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En los udltimos anos se ha demostrado un notable interés por las anomalias
vasculares congénitas. Por una parte, se explica gracias a los conocimientos al-
canzados en el terreno de la Cirugia Vascular; y, por otro, por la posibilidad de
examinar del modo mas correcto las distintas formas de malformaciones vascu-
lares utilizando métodos instrumentales y clinicos especificos de investigacion.
La experiencia obtenida en el transcurso quirirgico de enfermos con angiodis-
plasias congénitas de los vasos periféricos permite que nos refiramos a un
numero de problemas concernientes a la fisiopatologia y principios de dicho tra-
tamiento.

Material y método

En los ultimos quince afos examinados 434 pacientes con angiodisplasias
localizadas en la cabeza, extremidades o visceras, de los cuales 384 fueron ope-
rados en el Bakulev Institute of Cardiovascular Surgery (Tabla 1),

En cuanto a la edad y sexo (Tabla 1) se observa un evidente predominio del
sexo femenino a cualquier edad; siendo lo més probable que se examinen en-
fermos en edad joven, entre los 10 y 40 afos, si bien lo habitual es que estas
malformaciones se observen desde el nacimiento o la infancia, produciéndose un
deterioro progresivo. Respecto a su localizacion (Tabla 1), tienen preferencia por
los miembros inferiores, en menor proporcién por la cabeza y por ultimo los
miembros superiores. Entre las visceras, los pulmones son los mas afectados
(11 casos), contando algin caso intestinal (3 casos), uterino (2 casos) y hepa-
tico (1 caso).

Como base de trabajo para la clasificacion hemos tomado diferentes formas
de malformacion, dependientes del trastorno hemodindmico y de las caracteris-
ticas anatomicas vasculares. Como método principal de delicado diagnoéstico y

(*) Traducido del original en inglés por la Redaceién.
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definicion estructural tenemos la angiografia seriada. Con su ayuda podemos
determinar la forma y amplitud de la lesién, presencia de anomalias asociadas y
complicaciones (estasia, aneurismas, tortuosidades patologicas), asi como las
vias posibles de comunicaciones colaterales. Las caracteristicas de la corriente
sanguinea fueron estudiadas cualitativa y cuantitativamente por medio del volu-
men esfigmogréafico, el «flowmeter» y radioisotopos. Los parametros hemodina-
micos regionales y generales, asi como la cantidad de «shunts» a través de los
vasos periféricos, se obtuvieron durante la cateterizacién intracardiaca combi-
nada con radiocardiografia, corriente sanguinea cerebral y muscular, radiometria
del cuerpo y exploracion del aparato respiratorio pulmonar.

Prescindiendo de su localizacion, en cada Grupo (Tabla 1ll) predominan las
formas venosas de displasia vascular sobre las arteriovenosas En particular lo
hacen en los miembros inferiores, manifestandose como unos extensos, difusos,
hemangiomas cavernosos y ramificados, hipoplasia o aplasia del sistema venoso
profundo de la pierna, flebectasias o aneurismas de las grandes venas, lo mas
a menudo de la yugular. Las formas arteriovenosas se representan por extensos,
difusos hemangiomas ramificados, rara vez cavernosos, y micro o macrofistulas
de uno a tres segmentos del miembro afectado y de acuerdo con las regiones
tordcica o pélvica. Las displasias arteriales aisladas se ven rara vez sélo en los
miembros inferiores.

Como consecuencia de una alteracion del desarrollo de los vasos sanguineos,
las angiomalformaciones conducen a un evidente y grave trastorno de la hemo-
dinamica local y regional, y las arteriovenosas incluso general, hechos que con-
dicionan cuadros clinicos especificos distintos: hemangiomas, varices, hipertro-
fia de un miembro o de un drgano, lesiones troficas tisulares que terminan en

tlceras tréficas y tienden a producir intensas hemorragias y graves sindromes
dolorosos.

