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PATOLOGIA VENOSA

Dr. Carlos Arturo Hinojosa Becerril
Dr. Rodrigo Lozano Corona
Dr. Javier Eduardo Anaya-Ayala

El proposito de este libro es difundir el conocimiento sobre la !
enfermedad vascular. La informacion sobre embriologia, defectos Y .
congénitos, fisiologia, biologia de la pared venosa, anatomia y H‘
aspectos de la coagulacion, se combina con el diagnostico de la R
enfermedad venosa mediante procedimientos invasivos y no | b |
invasivos. Se describen los ltimos tratamientos para la trombosis i
venosa, obstruccion venosa, flegmasia, insuficiencia venosa,
varicosidades, aneurismas venosos, trauma venoso, malforma-
ciones venosas, sindrome de May-Thurner, entre otros temas.
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Las nuevas modalidades de diagnostico y los procedimientos
de vanguardia y en constante evolucion, se pueden revisar en
este libro. Ademas, se pueden seguir ensayos clinicos pragmati-
cos, lo que permite que, tanto los pacientes como los proveedo-
res, obtengan resultados mas rapidamente.
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Foreword

It is my distinct honor and pleasure to write the forward for the new e-book “Pathology of the
Venous System”, which is a combined project between the Sociedad Mexicana de Angologia,
Cirugia Vascular y Endovascular, A.C., and the Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutri-
cién “Salvador Zubiran”, The iaudabk purpose of this joint group is to disseminate knowledge
concerning vascular disease and utilize current information in a scientific manner that transla-
tes into team care for the patient. This e-book accomplishes just that and more.

There is a plethora of science concerning the embryology, congenital defects, physiology,
venous wall biology, anatomy and aspects of coagulation. This information is coupled with diag-
nosis of venous disease utilizing non-invasive and invasive procedures. The latest treatments
are described for venous thrombosis, venous obstruction, phlegmasia, venous insufficiency, va-
ricosities, venous aneurysms, thoracic outlet syndrome, nutcracker syndrome, pelvic congestion
syndrome, May-Thurner syndrome, venous trauma, venous malformations and reconstruction
of the venous system in oncological procedures.

A unique aspect of the book is the emphasis on developing registries and databases of
venous patients treated so that the practitioner can learn from all who treat venous patients.
Many will not see great numbers of some of the rarer presentations and conditions referenced.
However; having this knowledge base is how we learn to perform better interventions and eva-
luate long-term outcomes. New diagnostic modalities and evolving state-of-the-art procedures
can be recorded in the e-book, with the outcomes seen in real-time rather than waiting years. In
addition, pragmatic clinical trials can be followed, allowing both patients and providers to get
the results faster.

Utilizing this venous system book as an e-book is also economical, as updates and addi-
tions can be made quickly and at a lower cost. Most important, this format will allow many
to have access to the information — whether they are vascular surgeons or not! I applaud the
authors and leaders for developing such a comprehensive e-book that represents the future of
publication.

On a personal note, Dr. Hinojosa, who is the current President of the Mexican Society for
Angiology, Vascular and Endovascular Surgery (2021-22), was kind enough to ask me to write
this forward, and I was delighted to say “yes”. I so appreciated my visit to Mexico City a few
years ago and was impressed by the conference I participated in and the education delivered to
the trainees I met. I will never forget the “all women” lineup that Dr. Hinojosa arranged for the
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41. Malformaciones vasculares
de predominio venoso

Alejandro Celis Jiménez

Ana Teresa Verduzco Véazquez
Javier Eduardo Anaya-Ayala
Miguel Abraham Lara Pérez

Introduccién

Las malformaciones venosas (MV) constituyen el 50% de las

malformaciones vasculares, son
un grupo heterogéneo de anomalias que ocurren durante la vasculogénesis, las cuales pueden

ser esporadicas y hereditarias. Su frecuencia se ha reportado entre 0.5 y 1.5% de la poblacién

general; reconociéndose las malformaciones de predominio venoso entre las mas comunes.

evolucion, al igual que innovaciones en 1
gias de punta y un manejo multidisciplinario,!

