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PALABRAS CLAVE Resumen Muchos dermatdlogos estan muy poco familiarizados con las malformaciones arte-
Malformacion riovenosas (MAV). Ello es debido, en parte, a la baja prevalencia de dichas lesiones y al hecho
vascular; de que generalmente suelen ser tratadas por médicos de otras especialidades, en particular
Arteriovenoso; radidlogos intervencionistas de adultos y pediatricos, médicos maxilofaciales y cirujanos plas-
Anomalias vasculares ticos. En este articulo revisamos la nomenclatura recomendada para las MAV y nos centramos
de alto flujo en sus manifestaciones clinicas y en su diagnostico, asi como en el tipo ideal y el tiempo de tra-

tamiento. El manejo de las MAV debe hacerse desde una aproximacion multidisciplinar, siendo
el objetivo principal de los dermatologos realizar un correcto diagnostico para evitar, de este
modo, tratamientos innecesarios.

© 2012 Elsevier Espana, S.L. y AEDV. Todos los derechos reservados.

KEYWORDS Arteriovenous Malformations: A Diagnostic and Therapeutic Challenge
\rfasffl;lra:]l;ation; Abstract Many dermatologists are largely unfamiliar with arteriovenous malformations (AVMs).
Arteriovenous; This is partly due to the low prevalence of these lesions and to the fact that they are generally
High-flow vascular managed by other specialists, in particular, interventional radiologists and pediatric, maxillofa-
anomalies cial, and plastic surgeons. In this article, we review the recommended nomenclature for AVMs
and look at their clinical manifestations and diagnosis, as well as the ideal type and time of
treatment. AVMs should be managed from a multidisciplinary approach, and the dermatologist’s
primary goal should be to make a proper diagnosis and thereby avoid unnecessary treatments.
© 2012 Elsevier Espana, S.L. and AEDV. All rights reserved.
Introduccion con comunicacion directa entre la arteria y la vena sin lecho

capilar de por medio'.

Las malformaciones arteriovenosas (MAV) son anomalias vas-
culares de alto flujo debidas a un error en la embriogénesis,

Nomenclatura
* Autor para correspondencia. Las MAV representan solo del 10 al 15% de las malformaciones
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Clasicamente en la nomenclatura de las malformaciones y
tumores vasculares se han utilizado indistintamente térmi-
nos como mancha salmoén, mancha en fresa, en vino de
Oporto o angioma, sin diferenciar aspectos clinicos, histopa-
tologicos y terapéuticos entre unos y otros a pesar de tener
una etiopatogenia distinta.

No fue hasta 1982 cuando Mulliken y Glowacki? estable-
cieron una clasificacion aunando la estructura y aspectos
histoldgicos del endotelio predominante con el comporta-
miento biolégico de las anomalias vasculares.

Esta clasificacion fue redefinida por Mulliken y Young
en 1996 y adoptada por The International Society for the
Study of Vascular Anomalies (ISSVA) donde la malformacion
es descrita por el componente predominante de la lesion
vascular, separando las anomalias vasculares en tumores y
malformaciones, pudiendo ser estas Ultimas de bajo o alto
flujo. Esta clasificacion es considerada hoy en dia como la
clasificacion clasica®.

En la Clasificacion de Hamburgo de 1988 se definieron las
malformaciones vasculares en funcion de la lesion vascular
predominante (arterial, venosa, Shunt AV y combinada) y en
tronculares y extratronculares en funcion del eje vascular
afectado.

Sin embargo, en un trabajo reciente de Hassanein y
Mulliken*, donde se revisan los articulos publicados en
Pubmed durante el afio 2009, se refleja que el término
hemangioma se us6 de forma erréonea en el 71,3% de los
casos, demostrandose que incluso hoy en dia la nomencla-
tura sigue siendo un problema importante, pudiendo causar
confusion a la hora de recibir un tratamiento (como por
ejemplo propranolol) que puede no estar indicado. En un
futuro proximo, en la clasificacion de las MAV, se tendra en
cuenta la genética, asi como las pruebas diagndsticas basa-
das en la biologia molecular de la lesion, la velocidad de
flujo o la respuesta a tratamientos farmacologicos.

