda, hombro y cuello.

@® Crecimiento lento y progresivo.

® No suele involucionar espontaneamente.

® Infiltrativo. Maculas, placas o tumores violaceos,
Gnicos o mdltiples.

@® Mal delimitados, infiltrados al ftacto. Componente
nodular profundo.

@® A veces doloroso, hiperhidrosis o lanugo.

® Subtipo de HEK?: F. Kassabach- Merrit pero < que
HEK.



1. Tumores vasculares

® HEMANGIOMAS INFANTILES (HI).

® H. CONGENITO RAPIDAMENTE INVOLUTIVO (RICH).
® H. CONGENITO NO INVOLUTIVO (NICH).

® HEMANGIOENDOTELIOMA KAPOSIFORME (KHE).

® ANGIOBLASTOMA O ANGIOMA EN PENACHO
(TUFTED).

® HEMANGIOENDOTELIOMA EPITELOIDE.

® H. LOBULAR CAPILAR ( ULOMA PléGENb




Crranuloma Piég@m

Botriomicoma, granuloma telangiectasico, granuloma
padéaulado benigno, granuloma hemangiomatoso,
hemangioma capilar lobular y enfermedades de
Croker y Hartzell, tumor del embarazo o &pulis
gravidico,

Protuberancia rojiza que sangra con facilidad, sesil o
pediculada

Antecedente traumatico o irritacion local, relacion
con hormonas (embarazo, pubertad).

62% cabeza y cuello: mejilla, cavidad oral (encia,
lengua, labios, mucosa yugal, paladar), cuero
cabelludo, frente, parpados o labios.

Complicaciones: sangrado Yy ulceracion.




Crranuloma piégemo

® Tratamiento:

4 Reseccioén quirdrgica
completa.

4 Legrando/ coagular zona
subyacente para evitar
recidivas.

4 Control de irritantes
locales.




CASOS CLINICOS




Malformaciones
vasculares




Alguinas caracteristicas..

- Lesiones benignas no tumorales.

- Incidencia 1.5%. Sin distincion de sexo ni grupo
racial.

_SIEMPRE ESTAN PRESENTES AL NACIMIENTO

(congénitas). A veces se hacen visibles semanas o
meses despues.

- Presentacion clinica variable.

- Persisten para siempre y crecen lentamente
(tfraumatismos, infecciones, cambios hormonales...)

- Asociacion con sindromes.

- Marcador Glut-1 negativo.




2. Malformaciones vasculares

e BAJO FLUJO: CAPICARES, VENOSAS, LINFATICAS.

>

@ALTO FLUJO: ARTERIO-VENOSAS, COMBINADAS/

INDROMES.

()



Malformaciones capilares . 4

Malformacion vascular mas frecuente. .

1 MV bajo flujo

= MALFORMACIONES DE LA LINEA MEDIA O FALSAS: ; / ’

“*Mancha salmon, picotazo de cigUefia, nevus de Unna S
’ ’ S
beso del angel, nevus flammeus neonatorum®. ‘

v Maculas de coloracion rosada bien delimitadas, en y ! g

linea media, siempre presentes al nacimiento.
Incidencia 30- 40%.

V' Transitorias, desaparecen normalmente en el ler afio
de vida (50% nuca). Nunca progresan y su hipertrofia
es rara.

v Localizacion:
- Posterior: Nuca.

- Anterior: En forma de V por glabela y la frente.
Nariz, labio superior y filtrum.




Malformaciones capilares

2 m MALFORMACIONES CAPILARES VERDADERAS

"Manchas en vino de Oporto, nevus telangiectasico o nevus
flammeus”.

<

Macula rosada-rojiza, con posterior oscurecimiento y abultamiento dando
aspecto en “empedrado”, nodulos hipertroficos, hipertrofia dsea con
separacion de dientes. Progresion variable.

Siempre congeénita.

0.4% de los RN, sin distincion de sexos.

83% en cabeza y cuello (+ hemifacies derecha).