~ Alolargodel tiempo se han llevado a cabo esfuerzos de introducir una clasificacion que
sea util clinicamente y que pueda ser accesible en las distintas especialidades que abordan

estas patologias, por lo que algunas ya han caido en desuso. Actualmente podemos distinguir
dos grandes grupos bien

Venoso, las diferentes clasificaciones, fisiopatologia, manifestaciones clinicas

Definicion y nomenclatura

Eltermino de anomalias vasculares se usa para describir a dos entidades patoldgicas: los tu-
ores vasculares (como los hemangiomas) y las malformaciones vasculares.
Las malformaciones venosas son resu

» por lo que se vuelven evidentes posteriormente. Los

#8OMas varian con la localizacién y extension de los sintomas, que pueden incluir dolor,




sangrado, cambios en los tejidos adyacentes desfigurando estética y funcionalmente lo cug]
resulta en un impacto para la calidad de vida, morbilidad y mortalidad del paciente.!?

Por su parte, los hemangiomas son tumores vasculares originados del endotelio, apare-
cen en el periodo neonatal y involucionan entre los cinco y 10 aros de edad ?

Clasificacion

Aproximadamente al inicio del siglo xx, los doctores Klippel y Trenaunay, Parkes v We-
berm, Servelle y Martorell, utilizaron reportes de casos de malformaciones venosas con-
génitas para organizarlas. Las agruparon en sindromes cuyos nombres eran los de los
doctores que las describieron por primera vez. Asi se crea la clasificacién por epénimos
que se ha usado desde entonces para ciertas clases de MVC. Una publicacion de 1983 de
Mulliken y Glowaky hace una diferenciacion entre hemangiomas y MVC, y nombrd las
malformaciones clasificandolas por el endotelio de predominio histolégico, las dividis por
flujos hemodindmicos en aquellas con alto y bajo flujo. En 1988 se convocé a consenso de
expertos en la 7° reunién internacional (International Workshop on Vascular Malformations)
en Hamburgo, Alemania, y se cre¢ la clasificacion de Hamburgo en donde se establece que
la palabra “Angioma” (un término usado para describir cualquier anomalia que cause una
lalla vascular) debe quedar en desuso por ser demasiado ambigua, y se prefiere clasificar
los MVC por el vaso que se encuentra con mayor afectacion (arterial, venoso, linfatico) y
en subtipos embriologicos (Cuadro 41.1).

Esta nueva clasificacion demostré una superioridad de aplicacion en la clinica que la
clasificacion de Mullikien.* Posteriormente en 1992 se realiza una revisién en Denver, donde
se incluyen nuevos subtipos que después fueron aprobados en la reunion de Seul en el 2002

En esta clasificacion embriologica se visualiza la etapa embrionaria en la cual se desa-
rrolla la malformacion, dividiéndola en troncular y extratroncular.

Aquellas que son extratronculares son la variante que se presenta con mayor inciden-
cia. Tienen lugar en una etapa mas temprana del desarrollo donde el sistema vascular se

Cuadro 41.1.
Clasificacion de las malformaciones vasculares congénitas. Hamburgo, 1988

A. Tipo de malformacién

Arterial, de manera predominante
Venosa, de manera predominante
Linfatica, de manera predominante
Arteriovenosa, de manera predominante

B. Subtipo embriolégico y forma anatémica

Formas extratronculares
« Infiltrativas, difusas
- Limitadas, localizadas
Formas tronculares
- Aplasicas o con obstruccién: hipoplasia, aplasia, hiperplasia, estenosis
+ Dilatadas: localizadas (aneurismas), difusas (ectasias)

Cuadro 41.2.

Clasificacién de las malformaciones vasculares congénitas. Se(il, 2002
Tipo de defe
p fecto Forma anatémica
(subtipo embriolégico)
Troncular E
_ xtratro
Arterial, predominante o

Aplasia B Limitada
Obstruccién Infiltrante

Venoso, predominante i
Aplasia imi
Limitada

Obstruccion Infiltrante

Dilatacién
Arteriovenoso, predominante Fistula AV superficial Limitada
Fistula AV profunda Infiltrante
P
Linfaticos Hemolinfatica Limitada

Infiltrante

EXIETTIOS com i ipoxi 1
- [ ; €N [raumatismo e hipoxia, 1 mayoria de estas lesiones causan compresion
‘mecanica a tejidos adyacentes u érganos proximales.’ i I
% es.” Las lesiones troncul q
que se forman e . : : ares son aquellas
.qu Il una etapa embrionaria mas tardia, donde los troncos vasculares, las células
?