La teoria etiopatogénica de mayor consenso postula que las
MAV se deben a un aumento en el nimero de vasos, debido
a un defecto en el desarrollo vascular, especialmente en la
angiogénesis’. La localizacion mas frecuente de las MAV es
la cerebral y, por tanto, la mas estudiada. A pesar de que no
sabemos si se pueden extrapolar los hallazgos obtenidos del
estudio de dichas MAV cerebrales a las MAV extracraneales,
si que parecen estar implicados en el crecimiento distintos
factores angiogénicos como el Vascular Endothelial Growth
Factor (VEGF) o el factor de crecimiento plaquetario. Se ha
sugerido que esta sea la causa del proceso dinamico vas-
cular que sufren las MAV, produciéndose la alteracion de
la angiogénesis de forma temprana, a diferencia de lo que
ocurre en las malformaciones venosas (prueba de ello es
el aumento del nivel sérico de metaloproteasas evidente
en estas malformaciones). Las proteinas Signal transducers
and activators of transcription (STAT) estan también involu-
cradas en la fisiopatologia de la angiogénesis de las MAV.
Un grupo de estas proteinas, concretamente las STAT 3,
tiene su actividad preponderante en la etapa fetal y podria
tener un papel importante en la angiogénesis. Conocer

profundamente este proceso conllevara en el futuro a un
tratamiento mas especifico y adecuado a cada situacion.

Sin embargo, queda mucho por investigar al respecto
sobre la importancia genética de estos trastornos y sus fac-
tores desencadenantes.

Si. Los cambios hormonales (adolescencia, embarazo), trau-
matismos, procedimientos quirirgicos o infecciones. Estos
Ultimos suelen ser los factores implicados en las formas
adquiridas acrales.

Sin embargo, hay muchos casos de MAV que permanecen
en fase quiescente durante todo su curso clinico y otros que
avanzan rapidamente, de forma similar a lo que acontece en
tumores malignos de estirpe y estadio similares, donde unos
se diseminan rapidamente y otros se estabilizan. Ambos
casos podrian explicarse por el concepto de Knudson®,
donde una penetrancia incompleta de los genes afectos da
lugar a una gran variabilidad de la expresividad clinica.

Para Buckmilller et al.”, sin embargo, las malformaciones
vasculares arteriovenosas se comportan como verdaderos
tumores de crecimiento lento basandose en la demostrada
existencia de recambio celular, inexistente en malformacio-
nes venosas, capilares o linfaticas.

La mayoria de los casos de MAV son esporadicos, donde no
parecen haberse encontrado defectos genéticos. En algu-
nas formas de MAV familiares se han identificado genes
alterados® (tabla 1), como ocurre en la telangiectasia
hemorragica hereditaria (Rendu-Osler)’ donde se atribuye a
una mutacion en la endoglina (ENG)'? y la activin receptor-
like kinasa 1 (ALK-1)"""? que afecta a la sefalizacidon del
transforming growth factor beta (TGFb); asi como muta-
ciones en ACVRLK1 y SMADH4, o como ocurre en las
malformaciones capilares-MAV, donde existe una mutacion
en el gen RASA 1" que se localiza en el cromosoma 5 q
13-22 cuya disfuncion produce una alteracion en la via de
senalizacion Ras (alteracion de la proteina que codifica la
p120 Ras GTP).

Hay muchos casos de MAV-sindromicas (tabla 2), como es
el caso de los pacientes con mutaciones del gen PTEN'-'6
Cowden, Proteus o Bannayan que también desarrollan ano-
malias arteriovenosas. Otros sindromes asociados con MAV
son: el sindrome (Sd) de Cobb (MAV vertebral y medular
con afectacion cutanea capilar metamérica), Sd de Parkes-
Weber (SPW) (hipertrofia generalizada de la extremidad
asociada a una MAV y a una malformacion capilar), el Sd
de Bonnet-Dechaume-Blanc (MAV metamérica cerebral que
se extiende desde la region craneofacial hasta la orbita) y el
Sd de Stewart-Bluefarb'” (lesiones unilaterales en las piernas
de pacientes jovenes con una MAV subyacente).

Son multiples las formas de presentacion clinica’® (tabla 3).
En etapas tempranas son dificiles de diferenciar de otros



Malformaciones arteriovenosas: un reto diagnostico y terapéutico 349

MAV familiares

Malformacion Clinica Locus Gen
THH Epistaxis 9q 33-34 ENG
Telangiectasias 12q 11-14 ACVRLA1
MAV (30-50% pulmon, 40% higado, Gl 30%, cerebro 5-20%) 5q SMAD4
7p14
MC-MAV 30% de MAV, FAV, sindrome Parkes Weber Sq 13-22 RASA 1

Multiples lesiones, mas pequenas, con halo blanquecino

Gl: gastrointestinal; MC-MAV: malformacion capilar-malformacion arteriovenosa; THH: telangiectasia hereditaria hemorragica.