Predileccion por zona trigeminal: V2>V3>VL1.

SR SRR

Linea media: p.imagen para descartar afectacion neurologica. Tratar cuanto
antes.

<

Sindromes asociados: S. Sturge- Weber, S. Klippel- Treannaunay, S. de Parkes Weber. Mutacion RASA-1

(asociacion familiar entre m. capilar y m. a-v). Otros: S. Cobb, Malformacion Venular Sacra, CMTC,
Facomatosis Pigmentovascular, S. Von- Hippel- Lindau, Proteus...




<«

R R

Malformaciones capilares

DIAGNOSTICO

Historia clinica y exploracion.

Radiografia simple: ver efectos sobre estructuras
o0seas.

Eco- doppler: bajo flujo.
Angio- TAC
Angio- RMN

RM cerebral: en manchas en vino de Oporto faciales
con sospecha de S. Sturge- Weber para valorar

posible afectacion neuroldgica.

Estudio histologico.



Observacibn

La:sar&ampca

C;Lrugfa

13 1415
o 21 2¢
- 28 2°

Falsas: Tendencia a desaparecer
(localizacion anterior).
Los de la nuca, desaparecen el 50%
pero pasan desapercibidos.




Manejo de las MC

Observacibén

Laser&erayca

Cirugia

V' Tratamiento de eleccion: laser de colorante pulsado
(pulsed- dye laser).

- Aplicar lo mas precoz posible (sedacion - AG). Cto antes mejor respuesta.

NINOS REQUIEREN - SESIONES, RESPUESTA + RAPIDA Y - RECURRENCIAS.

- 4- 8 sesiones. Respuesta completa en 10%. Tendencia a oscurecerse con el
tiempo y requieren nuevas sesiones.

- Peor respuesta en V2 que V1-V3. Cara y cuello mejor que tronco y
extremidades.

v Resistentes a colorante pulsado: Luz pulsada intensa, Nd: YAG o laser de KTP.

v’ Laser de CO2 en nodulos hipertroficos.






Manejo de las MC

v’ Hipertrofia de tejidos blandos/ hueso secundaria que el
laser no sirve:

7
Obge\'\/ﬁﬁ(&ﬂ‘\ - Curetaje y electrocoagulacion
- Escision simple.

- Cirugia remodelante.

- Reduccion quirdrgica en cuia.

- Bermellectomia.

Lasev&emyﬁa

Cirugia

Matformaciones vasculares (Il). Diagndstico, histopatologia
y tratamiento




2. Malformaciones vasculares

e BAJO FLUJO: CAPILARES, VENOSAS; LINFATICAS.

LTO FLUJO: ARTERIO-VENOSAS, COMBINADAS/
INDROMES.

>

()



Malformaciones venosas

Angloma venoso, angioma cavernoso o
hemangioma cavernhoso.

CLINICA

MV de bajo flujo.

Cabeza y cuello es la localizacion mas frecuente.
Tumoraciones o nodulos, blandos, color azul- morado.
Relleno con Valsalva.

No aumento de T local. No soplo.

Exacerbacion en embarazo y cambios hormonales.

En cabeza y cuello suelen afectar a lengua, paladar, labios y m. yugales,
e infiltran masculo, gls. salivares y hueso.

R SR N

En lesiones muy ectasicas pueden producirse trombosis venosas.




Malformaciones venosas

COMPLICACIONES

Dolor por pequenos trombos y flebolitos en Rx.
Sangrado.

Coagulacion intravascular localizada.

RN

Separacion dental, movimiento o caida precoz de dientes con hemorragia
asociada.

<

Alteracion deglucion.

<

Compromiso ocular.

Obstruccion de via aérea.

<



Malformaciones venosas

Algioma venoso, angioma cavernoso o
hemangioma cavernoso.

DIAGNOSTICO

Historia clinica y exploracion.

Rx simple: flebolitos y afectacion osea.
Eco- doppler: bajo flujo.