Resultados

En 153 pacientes (Tabla Ill) se diagnosticé fistulas arteriovenosas congéni-
tas de los vasos periféricos representadas por hemangiomas extensos, difusos,
anastomoéticos, de la cara y micro y macrofistulas de los miembros superiores e
inferiores. En este proceso patolégico se observaron de manera regular cambios
hemodinamicos. En la hemodindmica general, un aumento del volumen sanguineo
circulante y un aumento de la impulsion y del minuto-index. La hipertension pul-
monar pasiva también aumento a expensas de la debilidad miocardica del ven-
triculo izquierdo y aumento de la afluencia venosa. Asimismo se observé sobre-
carga del miocardio ventricular derecho. Por Gltimo, de todo ello resultan signos
de descompensacién cardiaca caracterizados por una disminucién de la impulsién
y del minuto-index y una evidente dilatacion cardiaca. En cuanto a la hemodi-
namica regional, se advirtio un cuadro de hipervascularizacion de la extremi-
dad o del cerebro del lado afectado, con aumento de la amplitud de la curva
esfigmografica el doble o cuddruple en relacion con el otro lado. El tamaio
de la fistula arteriovenosa y el tiempo de duracién de la enfermedad son la
base de las alteraciones hemodinamicas. El «shunts se determina por medio
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de los macroagregados (radioactive lod lebeled albumin, MAAI ™), por el
«screening» corporal y exploracion pulmonar. El calibre del «shunt», revisado
en 28 pacientes, oscilé entre 09 y 3,41 I/sq. m/min. (promedio 1,51 I/sq. m.).

Se diagnosticaron 256 enfermos con formas de angiodisplasias venosas,
representadas por extensos y difusos hemangiomas cavernosos o ramificados
o anomalias de desarrollo de los troncos venosos: aneurismas, hipo o aplasias
del sistema venoso profundo, ausencia congénita del sistema valvular. En
caso de hipoplasia del sistema profundo de las extremidades inferiores lleva al
cuadro de la insuficiencia venosa cronica a causa de dificultades en el flujo
venoso por dicho sistema y a la distorsion de la circulacion a través del sis-
tema perforante, venas superficiales o embrionarias avalvuladas o de heman-
giomas.

En casos de hipoplasia o aplasia de los troncos arteriales de la extremidad
inferior se observa una insuficiencia arterial créonica. En los enfermos con
lesiones extensas y difusas y evidentes signos patologicos y no rara vez
con complicaciones, como ulceras tréficas incurables, hemorragias profusas por
los hemangiomas, insuficiencia cardiaca, intenso sindrome doloroso, se efectud
tratamiento quirtrgico. Las formas leves de angiodisplasias no fueron operadas,
de igual modo que las aplasias del sistema venoso profundo que comprendian
toda la extremidad., Se efectuaron diferentes intervenciones en los 384 pacien-
tes. El tipo y numero de las intervenciones efectuadas en 371 enfermos con
angiodisplasias de cabeza y cuello, del cinturén toracico y extremidades supe-
riores y de la pelvis y extremidades inferiores se resumen en la Tabla IV. Las
intervenciones restauradoras, como la excision de hemangiomas, fueron prefe-
ridas tanto en las lesiones venosas como arteriovenosas. Las intervenciones
restauradoras, como la reseccién circular de un aneurisma de la yugular o de
una arteria con anastomosis términoterminal o la sustitucion de un sector arte-
rial, se practicaron en las formas arteriovenosas y arteriales. Entre otras opera-
ciones existe la esclerotepia total de los hemangiomas venosos cavernosos de
la cara, empleando etilalcohol de 96° u otro.