Sindromes asociados a MAV

Sindrome de Bonnet-Dechaume-Blanc: MAV retina o
coroides

Sindrome de Wyburn-Mason: sintomas neurologicos y
alteraciones mentales

Sindrome de Brégeat: MAV conjuntiva, mejillas, nariz y
boca

Sindrome de Cobb’s: MAV medulares en el mismo metamero

Sindrome de Parkes Weber: MAV en un miembro
Enfermedad de Rendu-Osler

Telangiectasia hemorragica benigna
Enfermedad de Cowden

Neurofibromatosis

Hemangioma epitelioide

Sindrome de Bluefarb-Steward

Angiomatosis dérmica difusa

Sindrome de Lhermitte-Duclos
Acroangiodermatitis de Mali

Hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia
Angioendoteliomatosis reactiva
Angioqueratoma corporis diffusum sin Fabry
Malformaciones capilares: alteraciones gen RASA-1
Hamartoma folicular cutaneo multiple

Tumores glomicos multiples

Hemangiomas faciales

Aplasia cutis congénita

Sindrome de nevus sebaceo

Sindrome PHACE

Presentacion clinica

Mancha rosada, roja

Masa violacea, azulada

Varias lesiones pequenas y a menudo con un halo
blanquecino (en CM-MAV)

Venas dilatadas (puede con thrill) o vibracion cutanea

Lesiones pulsatiles

Nodularidad sobre una mancha

Hipertrofia difusa con aumento de tamano del miembro
afecto (sindrome Parkes-Weber)

Cambios cutaneos de pseudosarcoma de Kaposi (sindrome
Stewart Bluefarb)

Cuadros 6seos liticos

Fallo cardiaco en presencia de FAV multiples

procesos patologicos como es el caso de las manchas en vino
de Oporto.

Por ello no es de extranar que en el pasado hubiera
tantas confusiones, diagnosticandose de MAV lesiones que
realmente eran hemangiomas congénitos no involutivos.

Las MAV son lesiones presentes en el nacimiento, visibles
entonces en el 60% de los casos, aunque en el 20-30% se
evidencian en la adolescencia y entre el 10-20% en la edad
adulta. Se localizan fundamentalmente en la cabeza y en el
cuello (fig. 1).

No van a desaparecer como ocurre con los hemangio-
mas, sino que iran creciendo lentamente o tras un factor
desencadenante (fig. 2).

Cuando se asocian a otro tipo de malformaciones pueden
afectar al tejido subyacente o producir una hipertrofia del
tejido 6seo’.

Se les atribuye habitualmente la caracteristica de ser
lesiones pulsatiles.

No. El thrill es muy caracteristico, pero no esta presente
en todos los casos, bien por diagnosticarlas en etapas muy
tempranas, donde las lesiones tienen un shunt minimo, bien
porque la hipertrofia arterial y venosa secundaria a la comu-
nicacion entre ambas es mayor en el componente venoso.

No sabemos por qué unas MAV permanecen asintomaticas
hasta la edad adulta mientras que otras desarrollan sintomas
en la adolescencia temprana®.

Los nifos que presenten una exacerbacion de una MAV
a una edad temprana tendran un peor prondstico, con un
mayor numero de procedimientos quirtrgicos, morbilidad y
secuelas, si lo comparamos con aquellos pacientes adultos
que presentan cambios a la edad de 40-50 afos.

Las lesiones que se diagnostican mas alla de los 40 afnos
pueden eventualmente ser adquiridas, especialmente tras
un traumatismo como ocurre en zonas acrales (fig. 3)?'.
Estas lesiones parecen reactivas y no se ven influenciadas
por los cambios hormonales, como ocurre en las lesiones de
diagndstico temprano.

Desde el punto de vista clinico el estadio evolutivo
de estas malformaciones esta establecido en la clasifica-
cion de Schobinger (fig. 4) y (tabla 4).
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Figura 1 MAV. La evolucion puede ser rapida al nacimiento o aparecer a edades tardias.

Figura 2 MAV. Heterogeneidad clinica. Dificultad en el diagnostico a la exploracion.
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Figura 3

En menores de 20 anos son lesiones vasculares que
empiezan a crecer y sangrar, sobre todo en la pubertad o
con cambios hormonales (la mayoria mal diagnosticadas de
hemangioma).