, el riesgo de recurrencia es baj i
1 o ) i 0, PEro se asoci ns i
hemodinamicas mas graves®(Cuadro 41.2). jop AR con consecuencias

La Sociedad Internacional i

B para el Estudio de las Anormalidades V: 1

Susigla en inglés) simplifice a clasificacio i S s

- o ris ¢lon anterior agregand

| Actualmente las clasificaciones clinicas mas apro
@ra un abordaje terapéutico acorde al tipo de lesién.”

O una seccion especifica para

piadas orientan al clinico y lo asisten

Teceptor de tirosinci i

. Etemj ]tg);]lgc;r;asa TIE2 localizado en las células endoteliales (CE) y su ligando la
- =) son secretados por las células de muscu] li ici
ey usculo liso (o los pericitos) y tie-
mportante en la maduracién v estabili
abilidad de 1a i

k. ortante y S venas. Se ha visto en
. tlas, con deficiencia de TIE2 0 ANG] que resulta en una cobertura deficiente
b a pared venosa y de divisién de los troncos vasculares
0 para el crecimiento de musculo liso endotelial & ’
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Cuadro 41.3.
Clasificacion simplificada de la Socledad Internacional para el Estudio de las Anormalidades

Vasculares (ISSVA)

Tumores vasculares

Hemangioma infantil
Hemangioma congénito
Angioma en penacho
Granuloma pidgeno
Otros

Benignos

Hemangioendotelioma kaposiforme
Sarcoma de Kaposi
Otros

Localmente agresivos o borderline

Angiosarcoma

Malignos
Otros

Malformaciones vasculares

Simples Capilar (C)
Venosa (V)
Linfatica (L)
Arteriovenosa (AV)

Combinadas Arteriovenosa (AY)
Kippel Trenaunay
Capillar venosa C-V
Linfatica venosa L-V
Capilar arterial C-A

La unién de ANGI a TIE2 activa la fosfatidilinositol-cinasa 3 (PIK3) con la proteincinasa
B (AKT), las cuales son un blanco para la activacién de la via de sefializacion de rapamicina
(mTOR) implicada en multiples procesos celulares como la sintesis de proteinas, el metabolismo
y la supervivencia de la célula.? '

Al activarse la PIK3, fosforila a AKT, activandose parcialmente, pero para que se active
por completo requiere una segunda fosforilacion, inducida por mTORC2. Una vez activada
AKT, regula positivamente la transcripcién del factor transductor de sefial y activador de la
transcripcion 1 (STAT-1), y negativamente la transcripcion del factor forkhead box protein O1
(FOXOL1). El resultado es una deficiencia de las concentrciones del factor atrayente de peri-

citos y del factor beta de crecimiento derivado de las plaquetas (PDGF-B). Estos procesos e
L

encuentran ilustrados en la Figura 41.1.

Genética. Existen variedades de mutaciones en el gen TEK en el cromosoma 9p, €l Cﬁ[&

codifica para TIE2. Las mutaciones de TIE2 resultan en la activacion sostenida del receptor
TIE2 independiente de ligando, y la subsecuente hiperfosforilacién continua de AKT, incluse
las células adyacentes. La inhibicion de AKT mediada por FOXO1 lleva a concentraciones al
malmente bajas de PDGF-B y deficiencia de espaciamiento de pericitos y de su recubrimien
mutaciones en el gen de PIK3CA p110a, las cuales codifican para la subunidad de PI3K, €2
alrededor de 20% de las malformaciones venosas. Las mutaciones de TIE2 resultan en una
va activacion de AKT, lo cual lleva a niveles bajos de PDGF-B y una disrupcion del recub

Angicgenesis

Figura 41.1.

Fisiopatologia molecular de las malformaciones venosas.