TAC/ Angio- TAC.

RMN/ Angio- RMN.

Flebografia: NO EN CABEZA Y CUELLO.

Histologia.

R N SR Y

CIL: fibrinbgeno bajo y dimero- D elevado.




Manejo de Llas my

COV\5€"VQ&0? ® Tratamiento sintomatico:
® Analgesia (AINES, AAS).
@ ATB.
| @® HBPM en coagulacion intravascular localizada.
Escleroterapia
4
Laser

Cirugia
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Cownservador

Esdam&erap&a

Laser

Y

® DE ELECCION.

® Inyeccion de sustancia esclerosante que
desencadena una respuesta inflamatoria en el
endotelio de la vena, trombo, fibrosis local y
acaban reabsorbiendose.

@® Control ecografico.

® MAYORES: alcohol, iodo, tetradecil sulfato de
sodio.

® INTERMEDIOS: salicilato sodico y polidocanol
(Etoxisclerol).

® MENORES: glicerina cromada.

® CONTRAINDICADA cuando asocian lesiones
arterio-venosas.

® Etanol absoluto: el mas eficaz pero mas
complicaciones. No en ninos.
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Cownservador

Esctaro&erapm

Laser

® MICROESPUMAS ESCLEROSANTES (02, CO2).

@ Aumenta la superficie de contacto entre el
esclerosante y la pared del vaso.

® Microespuma de polidocanol: Polidocanol 2%
y CO2.

® Puede hacerse sin anestesia. Caracter
ambulatorio.

@® Bien tfolerada.
@® Complicaciones: fistulas y Glceras.
® Bajo coste.

@® No aprobado por FDA.
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Cownservador

Eset&m&amy&a

Laser

Cirugia

3 C » ~ XA .
- 5 i
- ; 7 VASCULAR-INTERY ENTIONAS

Sclerols

® Mezcla de etanol y etilcelulosa.
® Malformaciones venosas muco-cutaneas de bajo flujo.
® Sala de radiologia o quirofano.

® Anestesia local o general.

@ Es necesario realizar una angiografia con un agente de contraste
hidrosoluble previa a la inyeccion de ScleroGel para confirmar un flujo

sanguineo debil y minimizar los riesgos de escapes hacia tejidos u
organos vitales.

® Esperar un minimo de 3 meses antes de realizar una esclerosis sobre
el mismo paciente.

@ Riesgo de necrosis cutanea o de mucosa si la inyeccion es demasiado
superficial. La cicatrizacion no deja secuelas.

of Venous Malformations
Study on 23 Cases

K SANNIER, A DOMPMARTI THES ) LABBL MT BARRELLIER
B lERONVEDR * 5T

R.LFROYF URE **** [ LEROY

A New Sclerosing Agent in the Treatment

Radio-opague ethyloellulose-ethanol is & safe and efficient
sclerosing agent for venous nalformations




Imagenes cedidas por el Prof. Theron

Antes del tratamiento Después del tratamiento
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Cownservador

Esct&ro&amyia

Laser

Cirugia

@® Aplicacion transcutanea, transmucosa,
intralesional, guiada.

@ Laser Nd: YAG de eleccion.
@ Laser KTP.
® Dual laser de colorante pulsado- Nd: YAG.

® Diodo.
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Cownservador

Esctam&erapéa

Laser

Cirugia

® Indicaciones del laser:
@ Lesiones superficiales.

@® Componente superficial de profundas tratadas
con otros procedimientos.

® Lesiones de mucosas.
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Cownservador

Esd&ro&ampm

Laser

Cirugia

@ Lesiones pequenas- moderadas,
localizadas.

® Solo si es posible la extirpacion

completa y si las posibilidades
de restauracion anatomica vy
funcional son maximas.

@® Combinacion con laser o
embolizacion previa a la cirugia
disminuye sangrado vy facilita
acto quirdrgico.

@® Recurrencias frecuentes si
extirpacion incompleta.



