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En los últimos anos se ha demostrado un notable interes por las anarnalias 
vacculares congénitas. Por una parte. se explica gracias a los conocimientos al- 
canzados en el terreno de 'la Cirugía Vascular: y. por otro, por la posiMlidad de 

examinar del moda más correcto las distintas formas de malformaciones vascu- 
lares utilizando métodos instri~menta les y clinicos especifrcos de investigación. 
La experiencia obtenida en el transcurso quirurgíco de enfermos con angiodis- 
plasias congénitas de los vasos perifericos permite que nos refiramos a un 
número de problemas concernientes a la fisiopatología y principios de dicho tra- 
tamiento. 

Material y método 
En los Ultirnos quince anos examinados 434 pacientes con angiodisplasias 

localizadas en ia cabeza, extremidades o visceras, de los cuales 384 fueron ope- 

rados en el Bakulev lnstitute ef Cardiovascular Surgery [Tabla !l .  
En cuanto a la edad y sexo [Tabla 111 se obsewa un evidente predominio del 

sexo femenino a cualquier edad; siendo lo más probable que se examinen en- 
fermos en edad javen, entre los 10 y 40 anos, si bien lo habitual es que estas 

malformaciones se observen desde el nacimiento o la infancia, produciendose un 
deterioro progresivo. Respecto s su localizacibn [Tabla E l ,  tienen preferencia por 
los miembros inferiores, en menor proporción por Fa cabeza y por ultimo los 

miembros superiores. Entre las vísceras, Ios pulmones son los más afectados 

(11 casosl. contando algún caso Intestinal 13 casos], uterino [2 casosl y hepá- 
t icn ( 1  caso). 

Como base de trabajo para la clasificación hemos tomado diferentes formas 
de malformación. dependientes del trastorno Iiernodinámicts y de las caracteric- 
ticas anatbmicas vasculares. Como in6todo principal de delrcado dlagn6stico y 

1 ' )  Traducldo del original en ingles par la Red~cclón.  



definicion estructural tenemos la angiografía seriada. Con su ayuda podemos 
determinar la forma y amplitud de la lesión, presencia de anomalías asociadas y 
complicaciones [estasia, aneurismas, tortuosidades patológicas), ?sí como las 

vias posibles de comunicaciones colaterales. Las características de la corriente 
sanguínea fueron estudiadas cualitativa y cuantitativamente por medio del volu- 

men iesfigmográfico, el =f lowrneter~~ y radioisótopos. Los parámetros hernodina- 
micos regionales y generales, as i  como la cantidad de ~shuntsrn a travBs de los 

vasos perifésicos. se obtuvieron durante la cateterizaciOn intracard~aca combi- 
nada con radiocatdiagrafía, corriente sangiiinea cerebral y muscular, radiometria 
del cuerpo y exploración del aparato respiratorio pulmonar. 

Prescindiendo de su localización, en cada Grupo [Tabla 111) predominan las 

formas venosas de displasia vascular sobre las arteriovenosas En particular 10 

hacen en los miembros inferiores, manifestándose como unos extensos, difusos, 

hemangiomas cavernosos y ramificados. hipoplasja o apIasia del sistema venoso 
profundo de la pierna. flebectasias o aneurismas de las grandes venas, lo mgc 

a menudo de la yugular. Las formas arteriovenosas se representan por extensos. 
difusos hemangiomas ramificados, rara vez cavernosos, y micra o rnacrofistulas 
de uno a t res segmentos del miembro afectado y de acuerdo con las reqiones 

toracica o pélvica. Las displasias arteriales aisladas se ven rara vez s610 en los 
miembros inferiores. 

Como consecuencia de una alteración del desarrollo de los vasos sanguineos, 
las angiomalformaciones conducen a un evidente y grave trastorno de la hemo- 
dinámica local y regional, y las arteriovenosas incluso general. hechos que con- 

dicionan cuadros clinicos específicos distintos: hemangiomas, varices. hipertro- 

fia de un miembro o de un órgano, lesiones tróficas tisulares que terminan en 
úlceras truficas y tienden a producir intensas hemorragias y graves síndromec 
dolorocos. 