[Adap_tadc ofe Wc?uters V. etal. Hereditary Cutaneomucosal venous malformations are caused by TIE2
mutations with widely variable hyper—phosphorylating effects. Eur J Hum Genet, 2010 Apr;18(4):414-20)

de pericitos en _Ias células endoteliales. Existen tres mutaciones puntuales: E542K y E545K en el
dominio helicoidal (exén 9), ademds de H1047R en ¢l dominio de cinasas (ex6n 20). Las mismas

se hffm visto en algunos tipos de céncer. En contraste con éstas, las mutaciones de TIE2 y PIK3CA
o tienden a extenderse a las venas superficiales, 1014

~ Las malformaciones glomuvenosas (GVM) son hereditarias, de caricter autosémico d
fMinante, causadas por la pérdida de funcién de Ia glomulina debido a una mutacion gn gi
iﬁgﬁi ;i:lp(;l;?zni{gzoma 1p21-22. Estas mutacionfes llevan a una disfuncién en Ia diferen-
. mmador,l zsuna conlsecuente alcu1.rnulal'::1(fnf'1i a lo cual se llama “glomus”. Existen
Wiy e e puntuales como l?t dupl‘lca'aon del alelo mutante, y de un alelo

gar a dar manifestaciones similares 2
Las malformaciones venosas de tipo nodular se presentan como un pequetio grupo de no-

dulos qu inci i
“H40S que se dan principalmente en la cara Y estan asociados a malformaciones cerebrales caver-

985, Causadas por mutaciones en las lineas de germinacion CCM1, también Ilamada KRIT] 1013

iones A i ati

e \rerdms.as, est causado por una mutacién somatica en el gen que codifica para

1 BEnasa de isocitrato en los genes IDHI-IDH?. Se asocia con un alto riesgo para
Tosarcoma y otros canceres, 1 ’




Cuadro clinico

Las malfc;rmacfiones venosas afectan principalmente las zonas subcutaneas y las my
ero - cualquier ¢ i i ; '
Ela HEYLEEO:S i ectar cualquier 6rgano, incluidos musculos, articulaciones, visceras y elcosas‘
En la Figura 41.2 se presenta la incidencia con: 40% de las malformaciones ve
ocurren en extremidades, 40% en el 4rea cervical y facial, 20% en el tronco i\’tmsas o
presentan unifocales y sélo 1% multifocal. Se presentan como una masa suav e
de coloracion negra azulada.!s e e
| La presen’tacién clinica varia con el tamario, la localizacion y el efecto de masa que
dias iﬁgf{;gr{;;;{rgaasﬁii i?ga;;gfﬁsi.mms locallgadlas en zonas clervical  facial puede’;1 lle\?a]ie;
; ; , almos o movimiento de las piezas dentales.

. Estan presentes desde el nacimiento y suelen crecer en proporcién con la edad
ciente, algunas pueden aumentar la velocidad de crecimiento con cambios horm weloil.
la pubertad, en especial aquellas con localizacion intramuscular.'” il

El cliolor frecuentemente se atribuye a movimientos musculares o de articulaci
y en mujeres puede llegar a exacerbar con el periodo menstrual. El dolor suelacﬂmnes‘
pre.fiommlo matutino, al despertar, atribuido a la estasis y la inflamacién locale]f-er d_e
grana se asocia a menudo con las malformaciones venosas localizadas en los m e
temporales. Cuando se encuentra en cavidad oral es posible que cause dificultadusculos
habla, para la masticacion. Cuando se encuentra en musculo puede causar hi e ?1
del musculo afectado. , LR

“cam ) - f—
— : R ] / ' Facial y cuello =
B oo : : . B =

‘ xtremidades Venas b

. | Cefalea por afectacidn a
5= . / musculos temporales

Trombosis == o . 3.
Caldificaciones ! ;?ahéfams de deghicidn
) 1 Estética l
o a =

» Subcutdnea S \ Al
\ 208

i
Masa suave, TR e . "
compresible de Q / Tronco |
coloraclén v , | Sangrado gastrointestinal
negra azulada . | Disurla y tenesmo

Piel sl {
Intraarticular o | )

& intramuscular | 3

Dolor al mavimiento del
| misculo afectado
Fracturas patologicas

Figura 41.2,
Cuadro clinico y frecuencia de localizacién de las malformaciones venosas

Siste-

En algunos casos pueden afectar a estructuras vitales, por ejemplo, cuando hay com-
sién orofaringea, pueden llegar a causar apneas del sueno. Cuando comprimen el sistema
| pueden causar tenesmo y disuria, en caso de localizacion gastrointestinal puede
paber sangrado. En caso de involucrar huesos predisponen a fracturas patologicas.

