Tratamiento quirurgico de las malformaciones vasculares

Surgical treatment of vascular malformations

L. Fernandez-Alonso

RESUMEN

A pesar de los numerosos avances experimenta-
dos en las dos Ultimas décadas, el manejo de las mal-
formaciones vasculares congénitas continla siendo
uno de los mayores enigmas de la medicina moderna
sin que existan criterios claros en cuanto a las indica-
ciones para tratar, y mucho menos en cuanto a los pro-
cedimientos terapéuticos méas apropiados para cada
tipo de lesion. Los resultados del abordaje estricta-
mente quirdrgico son desalentadores y hoy se admite
que las malformaciones vasculares congénitas deben
ser atendidas y tratadas por unidades multidisciplina-
res aunando los esfuerzos de todos los especialistas
implicados en su manejo. En este trabajo se revisan los
principios generales del tratamiento quirtrgico de las
malformaciones vasculares congénitas sin perder de
vista que el papel tradicional de la cirugia aislada en el
tratamiento de las malformaciones vasculares congéni-
tas ha sido sustituido por el enfoque multidisciplinar
de este tipo de lesiones, permitiendo que la integracion
de la embolizacion, la escleroterapia y la cirugia mejo-
ren los resultados. La combinacion de estas técnicas
reduce el riesgo y las complicaciones que existian
cuando eran aplicadas de forma aislada. Por tanto, el
tratamiento quirdrgico debe considerarse, no como
una herramienta de tratamiento independiente sino
como un arma terapéutica integrada en el conjunto de
medidas encaminadas a mejorar la calidad de vida del
paciente con una malformacion vascular congénita

Palabras clave. Malformaciéon vascular. Trata-
miento quirdrgico.

An. Sist. Sanit. Navar. 2004; 27 (Supl. 1): 127-132.

ABSTRACT

In spite of the numerous advances made over the
last two decades, the treatment of congenital vascular
malformations continues to be one of the greatest enig-
mas facing modern medicine. There are no clear crite-
ria concerning the indications to be followed, and even
less concerning the most appropriate therapeutic pro-
cedures for each type of lesion. The results of a strict-
ly surgical approach are discouraging and today it is
accepted that congenital vascular malformations
should be attended to and treated by multidisciplinary
units, combining the efforts of all the specialists
involved in its treatment. This paper reviews the gen-
eral principles of surgical treatment of congenital vas-
cular malformations, without losing sight of the fact
that the traditional role of isolated surgery in the treat-
ment of congenital vascular malformations has been
replaced by a multidisciplinary approach to this type
of lesions, making it possible to integrate embolization,
sclerotherapy and surgery to improve the results. The
combination of these techniques reduces the risk and
complications that existed when they were applied in
an isolated form. Thus, surgical treatment should not
be considered as an independent tool of treatment but
as a therapeutic weapon integrated in the ensemble of
measures directed at improving the quality of life of the
patient with a congenital vascular malformation.
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INTRODUCCION

Las malformaciones vasculares congé-
nitas no son neoplasias sino anomalias de
los vasos debidas a errores en la morfogé-
nesis vascular. Estan presentes desde el
nacimiento aunque se hacen evidentes en
distintas etapas de la vida y no se resuel-
ven espontdneamente. Son menos frecuen-
tes que los hemangiomas y no manifiestan
una predileccién clara por ningun sexo™.

A pesar de los numerosos avances
experimentados en las dos Ultimas déca-
das, el manejo de las malformaciones vas-
culares congénitas continda siendo uno de
los mayores enigmas de la medicina
moderna sin que existan criterios claros
en cuanto a las indicaciones para tratar, ni
mucho menos en cuanto a los procedi-
mientos terapéuticos mas apropiados para
cada tipo de lesion. Esto es asi por un lado
porque la presentacion clinica es extrema-
damente variable y va desde manchas
asintomaticas y con repercusion mera-
mente estética hasta lesiones de alto flujo
o0 localizaciones peculiares que pueden
incluso poner en peligro la vida del enfer-
mo y, por otro, porque al tratarse de enfer-
medades relativamente raras es dificil
alcanzar la suficiente experiencia en su
manejo como para establecer pautas con-
trastadas de tratamiento. Esto hace que,
todavia hoy, muchos pacientes con malfor-
maciones vasculares congénitas sean
transferidos de unos centros a otros cau-
sando, en muchos casos, confusion y pro-
vocando frecuentemente el desanimo y la
logica preocupacion en los enfermos,
muchos de ellos nifios o jovenes adoles-
centes, y en su entorno.