Resultados 

En 153 pacfentes [Tabla 1111 se diagnosticó fistulas arteriovenosas congbni- 
tas de los vasos periféricos representadas por hemangiomas extensos, difusos, 

anastomóficos, de Ta cara y micro y rnacrofistulas de los miembros superiores e 

inferiores. En este proceso patológico se observaron de manera regular cambios 

hernodinAmicos. En la hemodinamica general. un  aumento del volumen sanguíneo 
circulante y un aumento de la impulsión y del minuto-index. La hipertensión pul- 

monar pasiva también aumentó a expensas de Fa debilidad rniocárdica del ven- 
tr iculo izquierdo y aumento de la afluencia venosa. Asímismo se observó sobre- 

carga del miocardio ventricular derecho. Por último, de todo ello resultan signos 

de descompensación cardiaca caracterizados por una disminución de .la impulsión 
y del  minuto-jndex y una evidente dilatación cardiaca, En cuanto a l a  hemodi- 
ndmica regional, se advirtio un cuadro de hipervascularización de la extremi- 

dad o del cerebro del lado afectado, con aumento de la amplitud de l a  curva 
esfigmográfica el doble o cuádruple en relacibn con el otro lado. El tarnafio 
de la fístula arteriovenosa y el tiempo de duración de Ia enfermedad son la 

base de las alteraciones hemodinárnicas. El ~ s h u n t -  se determina rior medio 
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de 10s macroagregados [radioactive lod lebeled albumin, MAAI  1 7 1 ) ,  por el  
mscreening. corporal y exploración pulmonar. El calibre del ashunt., revlsado 
en 28 pacientes, oscilo entre 0,9 y 3,41 1 Jsq .  m/rnín. [promedlo 1,51 F/sq. m.). 

Se diagnosticaron 256 enfermos con formas dp angiodisplasias venosas, 

representadas por extensos y difusos hemangiomas cavernosos ii ramlficados 
a anomalías de desarrollo de los troncos venosos: aneurisrnas, hipo a aplasias 

del sistema venoso profundo. ausencia congénita del sistema valvular. En 
caso de hipoplasia de! cisterna profundo de las extremidades inferiores [leva al 
cuadro de la insuficiencia venosa crónica a causa de dificultades en el flujo 
venoso por dicho sistema y a la distorsión de l a  circufacion a través del sis- 
tema perforante. venas superficiales o embrionarias avalvutadas o de heman- 
giomas. 

En casos de hipoplasia o aplasia de los troncos arteriales de la extremidad 

inferior se obsewa una insufic!encia arteria! crónica. En los enfermos con 
lesiones extensas y difusas y evidentes signos patológicos y no rara vez 
con complieaeione~, corno ulceras trbficas incurables, hemorragias profusas por 
los hemangiomas, insuficiencia cardíaca, intenso síndrome doloroso, se efectuó 
tratamiento quirúrgico. Las formas leves de anglodisplasias no fueñon operadas, 
de igual modo que las aplasias del sistema venoso profundo que comprendían 

toda la extremidad. Se efectuaron diferentes intervenciones en los 384 pacien- 
tes. El tipo y numero de las intewenciones efectuadas en 371 enfermos con 
anglodisplasias de cabeza y cuello, del cinturón toráeico y extremidades supe- 

riores y de 'la pelvis y extremidades inferiores se resumen en la Tabla IY. Las 

intervenciones restauradoras, como la excisión de hemangiomas, fueron prefe- 
ridas tanto en las lesiones venasas como ai-teriovenosa~. Las intervericiones 
restauradoras, como la resección circular de un  aneurisma de la yugular o de 
una arteria con anastomosis términoterminal o la sustitución de un sector arte- 
ria!, se practicaron en 'las formas arteriovenosas y arteriales. Entre otras opera- 
ciones existe la esclerotepia total de los hemangiomas venosos csvernosos de 

la cara, empleando etilalcohol de 96" u otro. 
Se observaron 15 casos (4 %1 con resultado desfavorable. La arnputacl~n 

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, intoxicación e insuficiencia cardio- 
irarascular en otros 3 y hemorragia, intoxicacibin e insuficiencia renal en los 3 

restantes. Los otros enfermos fueran dados de alta del Instituto con positivos 
resultados clinicos, funcionales y hernodinámicos. 

QiscusiOn 

La variante ideal del tratamiento de las tístulas arteriovenosas es la resec- 
ción directa de las comunicaciones o de un pequeno hernangioma. Este tipo de 
operación sólo pudo efectuarse, por desgracia, en 5 pacientes. En los otros 128, 

con formas extensas. existía el riesgo de ~ U E  l a  intervencibn radical ~cas ionara  
un dano anatámice importante en el miembro o bien una intensa perdida de san- 



gre durante la in tervenc i~n.  En estos casos [Tabla V I ,  nuestra táctica quirurglca 

correctiva fue /43 casos) la esqueletización de l a  arteria magistral y la l i g ~ d u r a  y 
diseccidn de todas las ramas divergentes. Para prevenir el desarrollo de comunica- 

ciones importantes, creemos necesario Sa reseccion extensa de la iliaca interna y 

arterias tihiales profundas con ligadura y disección de las ramas colaterales. Selo 