CASOS CLINICOS
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Malformaciones Linfaticas

circumscrito, Linfangiomatosis... -

Linfangioma, higroma quistico, Linfangioma

CLINICA

¥ Congeénitas. 75% presentes al nacimiento (pueden pasar
inadvertidas hasta crecimiento por infeccion o inflamacion).

*

Cabeza y cuello mas frecuente (90%).

*

Maltiples vesiculas traslicidas de contenido viscoso a nivel
cutaneo o mucoso (“huevos de rana”) o como masas
indolorosa, de consistencia gomosa, no pulsatiles recubiertas
de piel de color normal.

*

Dx prenatal (eco del 22 trimestre, RMN).

Frecuente asociacion con malformaciones linfaticas viscerales
e hipertrofia esquelética (prognatismo mandibular y
maloclusion).

*




ML mi&roqu‘fsﬁ{:&s

LINFANGIOMA, L. CIRCUNSCRITO, ANGIOLINFANGIOMA,
LINFANGIOENDOTELIOMA...

® |esiones mucosas en suelo de boca, m.yugal, lengua...
® Bordes mal definidos y edema masivo de la zona.

® En la superficie: Pequenas vesiculas o papulas hiperqueratosicas,
con sangrado en su interior que puede presentar linforrea.




ML ma&roqm skicas

HIGROMA QUISTICO, LINFANGIOMA
QUISTICO...

® Grandes quistes multitabicados.
Transiluminacion.

® Cervicales.

® Normalmente asintomaticas, indoloras,
gomosas, ho pulsatiles.

® Aumentan gradualmente de tamano.




ML wixkas

® En las mejillas suelen ser de naturaleza mixta,
provocando asimetria y distorsion de rasgos
faciales.

® Escleroterapia puede ser eficaz, cirugia.
® Sindromes asociados:
® S.Klippel- Trennaunay

® S. Maffucci, Enfermedad de Gorham, Proteus.




Malformaciones

X %k ok Kk ok Ok

DIAGNGSTICO

Historia clinica y exploracion.
Radiologia simple: calcificaciones.
Eco- doppler.

Angio- TC

Angio- RM

Estudio histologico

Linfaticas
5




Malformaciones Linfaticas

COMPLICACIONES

¥ Exacerbacion coincidiendo con un traumatismo accidental o
terapeutico (quirdrgico), una hemorragia intralesional o una
infeccion.

*

Comprimir via aérea.

*

Proptosis.

*

Hipertrofia esquelética.



Sinkomatkico

Cirugia

Esd&w&ampca

Laser C02

oy v .
Parmaaatagwo

- Antibioterapia (infecciones
estimulan ML)

- Analgesia

- Corticosteroides orales
(estilsona en ninos).
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Sintomatico

Cirugia

Escter@&erapca

Laser C02

Farmacolégico

V'El objetivo es la reseccion completa.

v Dificil por extension, relacion con estructuras
nobles... extirpacion completa suele ser
complicado.

v RECIDIVAS

v De eleccion en lesiones localizadas vy
accesibles.

v Micro.

vY'Si no es posible por la localizacion, afectacion
de estructuras nobles o resultado post-quirdrgico

insatisfactorio: escleroterapia.




Sinkomakico

v +/- Cirugia.

oo 4
""’"“3'“ v Agentes esclerosantes: dextrosa, bleomicina (1-1,5 mg/ml/
kg, 3,5 sesiones normalmente), las tetraciclinas

(doxiciclina), el etanol, el OK-432 (Picibanil, derivado del
Estreptococcus piogenes con Penicilina G benzatina, 0,3 mg

5551-@?@&@7&?(1& por sesion, normalmente 2 sesiones., suelen reducir el

tamano. Contraindicado si alergia a penicilina) o agentes

hemostatico-sellantes como el Tissucol, ETOH.