La trombosis por la estasis de flujo en las malformaciones venosas es comun, la presen-
acion clinica es de dolor subito con distension e induracion en el drea afectada. Sin embargo,
1o s comun que causen embolia pulmonar. Los trombos crénicos calcificados pueden resul-

pre
urogenita

war en la formacion de flebitis palpable o visible por imagen.'"**

En aquellos pacientes con malformaciones extensas, se pueden encontrar valores au-
mentados de dimero D, bajas concentraciones de fibrinégeno, al igual que bajo conteo pla-
quetario, y marcadores para coagulopatia intravascular diseminada.

Diagnostico

Se debe sospechar de malformaciones venosas en pacientes que presentan una lesion tnica,
de coloracion azul oscura, con una masa subcutanea blanda presente desde el nacimiento; que
tenga historia de crecimiento de la lesion a lo largo de la vida del paciente; se asocie a esfuerzo
fisico o pubertad y, en mujeres, que se asocie a periodos menstruales. Se deben interrogar siem-
pre los antecedentes familiares de lesiones similares que puedan sugerir una forma hereditaria."”

Exploracion fisica. Son dependientes de volumen, por lo que, al elevar la extremidad,
muchas veces disminuyen su volumen, y pueden incrementar con el uso de maniobras de
Valsalva. A la palpacién, no presentan aumento de la temperatura, ni frémito (a menos de que
se encuentre involucrado un trombo); no aumenta el dolor con la palpacion.

Al ser lesiones superficiales, muchas veces no se requieren estudios de imagen para el
diagnéstico. En caso de que sea una lesion extensa, se puede usar USG doppler o resonancia
magnética, los cuales son métodos para su clasificacion y para mantener un seguimiento
adecuado. En el Cuadro 41.4 se muestra la clasificacion.

El ultrasonido doppler como estudio inicial muestra un flujo bajo en el drea de la
malformacién, algunas veces aumentado con maniobras de Valsalva o con la compresion.
Generalmente se visualiza como areas hipoecoicas o heterogéneas, compresibles e indoloras.
La asociacion con flebitis ayuda a confirmar el diagnéstico.

Fl estandar de oro es la resonancia magnética con contraste. Con este método se puede
evaluar la infiltracion a estructuras adyacentes, el contraste con gadolinio permite visualizar

Cuadro 41.4.

Clasificacion mediante USG doppler o resonancia magnética

Grado Margenes Diametro
Grado 1 Bien definidos <5cm
Grado 24 Bien definidos >5cm
Grado 2B Mal definidos <5cm

Grado 3 Mal definidos >5¢cm




los canales difusos venosos que no se encuentran presentes en las malformaciones linfaticas
siendo asi un método 1til para el diagnéstico diferencial. Se recomienda usar las secuencias T l
precontraste y poscontraste, y T2. Tipicamente las imagenes se presentan con hiperintensidaq
enT1yen T2, se puede evaluar el contenido y la presencia de hemorragia o trombosis. Con T2
Flair, se pueden ver imagenes con flebitis donde se aprecian areas focales de hipointensidad.

Clasificacion. Las lesiones se pueden dividir en grados dependiendo del didmetro y Jos
margenes que presentern.