En mayores de 40 anos los pacientes no han sido cons-
cientes previamente de las lesiones, contando una historia
de reciente comienzo. Generalmente refieren su aparicion
despulies de haber sufrido un traumatismo.

F. Quiescente (I)

Figura 4

MAV acrales. Pueden ser adquiridas tras un traumatismo.

Cuando se afecta el pabellon auricular suele exis-
tir también una MAV en el cuero cabelludo y en el
cuello.

La evolucidn de las lesiones se manifiesta como un incre-
mento de la comunicacion, resultando en un robo arterial y
una hipertension venosa, reduciendo asi la perfusion tisular.
Esta isquemia tisular se manifiesta con dolor, ulceracion y
sangrado.

F. Expansion (Il) &

Estadios de Schobinger.
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Figura 5

Sangrado

El sangrado aparece en torno a un 3-4% por ano en los pacien-
tes de entre 10-55 anos, pudiendo llegar a ocasionar el exitus
en el 1% de los casos.

Una vez que el paciente ha sangrado presenta un riesgo
aproximado del 20% de resangrado en el primer afo si no se
toman medidas terapéuticas.

Sin embargo, es raro que una MAV/fistula AV de alto
débito desde el nacimiento ponga en peligro la vida del nifo
por sobrecarga cardiaca (a excepcion de las intracraneales).

¢Deberiamos descartar una malformacion
arteriovenosa ante todo noédulo que aparezca en
una malformacion capilar?

Ante la existencia de un granuloma piogénico sobre una
presunta malformacion capilar deberiamos descartar que se
trate de una MAV.

Recientemente se han publicado varios articulos al res-
pecto. En uno de ellos?? se analizan 31 pacientes con
malformaciones capilares sobre las que aparecen nodulos.
Tras analizarlos histologicamente se observa que el 45,1%
son granulomas piogénicos, el 32,3% son MAV (fig. 5), una
coexistencia de ambas lesiones ocurre en el 16% y en un
6,5% ectasia vascular tipo cavernosa. Parecen ocurrir con
mas frecuencia en la segunda rama del trigémino.

Existen trabajos?® donde se postula que la patogenia y
evolucion caracteristicas de un granuloma piogénico sobre
una malformacion capilar se debe a que son verdadera-
mente MAV. Generalmente son nddulos Unicos, pero también
se han publicado casos? de granulomas piogénicos agmina-
dos donde la histologia y el eco doppler sugerian una MAV
subyacente.

Diagnéstico

La historia clinica y la exploracion son diagndsticas en el 90%
de los casos. Las dificultades mas significativas se producen

Nodularidad de reciente aparicion sobre una malformacion capilar. MAV.

en los primeros meses de vida ante una mancha congénita
de coloracion rosada.

¢Es una malformacién capilar o una malformacion
arteriovenosa? (tabla 5)

En la etapa neonatal se debe incluir los hemangiomas en el
diagndstico diferencial, sobre todo en fases muy precoces?.
La clinica e incluso las pruebas diagndsticas habituales no
diferencian entre una y otra entidad en edades tempranas.
Sera la evolucidn clinica de las lesiones la que en la mayoria
de los casos nos dé el diagnodstico definitivo. Esta dificultad
va camino de eliminarse gracias a las Ultimas aportaciones
en inmunohistoquimica® con el marcador Wilms Tumor 1
(WT-1)¥:28_ WT-1 es positivo en neoplasias vasculares y mal-
formaciones arteriovenosas y negativo en malformaciones
venosas Y capilares. Como factor de complejidad adicional
el 30% de las MAV asociadas a malformaciones capilares (CM-
MAV) presentan mutacion en RASA 12°73') con lo que una
positividad para esta mutacion no los diferencia.

Pruebas diagnésticas (fig. 6)
:Es necesaria alguna prueba diagnéstica?32

El aspecto firme a la palpacion, el rapido relleno tras expri-
mir la lesion y el latido (en caso de que existiera) nos hacen
sospechar el diagndstico.

En aquellos casos durante el periodo neonatal en los que
el diagnostico no esta claro, la evolucion de la lesion sera
la clave diagnostica: los hemangiomas aumentan de tamafo
de forma rapida a diferencia de las MAV que no cambian de
forma tan inmediata®:.

¢Cuando pedir una prueba diagnostica y cual?