Se observaron 15 casos (4 %) con resultado desfavorable. La amputacion
se hizo necesaria por causa vital en 6 casos (1,6 %) de forma arteriovenosa.
Fallecieron 9 enfermos (2.4 %), 5 de la forma arteriovenosa y 4 de la venosa.
La causa de la muerte fue: tromboembolismo arterial pulmonar en 3, insuficien-
cia cardiovascular en otros 3 y hemorragia, intoxicacion e insuficiencia cardio-
vascular en otros 3 y hemorragia, intoxicacién e insuficiencia renal en los 3
restantes. Los otros enfermos fueron dados de alta del Instituto con positivos
resultados clinicos, funcionales y hemodinamicos,

Discusion

La variante ideal del tratamiento de las fistulas arteriovenosas es la resec-
cion directa de las comunicaciones o de un pequefio hemangioma. Este tipo de
operacion solo pudo efectuarse, por desgracia, en 5 pacientes. En los otros 128,
con formas extensas, existia el riesgo de que la intervencion radical ocasionara
un dafo anatémico importante en el miembro o bien una intensa pérdida de san-
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gre durante la intervencion. En estos casos (Tabla V), nuestra tactica quirurgica
correctiva fue (43 casos) la esqueletizacion de la arteria magistral y la ligadura y
diseccion de todas las ramas divergentes. Para prevenir el desarrollo de comunica-
ciones importantes, creemos necesario la reseccion extensa de la iliaca interna y
arterias tibiales profundas con ligadura y diseccion de las ramas colaterales. Solo
entonces se efectia la reseccion del hemangioma arteriovenoso o reseccion de la
mitad del masculo gliteo hipertrofiado afectado. En caso de analogas lesiones di-
fusas de la region tordcica y de la extremidad superior (26 casos) creemos nece-
sario efectuar la esqueletizacion de las arterias subclavia y axilar y, si fuera pre-
ciso, resecar la cardtida externa. Si la localizacion es distal, la esqueletizacion se
efectia en la humeral, radial y cubital. A su vez se resecan las |esiones hemangio-
matosas regionales cutaneas junto al tejido celular subcuténeo, los grupos mus-
culares hipertrofiados por la hemangiomatosis en el cinturén escapular (grupo
toracico y escapular) dentro de limites razonables que permitan conservar la
funcion del cinturén y de la extremidad superior. Cuando lo afectado es la mano
o el pie realizamos la excisién del hemangioma y la reseccion de los grupos
musculares afectados o una amplia amputacién de los dedos y partes distales
del pie. La excision del hemangioma y reseccion de grupos musculares fue una
intervencion que practicamos en un tercio de los pacientes En caso de lesiones
microfistulosas no es aconsejable la excision total de los grupos musculares
afectados de los miembros, por la pérdida de la funcion de la extremidad.

Nuestra experiencia clinica nos ha demostrado que la esqueletizacion de las
arterias magistrales dilatadas de las extremidades superiores e inferiores debe
combinarse con estenosar la arteria hasta su normal diametro (42 casos) vy
normalizacion de la velocidad de volumen de la corriente sanguinea bajo control
con el «flow-meter». El estenosamiento de la arteria se efectia del mismo modo
que el estrechamiento de una anastomosis consecutiva a la reseccion de una
arteria principal o que la estenosis por manguito practicada en un injerto o la
constriccion por ligadura de seda N.* 8 en la parte proximal. Con la ayuda de
un estenosamiento y esqueletizacion es posible reducir de manera significativa
la corriente sanguinea (unas 8 a 4 veces) de la extremidad afectada. Cuando
se comprobd una insuficiencia venosa cronica en miembros inferiores, previa
correccion de la corriente arterial, se sometié a los pacientes (12 casos) a la
correccion de la inversion del flujo venoso ocasionado por la insuficiencia val-
vular de las venas superficiales y de las comunicantes. Aqui, tras la esqueleti-
zacion del sector ilio-fémoro-popliteo y la ligadura incompleta, efectuamos la
operacion de Linton y la ligadura y diseccion subfascial de las comunicantes y
la reseccion de las venas superficiales.