’ -
Laser C0R v OK-432 tiene accién inmunomoduladora.

oy v .
Parmaaatagwo




Sinkomakico

Cirugia

Elst‘:taw&empba

Laser C02

Farmacolégice

Efficacy and Safety of OK-432
Immunotherapy of Lymphatic Malformations

th, MI), M_Brid Zamme i, PhD; Diane K. B

v Macroquisticas

v Previamente a la inyeccion, hay que aspirar el
mayor volumen posible de linfa y «vaciar» la
malformacion al maximo y se reemplaza el volumen
por menor cantidad de liquido para que peguen las
paredes. 1 ml x cm2. Tras la inyeccion, comprimir
para favorecer contacto con esclerosante.

v Cuidado al inyectar en lengua! Tasa éxito 50-
60%. Precisan varias sesiones, normalmente 2-3.



Sinkomatico

Cirugia

Esd&w&ampca

Laser C02

oy v .
Parmaaatagwo

Vv’ La ablacion con laser

CO2 esta indicada
especialmente en las
malformaciones linfaticas
(micro) superficiales de
mucosas.

v Alivia sintomas. No \ '
curativo. K.
v Recurrencias frecuente

v ATB, AINES,
CORTICOIDES.
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Stnkomatico

Cirugia

Esﬁ:ter@&ampm

Laser C0O2

ML

Pediatr Blood Cancer

Sirolimus for the Treatment of Complicated

Vascular Anomalies in Children February 2011

Efecto beneficioso en tumores vasculares (HEK) y malformaciones
con componente venoso y linfatico (MICRO y
LINFANGIOMATOSIS). Pueden empeorar las de tipo arterio-
venoso.

- Inhibe linfangiogénesis. Mecanismo antiangiogénico/
antiproliferativo.

- Excelente respuesta.

- Efectos 22 tolerables.

- Malf. estables y no proliferativas.

PRECIO ELEVADO

Experimental?

Sildenafil for Severe Lymphatic Malformations

Farmacolégico

N ENGL) MED 3664 NEJM.ORG JANUARY 26, 2012

The New England Joumal of Medicine

Hay publicados algunos casos aislados con buena
evolucion, pero no parece tener mucha eficacia.
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Malformaciones arterio-venosas

Mancha de nacimiento Fmts&&u, aneurisma cirsoide o aneurisma
arterio-venoso,

Las menos frecuentes. Las mas agresivas. Las mas activas, con mayor posibilidad de expansion y crecimiento,
mas dificiles de tratar. Patron proangiogeénico.

<

<

Congeénitas aunque son las MV que se dx mas tardiamente, a veces durante la 42-52 década de la vida. Al
principio asintfomaticas, se comportan de forma agresiva mas tarde desencadenado por cambios hormonales,
embarazo, traumatismo...

Nidus (compuesto por capilares): vasos arteriales aferentes, macro y microfistulas arteriovenosas y venas
aferentes dilatadas. Trayectos fistulosos que comunican arterias con venas.

No distincion de sexos.

Predominio intracraneal, seguido de cabeza y cuello.

No se vacian totalmente con compresion , se rellenan con rapidez y son firmes a la palpacion.
Maculas levemente sobreelevadas, mas calientes y a veces con latido palpable.

Exacerbacion con traumatismos, manipulacion y cambios hormonales.

N S SR G R

Sindromes asociados: Rend(- Osler- Weber, Parkes- Weber.



Malformaciones arterio-venosas

DIAGNOSTICO

Historia clinica y exploracion.

No es @til la radiografia simple. Solo para ver efectos sobre
estructuras 6seas adyacentes.

Eco- doppler: alto flujo.
Angio- TAC.

Angio- RMN.

Angiografia: de eleccion. diagnéstica y terapéutica. previa
embolizacion.

Estudio histologico.

T N SRSy

Determinacion de marcador sérico de angiogénesis: En MAV
activas. Experimental.