La solicitud de pruebas diagnosticas se hace en funcion de
la edad, zona afectada y el estadio de Schobinger.
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MAV confirmada por doppler
o biopsia incluyendo WT1

Angioresonancia
o
angiotac para evaluar extension

Toma de iméagenes
Establecer estadio Schobinger

Estudio genetico (Extraccion de ADN)
Malformaciones asociadas
Evaluacion cardiologica

Vigilancia

*Cuando la MAV se localiza en una zona critica
como la cara o se encuentra de forma difusa,
mal delimitada o invadiendo estructuras vecinas

Estadio I: Esperar
Estadio II: Decidir en funcién de la localizacion

Estadio II:
Localizacion favorable: Embolizar y extirpar
Localizacion desfavorable:* Si posible extirpar
(S

Estadio Ill o IV: Embolizar y extirpar

Algoritmo diagnostico-terapéutico.

La eco-doppler? se utiliza en el diagndstico inicial por ser
una prueba inocua que diferencia facilmente las MAV de las
malformaciones venosas y linfaticas. Ademas de informacion
anatémica nos proporciona datos hemodinamicos al deter-
minar el flujo vascular. En el caso de las MAV se observan
ondas arteriales y venosas (arterias nutricias gruesas y venas
de desagiie igualmente gruesas y pulsatiles) con un flujo
abundante, con turbulencias de velocidad moderada-alta.
Con la eco-doppler se puede caracterizar mejor una pequena
lesién vascular, proporcionandonos informacion que nos per-
mita descartar ademas que el trastorno sea linfatico, venoso
0 mixto.

Para los casos de lesiones atipicas pequenas, de escaso
flujo, en pacientes recién nacidos, es de vital importancia
la experiencia del ecografista y el uso de transductores de
hasta 20 MHz.

En la radiografia las MAV (al igual que ocurre en las mal-
formaciones venosas) no son lesiones visibles, pero si lo son
los efectos sobre las estructuras 6seas adyacentes (lesiones
liticas, hipertrofia o atrofia asimétrica, etc.)®.

La RMN (T1 y T2) sigue siendo la principal prueba diag-
nostica para el estudio de malformaciones vasculares®. Se

Estadios de Schobinger

Fase | o quiescente

realiza una vez confirmado el diagnéstico con la eco doppler,
y tiene como ventajas no aplicar radiaciones ionizantes,
obtener imagenes en distintos planos, asi como una informa-
cion hemodinamica. Sirve por todo ello ademas como prueba
de control. Pero en muchas ocasiones resulta insuficiente
para precisar las aferencias, eferencias, nidus y flujos. En
ese caso es hecesario una angio-TAC.

La TAC es una técnica que suele precisar de contraste
(con los posibles efectos adversos que ello conlleva) y que
suele requerir sedar al paciente, especialmente a los ninos,
a los cuales se les esta exponiendo a radiaciones ionizantes.

La imagen que se obtiene con la angio TAC previa a la
cirugia es de gran ayuda, proporcionando informacion de
las estructuras 6seas subyacentes y del sistema vascular. Se
sigue haciendo una angio TAC multicorte cuando se va a ope-
rar una zona critica, sustituyendo a la arteriografia que no
esta indicada si no se va a embolizar.

La arteriografia por tanto es terapéutica (se realiza
siempre que se vaya a realizar una embolizacion, pero no
como medio diagnodstico). En el caso de que la angio TAC
y la angio RM no ofrecieran la informacion necesaria para
la embolizaciéon o el tratamiento quirdrgico, se realizaria

Macula rosada-violacea, con la presencia de shunt arteriovenoso detectado en ecografia

doppler, generalmente asintomatica, presente desde el periodo de recién nacido hasta la

adolescencia
Fase Il o expansion
tortuosos en la pubertad
Fase Il o destruccion

Fase IV o descompensacion Fallo cardiaco

Igual al estado anterior pero clinicamente pulsatil con evidencia clinica de vasos tensos

Aparecen cambios cutaneos distroficos, ulceracion, sangrado y dolor continuo, incluso con
necrosis y lesiones liticas oseas
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una arteriografia. Sin embargo, esto no suele ocurrir si el
radiologo intervencionista es experto.

Entre las pruebas menos invasivas de reciente apari-
cion para ver la evolucion de las malformaciones vasculares
se encuentra la transarterial lung perfusion scintigraphy
(TLPS) y el whole body blood pool scintigraphy (WBBPS).

La TLPS tiene un papel Unico en determinar el grado de
comunicacion arteriovenosa en las MAV de una extremidad,
desplazando en este caso a la angiografia. Sin embargo, son
técnicas no disponibles en todos los hospitales.