Con el afan de aportar soluciones al
problema han existido multiples intentos,
la mayoria promovidos por cirujanos?
pero los resultados del abordaje estricta-
mente quirdrgico han sido a veces desas-
trosos en parte debido a la escasez de
métodos diagnosticos adecuados que
aporten informacion suficiente sobre la
compleja naturaleza de este tipo de lesio-
nes y en parte también por una excesiva
agresividad en el manejo quirargico®:.

En los ultimos afios un mejor conoci-
miento de la anatomia y la fisiopatologia
de las malformaciones vasculares congéni-
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tas, gracias en gran medida a la incorpora-
cién de métodos diagndsticos muy preci-
sos, ha permitido cambiar el enfoque diag-
nostico y terapéutico y, por lo tanto, mejo-
rar los resultados.

Seguramente uno de los avances mas
importantes de la medicina moderna haya
sido la incorporacion a la disciplina de tra-
bajo del médico del concepto de abordaje
multidisciplinar con todo lo que conlleva
de vision global del enfermo, més alla de la
propia especialidad y de disposicion para
el trabajo en equipo.

El concepto de abordaje multidiscipli-
nar de las malformaciones vasculares con-
génitas fue discutido e introducido por
primera vez en el | Samsung International
Symposium for Congenital Vascular Malfor-
mations de Seul en Diciembre de 1996° en
el que se concluy6 que las malformacio-
nes vasculares congénitas debian de ser
atendidas y enfocadas por unidades multi-
disciplinares, aunando los esfuerzos de
todos los especialistas implicados en su
manejo. Esta vision del problema es, pro-
bablemente, el mayor progreso experi-
mentado en el tratamiento de las malfor-
maciones vasculares, puesto que permite
abordarlas sin la vision excesivamente
parcial de un solo médico y evita los extre-
mos de actitudes excesivamente conser-
vadoras 0 excesivamente agresivas que
podian existir hasta ese momento. Con
este nuevo enfoque las malformaciones
vasculares congénitas son tratadas por
equipos capaces de utilizar todo el arse-
nal terapéutico disponible que incluye:
tratamiento médico, tratamiento esclero-
sante, tratamiento endovascular y trata-
miento quirdrgico. La mayoria de las oca-
siones sera necesario utilizar una combi-
nacion adecuada de varios de ellos, pues-
to que la aplicacién de uno s6lo no suele
ser suficiente.

Indicaciones

El tratamiento de las malformaciones
vasculares congénitas estd condicionado
fundamentalmente por la clinica del enfer-
mo, por el tipo de lesién y por las caracte-
risticas de la misma, principalmente su
localizacién y extension®. Puesto que
todos los tratamientos implican morbili-
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dad las indicaciones deben ser precisas.
Lo primero es decidir que pacientes nece-
sitan ser tratados y, posteriormente, selec-
cionar el tratamiento mas adecuado en
cada caso.

Las indicaciones aceptadas para el tra-
tamiento de las malformaciones vascula-
res congénitas son’:

Indicaciones absolutas
- Hemorragia.

- Isquemia critica de una extremidad
por fenédmeno de robo arterial.

- Ulcera refractaria a tratamiento con-
servador.

- Insuficiencia cardiaca en malforma-
ciones de alto flujo.

- Lesiones que producen efecto masa
sobre 6rganos importantes (vias res-
piratorias, 0jo, oido, etc.).

Indicaciones relativas

- Dolor incapacitante.

- Claudicacioén intermitente.
- Limitacién funcional.

- Deformidad con repercusion cosmé-
tica.

- Asimetria en la longitud de las extre-
midades.

- Lesiones localizadas en regiones
con alto riesgo de complicacion
(hemartrosis).

TRATAMIENTO QUIRURGICO DE
LAS MALFORMACIONES
VASCULARES CONGENITAS

En el manejo las malformaciones vas-
culares congénitas existen 2 objetivos
principales: el primero es corregir la reper-
cusion hemodinamica que produce la
lesion y el segundo tratar las alteraciones
musculoesqueléticas y/o de tejidos blan-
dos que pudieran existir. Asi pues, todos
aquellos procedimientos quirdrgicos no-
hemodinamicos como cirugia ortopédica o
cirugia plastica deben ser demorados
hasta que las anormalidades hemodinami-
cas hayan sido corregidas.

La cirugia vascular aislada tiene un
papel escaso en el manejo de las malfor-
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maciones vasculares y es con frecuencia
complementada mediante procedimientos
de cirugia plastica y/o ortopédica.

Debido a las grandes diferencias entre
los diferentes tipos de lesiones cada una se
considerara por separado.