Este sistema de clasificacion tiene utilidad pronéstica y puede predecir la respuesta 5]
tratamiento con escleroterapia. Aquellas lesiones bien definidas tienen mejor respuesta que
las lesiones con bordes mal definidos. Pueden ser de utilidad algunas otras herramientas de
imagen: como la tomografia computada en caso de que se busque evaluar la infiltracion 6sea,
la flebografia se usa previa al tratamiento percutaneo de escleroterapia.®

Laboratorio. En pacientes con sospecha de eventos tromboticos se encuentran concen-
traciones de dimero D elevado (> 0.5 pg/mlL), lo cual hace sospechar coagulopatia intravascu-
lar localizada, patognomoénica de las malformaciones vasculares. El dimero D es un biomar-
cador con una alta especificidad, pero baja sensibilidad. Sin embargo, niveles normales de
dimero D no descartan las malformaciones venosas. El dimero D también es de utilidad para
diferenciar entre las variantes de las malformaciones venosas, distinguiéndose de otras anor-
malidades como pueden ser malformaciones glomovenosas, linfaticas, sindrome de Maffucci
y otras lesiones de rapido crecimiento.®

ANOMALIAS

VASCULARES

Presente
al nacer

Maneha Inicio
posnatal

precursora

I & congénita
Tumor: Malformacion Hemangioma
hemangioma vascular infantil
congenito l ¢
Crecimiento Focal/
RICH lento en Segmentario/
PICH relacién con Multifocal/Gran
NICH el tamario del tamafio
paciente y
funcién
hormaonal
Duda Dx /
USG doppler
Biopsia cutanea
GLUT1

Figura 41.3.
Algoritmo del abordaje diagnéstico ante la presencia de una lesion vascular.

En la Figura 41.3 se expone un algoritmo para el abordaje diagnéstico y los posibles
diagnosticos diferenciales que puedan verse involucrados.

Sindromes asociados:

« Sindrome de Klippel Trenaunay (KT)

» Sindrome de Blue Rubber Bleb Nevus (BRBN)

= Malformacién mucocutanea venosa familiar

= Malformacion glomovenosa

« Sindrome de Maffucci

« Sindrome de Proteus

« Sindrome de Bannayan-Riley-Ruvalcaba

» Sindrome de CLOVE"

Tratamiento no invasivo o minimamente invasivo

El manejo de estos pacientes debe ser multidisciplinario incluyendo especialidades como der-
matologia, hematologfa, radiologia intervencionista, cirugia plastica, cirugfa vascular, y depen-
diendo de los érganos que pueda invadir, algunas otras especialidades. Pacientes con mal-
formaciones vasculares pequefias que tengan sintomatologia minima se recomienda manejo
expectante y seguimiento. Las indicaciones para su manejo pueden ser en caso de que ocasione
molestias estéticas, que comprometan la funcionalidad o que el paciente refiera dolor.

Existen diversos tratamientos que incluyen compresion, escleroterapia, reseccion qui-
rirgica pero no hay suficiente evidencia para recomendar un tratamiento sobre los otros.
Debe ser un tratamiento individualizado que tome en cuenta la localizacién, el tamario, y
las molestias del paciente. Las opciones terapéuticas actuales son: manejo médico, reseccién
quirtirgica, embolizacion y escleroterapia (Figura 41.4).

Compresién

Se pueden utilizar vendas, medias o prendas de compresién, pues se ha visto que reducen
el dolor y el riesgo de trombosis. La compresion estd contraindicada en malformaciones glo-
movenosas porque en este caso aumenta el dolor.?! En una revisién retrospectiva por Yun
et al., 207 pacientes de cohorte, 32% experimentaron progresién de la MV y los autores
encontraron que el anico factor de riesgo independiente para la progresion es la presencia de
una malformacion capilar mixta o linfatica.?®

Tratamiento médico

La observacion puede ser una estrategia valida en aquellas MV pequefias que no generan
sintomas o problemas estéticos, sobre todo en las de dificil acceso quirirgico. En pacientes
pedidtricos con MV que no comprometen los huesos suelen observarse hasta que el pacien-
te cumple 6 anos de edad o hasta que toleran la realizacion de estudios diagnosticos. Por
otro lado, algunos medicamentos pueden ser de utilidad para el control del dolor, riesgo
trombético o disminucién del edema. Se han utilizado antiagregantes plaquetarios, asi como
anticoagulantes, con la finalidad de reducir el riesgo de tromboflebitis por estasis, pero con
resultados poco estudiados.
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Figura 41.4.
Algoritmo de tratamiento de las malformaciones venosas.

Control del dolor: En pacientes con persistencia de dolor aun con la terapia compresiva
0 con lesiones en sitios donde no es posible la compresion, se pueden dar aspirina o AINE. I

Cuando se han visto asociados cuadros de coagulopatia intravascular localizada, se re-
comienda el uso de heparina de bajo peso molecular por 20 dias después del cuadro.