entonces se efectúa la reseccián del hemangioma arteriovenosa o resección de la 
mitad del músculo glúteo hipertrofiado afectado. En caso de análogas lesiones di- 
fusas de la región torácica y de la extremidad superior (26 casos) creemos nece- 

saria efectuar la esqueletización de las arterias subclavia y axilax y. si  fuera pre- 

ciso, resecar la carótida externa. Si la localirzación es distal. la esqueletizacibn se 

efectúa en la humerzl, radial y cubital. A su vez se resecan las lesiones hernang'o- 

matasas regionales cutáneas junto al tejido celular subcutáneo, los grupos mus- 
culares hipextrofiados por la hemangiomatosis en e1 cinturón esca~u la r  [grupo 

toracico y escapular) dentro de límites razonables que permitan conservar la 
funcibn del cinturón y de la extremidad superior. Cuando lo afectado es la mano 

o el pie realizamos la excísión del hemangioma y ,la resección de los grupos 
musculares afectados o una amplia amputacion de los dedos y partes distales 

del pie. La excisión del hemangioma y reseccibn de gru,pes musculares fue una 
interiencion que practicamos en un tercio de los pacientes En caso de lesiones 

rnicrofistulosas no es aconsejable la excisión total de los grupos musculares 

afectados de los miembros. por la pérdida de la función de la extremidad. 

Muestra experiencia clínica nos ha demostrado que la esquetetización de las 

arterias magistrales dilatadas de las extremidades su~er io res  e inferiores debe 

combinarse con estenosar la arteria hasta su narrnal diámetro (42 casosl y 
normaliracion de la velocidad de volumen cle l a  corriente sanguínea bajo control 

con el  mflow-meterm. El estenosamiento de la arteria se efectos del mismo modo 

que el estrechamiento de una anastomosis consecutiva a la resección de una 

arteria principal o que la estenosis por manguito practicada en un injerto o la 

constricción por ligadura de seda N:, 8 en la parte proximal. Con la ayuda de 

un estenosamiento y esqueletización es posible reducir de manera significativa 

la corriente sanguínea [unas 8 a 4 veces) de la extremidad afectada. Cuando 

se comprobó una insuficiencia venosa crónica en miembros inferiores. previa 

corrección de la corriente arteria!, se someti6 a 110s pacientes [12 casosl a la 

corrección de la inversión del flujo venoso ocasionado por Fa insuficiencia val- 

vular de las venas superficiales y de las comunicantes. Aquí, tras la esqueleti- 

ración del sector Ilio-femoro-popliteo y la ligadura incompleta, efectu~mos la 

operación de Linton y la ligadura y disección subfascial de las comunicantes y 

la resección de las venas superficiales. 

En los 64 enfermos que sufrian hernangiomas arteriovenosos extensos y di- 

fusos de la cabeza y del cuello practicamos una operacion radical. En 46 de 
ellos se efectuo la esqueletiracion previa de las carótidas y la reseccibn *en lo 

posible. de la carótida externa. En des tercios efectuamos la esqueletizacibn bi- 
lateral de las carótidas; en 10 de los cuales se combinó con da esqueletiración 

de las subclav~a y axilar del lado correspondiente. Creemos que para intentar 

disminuir la perdida de sangre en la operacibn y prevenir comunicaciones cola- 



terales. antes de la resección radical del extenso hernangiorna de la cara y del 

cuello, hay que proceder a la resección de la carótida externa y ligadura de las 
cuatro primeras ramas. Prescindiendo de su extensión y difusión, Los hernan- 

giomas arteriovenoscis se resecaron de manera radical. aunque ocuparan por lo 

habitual mas de tres de las regiones vecinas, frontal, temporal, orbital. nasal, 

parotidea, submaxklar, mentoniana e intramaxilar, asi como el cuello, labio su- 

perior o inferior y cuerpo y raiz de la lengua. De la extensibn de la intervención 

da cuenta el hecho de que 22 enfermos sufrieron la excisión de los músculos 

temporal y rnaseteros afectados, 6 una rinoplastia totaP y 7 una oclusiOn con 

cera de la cavldad de un hemangiorna osteolítico de las manclíbulas superior 0 

inferior. En algún caso se efectuo una pfactia de la cara a expensas de l a  p i ~ l  

subyacente; y m i s  rara vez, injerto l ibre o pedicufado. Cuando el  cuerpo y la 

base de la lengua es t i n  afectados se practica una resección en cuña hasta los 

tejidos sanos. En caso de desarrollo agudo con amenaza de hemorragia masiva 

por las cavidades dentarias. en hemangiomas osreol it icos maxilares, efcctuzmoi 
una esqueletizacion bilaterar de las carbtidas, extracción ds dos o tres dientes 
los correspondientes. ~curet tagen de la cavidad del hemangioma por medio de 
una espátula y oclusi6n hermetica con cera, con buenas resultados en los ,res 

casos en que se practicó. 