En los 64 enfermos que sufrian hemangiomas arteriovenosos extensos y di-
fusos de la cabeza y del cuello practicamos una operacion radical, En 46 de
ellos se efectud la esqueletizacion previa de las carotidas y la reseccion «en lo
posible» de la cardtida externa. En dos tercios efectuamos la esqueletizacion bi-
lateral de las cardtidas; en 10 de los cuales se combind con la esqueletizacion
de las subclavia y axilar del lado correspondiente. Creemos que para intentar
disminuir la pérdida de sangre en la operacion y prevenir comunicaciones cola-
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terales, antes de la reseccion radical del extenso hemangioma de la cara y del
cuello, hay que proceder a la reseccion de la car6tida externa y ligadura de las
cuatro primeras ramas. Prescindiendo de su extension y difusion, los heman-
giomas arteriovenosos se resecaron de manera radical, aunque ocuparan por lo
habitual mas de tres de las regiones vecinas, frontal, temporal, orbital, nasal,
parotidea, submaxilar, mentoniana e intramaxilar, asi como el cuello, labio su-
perior o inferior y cuerpo y raiz de la lengua. De la extension de la intervencion
da cuenta el hecho de que 22 enfermos sufrieron la excision de los musculos
temporal y maseteros afectados, 6 una rinoplastia total y 7 una oclusion con
cera de la cavidad de un hemangioma osteolitico de las mandibulas superior e
inferior. En algin caso se efectud una plastia de la cara a expensas de l|a piel
subyacente; y mas rara vez, injerto libre o pediculado. Cuando el cuerpo y la
base de la lengua estan afectados se practica una reseccion en cufia hasta los
tejidos sanos. En caso de desarrollo agudo con amenaza de hemorragia masiva
por las cavidades dentarias, en hemangiomas osteoliticos maxilares, efectuamos
una esqueletizacion bilateral de las carotidas, extraccion de dos o tres dientes
los correspondientes, «curettage» de la cavidad del hemangioma por medio de
una espatula y oclusion hermética con cera, con buenos resultados en los ires
casos en que se practico. )

Un total de 252 operaciones por separado fueron practicadas en 133 en-
fermos de este grupo. La intervencion consistio en la reseccion del defecto
cosmético, restablccimiento de la funcion del miembro operado o del érgano y
la posterior rehabilitacion. Se normalizaron los indices hemodinamicos regio-
nales y generales.

En el grupo de displasia venosa congénita se operaron 230 enfermos (Ta-
bla VI). La forma era de hemangioma difuso extenso y anomalias de los iron-
cos venosos y sus valvulas. Para conocer el calibre de la operacion se deter-
minaron, por datos flebograficos, el estado del sistema venoso profundo de la
extremidad y el estado valvular de las perforantes, asi como la relacion entre
hemangioma y sistema venoso superficial o profundo. Se trataron 89 casos de
hemangiomas difusos localizedos en la cara, cuello y extremidades, prescin-
diendo del sistema venoso profundo. El método de eleccion fue la excision de
la masa hemangiomatosa hasta alcanzar zona sana. Cuando existian venas su-
perficiales anomalas de tipo embrionario, se complementé la intervencion con
su reseccion. En 29 casos de este tipo, se practicé escleroterapia con alcohol
de 96°. Es un método para emplear una sola vez en la lengua y en estomatofa-
rinx. En otros casos observamos a los dos a seis meses la recurrencia por trom-
bosis, incluso habiendo practicado de dos a cinco sesiones de escleroterzpia.