Control de la coagulopatia. Se debe hacer seguimiento de las concentraciones séricas de
dimero D y de fibrinégeno para la evaluacion preoperatoria en estos pacientes, por lo que la
evidencia de un dimero D > 0.5 pg/mL implica un riesgo elevado de coagulacién intravascu-
lar y sangrado. El tratamiento preventivo de sangrado en estos pacientes es el uso de heparina
de bajo peso molecular a una dosis profilactica, que debe ser iniciada 24 h antes de cualquier
procedimiento quirtrgico y mantenida por siete dias postratamiento.

Los inhibidores del mTOR como el sirélimus han presentado mejoria clinica y radiolé-
gica en una media de 10 semanas de tratamiento. Su mayor utilidad estriba en la disminucién
de sintomas como el dolor, edema, ulceraciones o afeccién dsea. Existen protocolos estable-
cidos para la administracion del sirolimus en los cuales el régimen mayormente aceptadoesa
dosis de 0.4-0.8 mg/m?SC, con el objetivo de lograr concentraciones séricas del medicamen-
to de 10-15 ng/mL. Los periodos de administracién del medicamento van de uno a dos anos
y puede darse como coadyuvante a otros tratamientos, como la escleroterapia.’®

Escleroterapia
Es la primera linea de tratamiento para las malformaciones venosas. Se utiliza para disminuir
el volumen de las malformaciones previo al tratamiento quirtrgico o para disminuir los sin-

romas de edema, dolor, sangrado o disfuncién de la zona afectada. Ademas, se puede usar
como ratamiento principal en aquellas lesiones no resecables, principalmente superficiales.
previo a la escleroterapia con cualquier esclerosante es necesaria una evaluacion completa
mediante el uso de flebografia percutanea, con lo cual se determina la arquitectura, el flujo,
Ja distribucién del contraste y el drenaje que tiene la lesion. Es importante valorar el inicio
de escleroterapia en pacientes sintomaticos con MV, principalmente localizadas en cara y
genitales, para prevenir complicaciones.

Existen diversos esclerosantes que pueden emplearse para obliterar los vasos. Son irri-
tantes que causan dano al endotelio con subsecuente inflamacion y fibrosis.

Fl etanol al 100% se ha considerado el esclerosante més efectivo, pero tiene algunos efec-
tos adversos, entre 8 y 28%, presentandose complicaciones locales como necrosis, hematomas
y darfio a nervios locales con dolor transitorio y contraccion muscular; asi como efectos sistémi-
cos: trombosis venosa profunda y tromboembolia pulmonar. Se ha encontrado una reduccién
en el tamano y los sintomas de la MV hasta en un 74% con su uso.

La etilcelulosa (etanol gelificado) tiene ventajas: cuando se administra es atrapada por la
celulosa en la lesion, lo que resulta en mayor tiempo de contacto del etanol con el endotelio.
Su eficacia es similar al etanol puro. Otra ventaja es que puede ser aplicada con anestesia
local, en comparacion con el etanol pure, que debe ser usado bajo anestesia general.

Otros esclerosantes incluyen al polidocanol y el tetradecilsulfato de sodio (STS), mo-
rruato de sodio, oleato de etanolamina y alcohol solucién de zeina, que no han probado
efectividad superior contra el etanol puro. Ademas, sabemos por metaandlisis que no hay
una diferencia significativa en cuanto a efectividad entre los diferentes tipos de esclerosantes,
sin embargo, el uso de etanol cuenta con mds reportes de complicaciones.”

Por su parte, la bleomicina sola o combinada con polidocanol también ha demostrado
buena eficacia. La dosis por sesion no debe exceder las 15 U, o la dosis de 0.5 U/kg de peso.
Las complicaciones por bleomicina se manifiestan principalmente a nivel pulmonar, pudien-
do desarrollar fibrosis.