Malformaciones arterio-venosas

HISTORIA NATURAL
ESTADIFICACION DE SCHOBINGER:

p Estadio I REPOSO: Mancha rojiza, plana y caliente.
Cortocircuito AV demostrado por Doppler. Asintomatica.

p Estadio II EXPANSION: Igual mas crecimiento,
pulsaciones, fremito y venas tortuosas y dilatadas.

p Estadio III DESTRUCCION: Igual mas cambios
distroficos, sangrado, ulceracion, dolor persistente o
necrosis.

) Estadio IV DESCOMPENSACION: Igual mas Insuf.
Cardiaca congestiva.
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Embolizacién

DE ELECCION.

Adyuvante a Cx o terapeutica.

Coils, particulas, polimeros, pegamentos, NBCA, Onyx...
Solucion temporal?

a p
Qacfusfﬁ Radiodlogo intervencionista.

Bajo control fluoroscopico.

N S SRR

Repetidas.

Tratamienko
médico
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Embolizacién

El objetivo es erradicar el NIDUS.

Sangrado importante.

A veces ineficaz por reclutamiento de vasos colaterales
que nutren al nidus.

Cirugia

Embolizacion previa.

S

Reseccion completa y con margenes amplios respecto a los
limites del nidus, entre 1- 3 dias tras embolizacion.

Trakamiento
médico
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Embolizacién

e SIROLIMUS
Cirugia

Tratamiento
v
medico




RN

Malformaciones mixtas o
combinadas

Complejos sindromicos que suelen ir asociados a
sobrecrecimiento de tejido masculo- esquelético.

Se dividen en:

BAJO FLUJO: S. Klippel- Trenaunay, S. Proteus, S.
Maffucci.

ALTO FLUJO: S. de Parkes Weber, S. Sturge- Weber.

Malformaciones vasculares

Sindromes

Simples
Venulares

Venosas

Sindrome de Sturge-Weber

Sindrome de Cobb

Malformacion venular sacra

Cutis marmorata telangiectasica
congenita

Facomatosis pigmentovascular

Sindrome de Von Hippel-Lindau

Sindrome del nevus azul

en tetina de goma
Sindrome de Maffucci
Malformaciones glomuvenosas

Complejas
Venular-venosa-linfatica

Venular-venosa
con fistula
arterio-venosa

Arterio-venosa

Venosa o
venosa-linfatica

Sindrome de Klippel-Trenaunay
Sindrome Proteus

Sindrome de Parkes Weber

Sindrome de Rendi-Osler-Weber

Sindrome de Maffucci
Enfermedad de Gorham



TRATAMIENTO INDIVIDUALIZADO
ABORDAJE INTEGRAL Y
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Datos generales

Nombre corto:
Comité Multidisciplinar de Anomalias Vasculares

Fecha de publicacion:
15/05/2008

T — .

e COMITE MULTIDISCIPLINAR DE
ANOMALIAS VASCULARES HVR DESDE
2007.

® REUNIONES MENSUALES.

Cirujanos PL&sEicos

Dermatbdloqos

Cirujanos maxilofaciales

Ra diétogos Anaktomia Po&otogiaa )
Oncologos

I i - - / i
Cirujanos pediakricos . . ..
Traumatolotos ) P Radidlogos intervencionistas



ALcuNnas CONCLUSIONES...

o
o

o

o

No debe Llamarse ahgioma © hemangi,oma a tuatquier lesidbn vascular.

“NO TODOS LOS HEMANGIOMAS SON ROJOS Y NO TODO LO ROJO ES
HEMANGIOMA”.

Poner fin a la confusidn terminolbdgica y emplear un lengua je cientifico
comim,

La clinica es el dato de mas valor para el diagndstico,

Con un correcto diagnbstico y un tratamiento individualizado en el contexto

de uh equipo mut&idisciyunm, se pu.e.cieh obtener resultados Eerapéu&c‘,cos
efectivos, disminuir los errores diagndsticos, evitar las consultas a diferentes
especialistas en funcion de la localizacidn (“pacientes nomadas”), reducir Los
examenes complementarios y pruebas nvasivas.
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