El WBBPS es muy Util para malformaciones vasculares no
aparentes para el seguimiento/progresion de las lesiones,
especialmente cuando el TLPS no esta disponible.

La biopsia rara vez es necesaria, dado que con la clinica
y con la eco doppler se diagnostican el 99% de las MAV. Solo
se realiza cuando hay dudas con otros tumores o linfomas,
y en el caso de las malformaciones capilares se utilizara la
tincion WT1. En estadios tempranos, ante el posible diag-
nostico diferencial entre las malformaciones capilares y las
MAV se han descrito datos histopatologicos que pueden ayu-
dar a discernir entre uno u otro?. Sin embargo, se evita
realizar una biopsia en la medida de lo posible por el riesgo
de sangrado y por la posibilidad de ser un desencadenante
del crecimiento de la MAV. Por ello, la informacion histolo-
gica aprendida se debe al estudio histoldgico de las piezas
quirdrgicas.

Finalmente, nuevas pruebas como el Arterial Spin Labe-
lling (ASL), a través de una resonancia con equipo de 3
Teslas, nos dara datos de flujo, y probablemente se con-
vierta en un estandar a corto plazo para distinguir tipos y
estudiar subtipos.

El tratamiento requiere un abordaje multidisciplinar®®.

Va a depender del estadio de Schobinger, del tamano, de
la localizacion de la MAV, de la edad del paciente y de la
progresion o no de la lesion®® (tablas 5y 6).

40

Proteccion de la zona, evitando traumatismos.

Si la paciente toma anticonceptivos orales se recomienda
que solo contengan progesterona por el riesgo proangiogé-
nico de los estrogenos*'. Sin embargo, a pesar de que en
teoria el embarazo aumenta la expansion de las MAV, en el
estadio 1 no se han descrito cambios.

La compresion de las lesiones en las piernas puede mejo-
rar el dolor, pero por otra parte puede empeorar la MAV por
la hipoxia.

El tratamiento definitivo es la cirugia, que puede ser total o
subtotal en funcion de la localizacién y del tamano, siendo
la curacion definitiva cuando la extirpacion es total (fig. 7).

Diferencias entre malformaciones capilares y MAV

Malformaciones capilares

Presentes nacimiento
Crecimiento lento

No involucionan

Sexo 1:1

No pulsatil

Cambios color y grosor

AP: capilares aumentados
en tamano y nimero.
Error embriogénesis

WT1-, GLUT1-

RASA 1 (malf.
capilar-MAV)

Malformaciones arteriovenosas

Presentes nacimiento
Crecen de repente:
desencadenantes (hormonal,
infecciones, traumatismos,
desconocidos)

No involucionan

Sexo 1:1

Pulsatil, pero no siempre
Color no cambia

AP: ausencia lecho vascular.
Error embriogénesis

WT1+, GLUT1-
ENG (Rendu-Osler)
ALK

RASA 1 (malf. capilar-MAV)
PTEN (sindromes)

VEGFR

Eco-doppler: flujo rapido
Tratamiento por ulceracion,
sangrado, deformidad

Eco-doppler: flujo lento
Tratamiento estético

Se consideran 4 areas extracraneales de abordaje qui-
rurgico: cabeza y cuello, visceral, extremidades superiores
y extremidades inferiores. Cada area presenta unas pecu-
liaridades que, a la hora del abordaje quirdrgico, nos hara
plantear los pros y contras de una actitud proactiva.

No obstante, en ocasiones, una extirpacion subtotal,
aunque no cure, mejora la calidad de vida y retrasa la pro-
gresion. La extirpacion subtotal debe garantizar al menos
un 70% de la extirpacion, ya que de lo contrario puede ser
incluso contraproducente.

Lo mas dificil en cuanto al manejo de las MAV es escoger
el momento adecuado para la cirugia.

Cuando la MAV esta localizada en una zona no critica (por
ejemplo en un brazo, en una pierna“ o en el tronco) la extir-
pacion puede realizarse en cualquier momento y, de hecho,
asi se aconseja para prevenir posibles deformidades y otros
problemas®.