Malformaciones venosas

El principio general para el manejo de
las malformaciones venosas sin afectacion
6sea en pacientes pediatricos es el trata-
miento conservador hasta que el nifio
tenga 2-3 afios y esté en condiciones de
tolerar adecuadamente los procedimien-
tos diagnosticos y terapéuticos que preci-
se. Sin embargo, cuando las lesiones ame-
nazan la vida del enfermo (proximidad a la
via aérea) o afectan al crecimiento 6seo, se
justifica un enfoque mas agresivo en con-
tra de la tradicional actitud conservadora,
incluso en niflos muy pequefios®.

Cuando se plantea el tratamiento qui-
rargico de una malformacion venosa, espe-
cialmente en las extremidades, es esencial
determinar mediante pruebas complemen-
tarias la situacion del sistema venoso pro-
fundo. Habitualmente es suficiente el exa-
men mediante eco-Doppler pero puede ser
necesario recurrir a la utilizacion de la fle-
bografia.

El componente superficial de las mal-
formaciones vasculares congénitas veno-
sas puede ser tratado mediante laser y/o
escleroterapia, pero el componente pro-
fundo debe de ser resecado quirdrgica-
mente; aunque la introduccion de agentes
esclerosantes en forma de microespuma
probablemente cambie los actuales con-
ceptos al respecto®. Durante la cirugia, la
utilizacion de lupas de aumento y un foto-
foro son especialmente Utiles puesto que
la diseccion debe ser meticulosa. Esto no
siempre es sencillo al tratarse de verdade-
ras masas de venas ectésicas y paredes
fragiles, sin ningun tipo de capsula que
pueden infiltrar estructuras adyacentes,
generalmente musculo. En las proximida-
des de estructuras nerviosas es aconseja-
ble la utilizacion de un electrocauterio
bipolar. Debe prestarse una especial aten-
cion a la hemostasia del campo quiruargico,
puesto que el sangrado incontrolado difi-
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culta enormemente la diseccion y eleva el
riesgo de lesionar estructuras adyacentes.

El objetivo del tratamiento quirdrgico
debe ser la reseccion completa siempre
que sea posible puesto que cualquier teji-
do residual dara lugar, invariablemente, a
una recidiva.

Malformaciones arteriovenosas

De todas las malformaciones vascula-
res congénitas, este grupo es el mas dificil
de manejar. El objetivo del tratamiento es
erradicar el nidus de la malformacién, y la
reseccion quirdrgica se ha considerado la
Unica forma de llevarlo a cabo de manera
efectiva; de hecho, histéricamente, fue el
primer tratamiento que se ensay0 tratan-
do de ligar todos los vasos aferentes invo-
lucrados (“desaferenciacion del nidus™).
Esta cirugia es a menudo muy hemorragica
y presenta tres grandes problemas:

- Esineficaz, puesto que rapidamente se
produce un reclutamiento de vasos
colaterales que le brindan nueva
suplencia al nidus.

- Impide o al menos dificulta enorme-
mente intentos de embolizacién poste-
rior al cortar el acceso directo al nidus.

- Es peligrosa, porque activa la circula-
cion colateral, cuya accesibilidad no
siempre es posible y entrafia complica-
ciones no controlables.

Actualmente, la desaferenciacion en-
cuentra su indicacién Unica en las raras
lesiones mono-pediculares, de localizacion
accesible y extension limitada que pueden
ser tratadas mediante ligadura y extirpa-
cion total.

La embolizacion por si sola no es sufi-
ciente para tratar una malformacion vas-
cular congénita arteriovenosa y sélo debe
considerarse preoperatoriamente, para
facilitar el acto quirdrgico y disminuir el
sangrado.

El momento de la cirugia es importante
puesto que cuanto mas madura es la lesion
més dificil es de completar la excision
completa. Por tanto, la reseccion deberia
tener lugar lo mas pronto posible y deberia
de ser lo mas completa posible. Los mar-
genes de reseccion deben ser amplios res-
pecto a los limites del nidus. La utilizacion
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de la resonancia magnética y de la angio-
grafia digital preoperatorias, especialmen-
te evaluadas de forma dinamica, son parti-
cularmente Utiles para establecer esos
margenes.

Malformaciones linfaticas

El principio general que rige en las mal-
formaciones linfaticas es el tratamiento
conservador puesto que raramente afec-
tan a la funcion de la extremidad o del
organo afectados y suelen ser motivo de
consulta por una preocupacion estética.
La excepcién son, como ya se ha comenta-
do, aquellas lesiones que por su peculiar
localizacién cervical puedan ser potencial-
mente peligrosas, obstruyendo la via
aérea.