En 67 pacientes se diagnosticd una aplasia o hipoplasia congénita de las
venas profundas de las extremidades, mas menudo en las inferiores. En la
mitad afecto solo a uno o dos sectores de la extremidad, mientras en el resto
comprendio el total de ella. La corriente sanguinea se hacia por via colateral, y
en casos de aplasia a través de las lagunas 6seas. En todos los casos existia
una insuficiencia valvular de las comunicantes y estaban afectadas las venas
superficiales. En la mayor parte observamos unas venas embrionarias por la
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TABLA |
Localizacion de las angiodisplasias

Cabeza Extremidades
Namero y cuello sup. inf. Viscerales TOTAL
de pacientes 151 70 196 17 434
— operados 137 66 168 13 384
TABLA I

Angiodisplasias congénitas

Edad
Sexo 0-10 1120 21-30 31.69 TOTAL
Masculino 37 50 36 46 169
Femenino 30 107 67 61 265
TOTAL 67 157 103 107 434

TABLA 1l
Forma y localizacion de las angiodisplasias

Localizacidén

Forma Cabeza Extremidades TOTAL
y cuello sup. inf.
Arteriovenosa 71/64 (*) 29/26 53/43 153/133
Venosa 80/73 40/40 136/117 256/230
Arterial —_ — 8/8 8/8
TOTAL 151/137 69/66 197/168 417/3T1

(*) Nomero de pacientes / nimero de operados.
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TABLA IV
Tipos de operaciones en las angiodisplasias

N~ Amputaciones Muertes

Esqueletizacién arterial 142 3 2

Excision hemangioma 227 3 3

Operacion de Linton 62 — 2

Reconstruccion vascular 23 —_ —

Miscelanea 39 - 2

TOTAL 493 6 9

TABLA V
Tipos de operacion por fistulas arteriovenosas miltiples
Cab'ou Extremidades
y cuello sup. inf. TOTAL
Esqueletizacion arterial 46 19 29 94
Esqueletizacion y estenosamiento arterial — 21 21 42
Excision hemangioma 61 14 17 a2
Operacion de Linton —_ - 12 12
Miscelanea 2 5 5 12
TOTAL 109 59 84 252
TABLA VI
Tipos de operacion por angiodisplasias sélo venosas
Cabeza Extremidades

y cuello sup. inf, TOTAL
Excision venosa y del hemangioma 33 37 67 137
Operacion de Linton — — 48 137
Reconstruccion venosa 18 —_ — 18
Misceldnea 25 2 1 28
TOTAL 76 39 116 231
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cara lateral, hemangiomas cavernosos difusos y de sus ramas. La observacion
de una corriente invertida venosa y un cuadro de insuficiencia venosa cronica
con trastornos troficos tisulares de la extremidad es la indicacion principal del
tratamiento quirdrgico.

En 48 enfermos la operacion consistio en la ligadura de las comunicantes,
reseccion de las safenas interna y externa y de las venas embrionarias de la
cara lateral externa, excision del hemangioma incluida su parte muscular y ex-
cision del tejido celular y de los paquetes venosos de la parte posterior del pie,
en regiones maleolares externa e interna. En dos casos se practico artrotomia
de la rodilla con reseccion total de !a sinovial afectada En 19 la excision quedd
limitada a las venas embrionarias superficiales y al hemangioma difuso.

La total ausencia de luz arterial en larga extension es, bajo nuestro punto
de vista, una contraindicacion de la correccion total, asi como de la operacién
de Linton.

A 18 pacientes con aneurisma congénito de la yugular interna se les so-
metio a la reseccion circular del aneurisma seguida de anastomosis término-
terminal, todos con buen resultado, incluidos dos en los que la reconstruccion
fue bilateral.

Los resultados de la correccién fueron considerados buenos. Se confirma
nuestra opinion de que la conducta quirdrgica en este tipo de enfermos es de
caracter individual, dependiente de la forma de la displasia vascular y de los
mecanismos alterados de la hemodinamica regional.

En 52 enfermos se diagnostico displasia congénita de los troncos arteriales
(aneurisma, hipo o aplasia), en 44 de los cuales se asociaba a formas arterio-
venosas o venosas y solo en 8 a aplasia e hipoplasia del sector ilio-femoral.
En estas formas el cuadro clinico es especifico, con signos de insuficiencia ar-
terial y retraso en el crecimiento de la extremidad junto a alteraciones tréficas
distales.