Cuando la MAV se localiza en una zona critica como la
cara, o se encuentra de forma difusa, mal delimitada o
invadiendo estructuras vecinas, la extirpacion con marge-
nes libres resulta extremadamente dificil. En estos casos,
si se puede, la mejor opcion es la observacion, dado que la

Indicaciones para el inicio del tratamiento

Progresion rapida a estadio Il

Hemorragia. Estadio IlI

Insuficiencia cardiaca. Estadio IV

Complicaciones secundarias a isquemia arterial
Complicaciones secundarias a hipertension venosa cronica
Dolor incontrolable

Discapacidad funcional

Deformidad cosmética severa

Sindrome vascular-6seo

Afectacion visceral (riesgo de sangrado incontrolado)
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Figura 7

extirpacion probablemente no sea completa y haya riesgo de
recurrencia o exacerbacion. Si tuviéramos que realizar una
cirugia el objetivo principal sera aliviar los sintomas, preser-
var las funciones vitales y mejorar la deformidad. Gracias a
los avances en técnicas endovasculares y los materiales usa-
dos hoy dia se requiere de una cirugia menos agresiva. De
otra parte no debe olvidarse que una intervencion dema-
siado tardia sera mas compleja y con menos posibilidades
de ser curativa.

La diferencia intraoperatoria entre los vasos normales y
los patologicos es dificil de establecer y, por tanto, existe
una dificultad para establecer los limites de la lesion y con-
seguir una correcta reseccion quirdrgica. En las MAV existe
una hiperplasia de los vasos anémalos alrededor de la mal-
formacion por aumento del flujo de retorno venoso, aunque
los vasos tienen caracteristicas normales.

Tres de cada 4 pacientes requeriran tratamiento quirur-
gico en la infancia y adolescencia, y uno de cada 4 en la
edad adulta.

En el SPW (fig. 8) la cirugia es (til en cuanto a la mejoria
de la calidad de vida del paciente, corrigiendo por ejemplo
dismetrias o Ulceras isquémicas.

La embolizacion se realiza 24-72h previas a la cirugia,
con el objetivo de reducir la pérdida de sangre. No obs-
tante, hay radiologos intervencionistas que realizan como
Unico tratamiento una embolizacion via arterial, venosa y
percutanea de forma simultanea consiguiendo resultados
similares a la cirugia, especialmente en localizaciones com-
plicadas como son la cabeza y el cuello*; si bien es cierto
que suelen precisar varias intervenciones. Por el contrario,
una embolizacidon de una sola via aislada en manos de un
radidlogo inexperto puede desencadenar un empeoramiento
de la lesion. Los materiales de embolizacion a usar dependen
de cada radiologo y de si se trata de una embolizacion previa

MAV. Tratamiento quirdrgico.

a una cirugia donde las sustancias oclusivas pueden ser tem-
porales, o bien embolizacion aislada donde nos interesa un
material de larga duracion. En la actualidad se usan 6nix,
alcohol, cianoacrilato y coils de platino®~*. Hay acuerdo
y consenso en que la embolizacion debe ser muy distal,
en el mismo nidus si es posible y actualmente se consi-
dera también indispensable esclerosar por via percutanea
simultaneamente las venas de drenaje para que el efecto
del agente embolizador arterial se potencie al enlentecer el
flujo.

La complicacion mas frecuente es la ulceracion, sobre
todo en lesiones superficiales.

Como los pacientes pasan la noche en el hospital, si
se hinchara la zona se pueden administrar corticoides

Figura 8

Sindrome Parkes-Weber (hipertrofia generalizada de
una extremidad asociada a una MAV).
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intravenosos durante 24 h seguidos de una semana de corti-
coides por via oral.

El mayor nimero de recurrencias (98%) ocurre en los pri-
meros 5 anos tras la embolizacion, por lo que pasados los
mismos existe un buen control a largo plazo.

A nivel cutaneo el tratamiento con laser estaria en principio
contraindicado, aunque existe escasa experiencia y quizas
el laser de Nd:YAG* si que pudiera ser util en MAV acrales
incipientes (estadio 1)°°. El pulse Dye Laser (laser PDL) se
ha utilizado junto a la terapia fotodinamica®', consiguiendo
resultados variables en distintas alteraciones vasculares®?
como son las malformaciones capilares®—°; sin embargo,
en las MAV no se ha evidenciado que sea eficaz.

Actualmente las malformaciones venosas son las que
mas se benefician del tratamiento con laser tipo diodo
intravascular®®. Es de esperar que en los proximos afos este
tratamiento se extienda también al plano intraarterial.

La angiogénesis puede explicar la expansion
arteriovenosa’. De hecho, en las MAV se han encon-
trado un aumento de VEGF y angiopoietina 2, asi como otros
factores proangiogénicos, siendo la terapia antiangiogénica
una nueva diana terapéutica® . De la misma manera se estan
obteniendo resultados prometedores con los inhibidores de
las metaloproteinasas (enzimas proteoliticas que degradan
la matriz extracelular).