El tratamiento de eleccion es la escle-
roterapia con etanol o, mas recientemente,
con OK-432 (picibanil)’. EI OK-432 es un
excelente tratamiento para lesiones cisti-
cas, tiene una eficacia mas limitada para
lesiones difusas y se usa de forma efectiva
en el preoperatorio para reducir la morbi-
lidad quirdrgica en casos seleccionados.
Sus indicaciones y el protocolo de aplica-
cién se recogen en otras paginas de esta
monografia.

En las malformaciones linfaticas, sobre
todo en las difusas, es dificil encontrar un
plano de diseccién durante la exéresis,
siendo los margenes de la lesién casi impo-
sibles de delimitar, por lo que la reseccion
debe ser, también aqui, lo mas amplia posi-
ble. Cualquier lesion residual dara lugar a
una recidiva a corto plazo. Por este moti-
vo, es frecuente tener que reintervenir
varias veces hasta poder conseguir resul-
tados satisfactorios.

Malformaciones mixtas

Es en este grupo de malformacién vas-
cular congénita donde el tratamiento qui-
rargico es mas complejo. Al tratarse de
lesiones mixtas se pueden aplicar aqui los
principios apuntados para las malforma-
ciones venosas Yy linfaticas, modificando-
los de acuerdo con el grado de implicacion
de cada uno de los sistemas.

En general, dos malformaciones dife-
rentes en dos sistemas distintos afectan
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una a la otra de manera negativa cuando
alguna de ellas es tratada de forma agresi-
va. Es decir, tratar de forma enérgica el
componente venoso de una malformacion
mixta como el sindrome de Klippel-Trenau-
nay puede empeorar notablemente la clini-
ca que depende de su componente linfati-
co. Asi pues, la eleccion del tratamiento
mas adecuado adquiere aqui especial rele-
vancia.

El tratamiento clasico consistente en
ligaduras venosas escalonadas puede ser-
vir como tratamiento paliativo, pero hoy
esta cuestionado y probablemente sea sus-
tituido por la escleroterapia ecoguiada con
microespuma de polidocanol’. La cirugia
tiene malos resultados y los accidentes
tromboembdlicos son 10 veces mas fre-
cuentes que en los casos de cirugia venosa
simple o convencional®.

CIRUGIA COMO UNICO
TRATAMIENTO (CUANDO?

El tratamiento quirargico aislado de las
malformaciones vasculares congénitas
s6lo es posible en casos muy localizados y
accesibles aunque las lesiones suscepti-
bles de una reseccion completa son pocas
(5-10%). No obstante, el tratamiento qui-
rdirgico aislado permanece como trata-
miento de eleccién en malformaciones vas-
culares congénitas venosas como los aneu-
rismas venosos, en algunas lesiones infil-
trantes localizadas y, como ha quedado
dicho, en las raras lesiones arteriovenosas
mono-pediculares, de localizacién accesi-
ble y extensién limitada que pueden ser
tratadas mediante ligadura y extirpacion
total.

La resecabilidad de la lesion debe ser
evaluada con rigor antes de proponer a un
enfermo como candidato a cirugia. Asi, la
lesion ideal para ser tratada exclusivamen-
te con cirugia debe ser una lesion aislada y
superficial, sin extension a planos profun-
dos y sin infiltracién de estructuras adya-
centes. La extension mas alla de la fascia
con afectacion de musculos, tendones,
huesos y/o invasion de estructuras como
la pelvis o la region glatea son contraindi-
caciones para tratar so6lo con cirugia, ya
que en el mejor de los casos, a pesar de
una buena planificacién terapéutica y una
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meticulosa cirugia, sera un tratamiento
paliativo temporal.

Pacientes en situacion extrema por
grandes deformidades o severisima limita-
cion funcional de una extremidad no trata-
ble, deben ser considerados candidatos a
amputacion primaria.

CONCLUSION

El papel tradicional de la cirugia aisla-
da en el tratamiento de las malformaciones
vasculares congénitas ha sido sustituido
por el enfoque multidisciplinar de este
tipo de lesiones, permitiendo que la inte-
gracion de la embolizacion, la esclerotera-
piay la cirugia mejoren los resultados. La
combinacion de estas técnicas reduce el
riesgo y las complicaciones que existian
cuando eran aplicadas de forma aislada.
Por tanto, el tratamiento quirdrgico debe
considerarse, no como una herramienta de
tratamiento independiente sino como un
arma terapéutica integrada en el conjunto
de medidas encaminadas a mejorar la cali-
dad de vida del paciente con una malfor-
macion vascular congénita.
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