En la aplasia congénita de los sectores arteriales magistrales (5 casos) la
angiografia demostrd solo una circulacion colateral. En la hipoplasia (26 casos)
el tronco principal estaba estrechado de manera notable comparandolo con el
lado sano, el lecho distal era pobre y las grandes ramas laterales también estre-
chadas.

La presencia de sintomas de isguemia arterial, junto al retraso en el creci-
miento de un miembro en un nino, dicta la necesidad de una radical correccion
de las grandes arterias. Creemos que la reconstruccion directa de la arteria
principal es posible solo en caso de un buen lecho distal. Este tipo de interven-
cion se practicd en cuatro casos de aplasia de iliaca, con buen resultado. En
otros cuatro no pudo practicarse la reconstruccion directa por la extension de la
lesion (ilio-poplitea) y por el pobre lecho distal, limitandonos a una simpatecto-
mia lumbar para mejorar este lecho.

En 15 casos con aneurisma arterial congénito asociado a fistula arteriove-
nosa se efectué una reseccion circular y restablecimiento de la permeabilidad
por medio de una sutura circular de vena autéloga.

El estudio de los resultados obtenidos muestra la eficacia y perspectivas
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de los principios respecto a la radicalidad de accion, aunque depesndiente de la
forma de lesién vascular congénita frente a la que nos hallemos.

Cenclusiones

1. La correccion quirirgica de las angiodisplasias congénitas viene condi-
cicnada por su forma y la estructura angiogréatica de la region afectada.

2. En las fistulas arteriovenosas congénitas la normelizaciéon de la circula-
cion se efectué combinando la intervencion sobre la arteria principal para
corregir la hemodinamica regional y la excisién simultanea del mayor foco de
lesion angiomatosa.

3. La hipoplasia congénita del sistema venoso profundo del miembro in-
ferior debe corregirse por medio de la separacion de los sistemas venosos su-
perficial y profundo, calculando que se producira un desarrollo de las colaterales
intermusculares y los vasos hipoplasicos aumentaran de diametro.

4. El tratamiento radical de las formas graves de angiodisplasias conge-
nitas permite corregir la hemodindmica invertida, la reseccion de los defectos
cosméticos y la restauracion de la funcién de la extremidad u érgano afectados.

RESUMEN

Se examinan 434 enfermos con angiodisplasias congénitas de la cabeza,
cuello, cinturén escapular, extremidades superiores, cinturon pélvico, extremida-
des inferiores y viscerales. Se analizan 371 operados, 133 con formas arterio-
venosas, 230 venosos y 8 arteriales. En las fistulas arteriovenosas se practico
por lo habitual la esqueletizacion de la arteria principai y la ligadura incomple-
ta junto a la reseccion del hemangioma. En la forma venosa, excision radical
del hemangioma y reseccion de las venas superficiales, con operacion de Lin-
ton si estaba indicada. Tras la reseccion circular de aneurismas congénitos de
ia yugular interna se reconstruye por anastomosis directa. Observamos un 96 %
de resultados favorables.

AUTHOR'S SUMMARY

The authors have examined 434 patients with congenital angiodisplasias on
the head and neck, of the thoracic girdle and upper extremities, of the pelvis
girdle and lower extremities and viscera. Analysis of 371 operated patients is
presented and among those 133 patients with arteriovenous form of angiodispla-
sia, 230 with venous and 8 with arterial form. In arteriovenous fistulae we usua-
Ily perform skeletization of the great artery and incomplete ligature and excision
of the hemangiom. In venous displasias we perform radical excision of ihe
hemangiom and superficial veins, and the Linton's operation when there are in-
dications. Following circular resection of the congenital aneurysm of the inter-
nal jugular vein we construct a direct anastomosis. Favourable result are noted
in 96 % of patients.