Existen otros tratamientos®® en fase experimental ade-
mas de los tratamientos antiangiogénicos mencionados®’, y
aunque se esta investigando a nivel clinico con varios de ellos
(sirolimus®-%2 marimastat, doxiciclina®® o talidomida®*)
ninguno esta oficialmente recogido en los protocolos de tra-
tamiento ni avalado oficialmente por la ISSVA. De hecho, el
sirolimus esta contraindicado en MAV con herida cutanea,
ya que empeora la ulceracion. Publicaciones recientes por
reconocidos expertos® declaran actualmente como inexis-
tente el tratamiento farmacoldgico de las MAV.

Van a influir muchos factores en el curso clinico de las MAV
como son la edad al diagnostico o el manejo adecuado de las
lesiones. Sin embargo, sigue sin conocerse completamente
por qué unas lesiones permanecen quiescentes y otras cre-
cen, por lo que el prondstico es incierto.

En la revision de Lui et al.** se observd que los nifios con
una MAV en estadio | tuvieron un riesgo del 43,8% de pro-
gresar antes de la adolescencia y un 82,6% antes de la edad
adulta. No se observo que el sexo, la localizacion y el emba-
razo influyeran en la evolucién. En cuanto al tratamiento se
obtuvieron peores resultados con embolizacion sin cirugia.

Mencion aparte deben tener las fistulas arteriovenosas
(FAV) debidas a un traumatismo, dado que tienen un curso
también impredecible y una respuesta distinta al trata-
miento de las FAV primarias o congénitas®®. Melliere et al.
publicaron que la media de tiempo entre el traumatismo
causante de la FAV y el diagnostico era aproximada-
mente de 20 afos. Aquellas FAV de alto flujo se podian
asociar a complicaciones cardiacas y las de flujo interme-
dio podian asociarse a una dilatacion arterial proximal y

descubrirse mas tarde con o sin complicaciones cardiacas
concomitantes®’.

Las MAV son, por tanto, una entidad poco conocida y en
numerosas ocasiones mal diagnosticada. Es necesario un
enfoque terapéutico multidisciplinar con cirujanos y radio-
logos, junto con el diagndstico de sospecha precoz por parte
del dermatoélogo.

Generalmente el diagnostico es clinico, confirmandose
cuando hay dudas con una eco doppler. La dificultad radica,
como hemos expuesto, ante una mancha rosada en los pri-
meros meses de vida, donde por el momento no existen
pruebas diagndsticas simples que diferencien entre una enti-
dad y otra, siendo necesaria la biopsia.

Elegir el tratamiento adecuado no siempre es facil. Ante
MAV quiescentes pero localizadas en una zona donde la extir-
pacion es posible, sin ser muy traumatica, la cirugia es de
eleccion. En aquellas MAV localizadas en la cabeza y en el
cuello se nos plantea la duda de si intervenir antes de la
pubertad o no, por ser una cirugia mas cruenta. No obstante,
siempre que las MAV empiecen a crecer seria conveniente
plantearnos un tratamiento quirirgico siempre que sea posi-
ble con o sin embolizacion previa. Se estan estudiando
nuevos tratamientos médicos para estadios avanzados como
son los inhibidores de la via mTOR®Z,

Las MAV del sistema nervioso central, dado que son 20
veces mas frecuentes que las cutaneas, se han estudiado
mucho mas. Sin embargo, no se puede extrapolar conclu-
siones a partir de las MAV del SNC, dado que no sabemos si
el comportamiento es el mismo que las MAV cutaneas. Asi
como tampoco sabemos si la asociacion de las MAV cutaneas
con sindromes tienen un peor pronostico.

Tras revisar extensamente la literatura, y con las mul-
tiples dudas planteadas, es de esperar que se vayan
conociendo mas datos sobre esta enfermedad en un futuro
proximo, y con ello nuevas alternativas de tratamiento.

Los autores declaran
que para esta investigacion no se han realizado experimen-
tos en seres humanos ni en animales.

Los autores declaran que
han seguido los protocolos de su centro de trabajo sobre la
publicacion de datos de pacientes y que todos los pacientes
incluidos en el estudio han recibido informacion suficiente
y han dado su consentimiento informado por escrito para
participar en dicho estudio.

Los
autores declaran que en este articulo no aparecen datos de
pacientes.

Los autores declaran que no tienen ningln conflicto de inte-
reses.
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