Un total de 252 operaciones par separado fueron practicadas en t33 en 
fermos de este grupo. La intervencion consiclio en la r e s e c c i ~ n  del defecto 

cosmética. restablecimiento de la funcibn del miembro operado o del órgano y 
la posterior rehabilitación. Se normalizaron los indices hernodinámicos regio- 

nales y generales. 

En el  grupo de displasia venoso congénita se operaron 230 enfermos [To- 
bla VI). La forma era de hemangioma difuso extenso y anomakias de los iron- 

cos venosos y sus válvulas. Pasa conocer el calibre de la operacibn se je ter-  

minaron, por datos flebográficos, el estado del sistema venoso ,profundo de Ta 

extremidad y el estado valvular de las perforantes, así como la relación entre 

hemangioma y sistema venoso superficial o profundo. Se trataron 89 casos de 

hernangiornas difusos locnlizzdos en E2 cara, cuello y extremidades, prescin- 

diendo del sistema venoso profundo. El mctodo de elección fue la excisian de 
la masa hernangiornatosa hasta alcanzar zona sana. Cuando existáan venas $11- 

perhciales anómalas de tipo embrionario, se complemento la intervención con 

su resección. En 29 casos de este tipo, se practico escleroterapia con slcohol 
de 96". Es un metodo para emplear una sola vez en la lengua y en estomatofa- 

rinx. En otros casos observarnos a las das a seis meses la recurrencfa par x o m -  
basis, incluso habiendo practicado de dos s cinco sesiones de escleroterzpis. 

En 67 pacientes se diagnostich una aplasía o hipoplasia congénita de las 

?,enas profundas de las extremidades, mas menudo en las inferiores. En la 

mitad afectá sólo a uno O dos sectores dc la extremidad, mientras en el  resto 

comprendio el total de ella. La corriente sanguínea se hacía por vía colateral, y 

en casos de aplasia a través de las lagunas óseas. En todos los casos existía 

una insuficiencia valvutar de las comunicantes y estaban afectadas las venas 

superficjales. En la mayor parte obsewamos unas venas embrionarias por la 



TABLA 1 

Locelización de las angidisplasias 

Cabeza Extremidades 
Número y cuello sup. inf. Yiscerales TOTAL 

de pacrentes 151 70 196 17 434 
- operados 137 66 168 15 384 

TABLA II 

Anglodlsplastas cong&nltan 

E d a d  
0-10 11-20 21-30 31 -69 TOTAL 

Masculino 37 50 36 46 169 
Femenino 30 107 67 6 i  265 

TOTAL 67 157 103 107 434 

TABLA Ill 

Fuma y lacillzación da l a i  angfdbdlsplaslas 

F o r m a  

L a e a l l z a c l b n  

Cabeza E~tremldades f OTAL 
y cuello sup. inf. 

Arterlovenosa 77 /64 ('1 29/26 53/43 1531133 
Venosa 80173 40/40 1361117 2561230 
Arteria1 - 8/8 8/8 - 

TOTAL 151/137 ss/ss 197/1sa 41 71371 

( "1  Numero de pacientes J número de opersdos. 



4ucror.n~l* NI'TSTRA I \PFRIEF;EIA SonRr L I S  ~SGIODISPI.RSIIS 
i 01,. KSX, Y.* 5 C i i \ I , I  \TTIS ZR4ThDS"i Vt I R I ' R G F C ~  11 TNTT' 

TABLA IV 

Tipos de operaciones en las anglodisplasias 

N .' Arnputaclones Muertes 

Esqueletizacion arteria1 142 
Excision hemangiorna 227 
Operacidn de Linton 62 
Reconstrucctbn vascular 23 
M~scelanea 33 

TOTAL 493 6 9 

TABLA V 

Tlpos de opereclbn por fistulas arterlovenosar rniiltlples 

Cabeza Extremidades 
y cuello sup. lnf. TOTAL 

Esqueletizacidn arteria1 46 19 29 94 
Esqueletizacion y estenosamlento arteria! - 21 21 42 
ExcisiOn hernangioma 61 14 17 92 
Operación de Lintan - - 12 12 
Miscelsnea 2 5 5 12 

TOTAL 104 59 84 252 

TABLA VI 

Tlpas de opereclón por ang~odisplasias sólo venosas 

Cabeza Ememidides 
y ~ u e l l o  sup. inf. TOTAL 

Excísrbn venosa y del hernangioma 33 37 67 137 
Operacibn de Linton - - 48 137 
Reconstrucciiin venosa 1 R - .- 18 
Miscelánea 25 2 1 28 

-- -- 

TOTAL 76 39 116 23 1 