Respecto al resultado de la escleroterapia como tratamiento de las MV, no hay un con-
senso para medir el éxito de ésta. Asdahl et al.,** realizaron un metaanalisis para evaluar 45
estudios (la mayoria eran reportes de casos o estudios de cohorte) encontrando variabilidad
importante respecto a los agentes usados, la dosis y el namero de inoculaciones, ast como las
caracteristicas de las lesiones tratadas, los métodos empleados y los tiempos de seguimiento.

Una de las herramientas con mayor difusion (pero no validada) para medir el resultado
terapéutico de la escleroterapia en las MV es la escala visual analoga y la escala de calificacién
numérica informada por el paciente (PROMS, por su sigla en inglés). Finalmente, los reportes
de la escleroterapia como tratamiento de las MV, en términos generales, son favorables para la
disminucion de sintomas en pacientes bien seleccionados, van de 71 a 100%.%

Se reporta evidencia del uso de escleroterapia y su efectividad por Rivas et al., y en una
serie por Hein et al. Sefialan una mejoria clinica de 100 y 72%, respectivamente. En otra se-
rie de casos de 42 pacientes que recibieron tratamiento no invasivo, 17 de ellos presentaron
falla del tratamiento, la conclusién es que el tratamiento conservador esta limitado en los
pacientes muy sintomaticos. En una revision por Yun et al., donde se analizé especificamente
alos 158 pacientes que presentaron resultados favorables a la escleroterapia, reveld que los
factores independientes mas favorables fueron: el tamafio < 5 cm (p = 0.037), retraso del




drenaje o ningtin drenaje de la MV hacia la circulacién venosa (p=0.042) yel sexo femeny

(p = 0.042). Una revision sistematica realizada por Gurgacz de 14 estudios nive] 1y sobre Ia
eficacia y seguridad de la escleroterapia para el tratamiento de MV Feports que el etang] pg :Il
esclerosante mds popular y efectivo, con una tasa de respuesta que varia de entre 21 2 959

Técnica

Se recomienda realizar la escleroterapia en una sala de angiografia. El paciente debera pog;.
cionarse sobre la mesa de tal manera que el area de interés sea accesible para el médicq que
efectuara el procedimiento. Posteriormente es recomendable iniciar con un rastreo de Jos
sitios de acceso vascular con ayuda del ultrasonido: después, se proceders a realizar asepsia
y antisepsia del drea a puncionar. Se recomienda administrar antibiético profilactico antes
de comenzar el procedimiento, el antibictico més utilizado es cefazolina IV y en Pacientes
alérgicos a penicilina, vancomicina o clindamicina,

Después de haber seguido las indicaciones mencionadas se procede a realizar la puncién
ecoguiada directamente en la MV con aguja 21 6 22 G, el nimero de punciones depende dg]
numero de lesiones aisladas. Posteriormente se confirma la colocacion intravascular dela aguja,
aspirando. En seguida se realiza una angiografia en sustraccién digital (DSA), estimando la ca-
pacidad de la lesién y para visualizar las venas con drenaje rapido, pues éstas deberan cerrarse
de primera instancia con Coils o Glue; esta maniobra le permitira que el esclerosante permanes-
Ca un tiempo 6ptimo intralesional para cumplir adecuadamente el objetivo de su empleo. F] es-
clerosante es inyectado con técnica de contraste negativo bajo visén de fluoroscopia y el tiempo
de permanencia es de 15 a 20 min. Transcurrido ese tiempo se desconecta la aguja y se realiza
una DSA para evaluar el retorno venoso. Si se observa enfermedad residual, se recomienda rea-
lizar una nueva inyeccion de esclerosante. Cuando finalmente se observa el cierre completo de
la MV, se retira la aguja y se coloca un vendaje compresivo® (Figuras 41.5, 41.6, y 4.7).

Figura 41.5.

Aplicacién de contraste en malformacién venosa previo a la escleroterapia. Se identifican las venas
de drenaje que pueden ser clausuradas previo al tratamiento para maximizar el buen resultado y
evitar complicaciones por migracién del agente esclerosante a la circulacién pulmonar.

[Imégenes propiedad del Autor, con autorizacién de los padres de la paciente.]

Figura 41.6. “ N | ‘
Mglformacién venosa facial con afeccién en mejilla, esclerética y labio superior. Resultado tras dos

sesiones de escleroterapia con polidocanol al 1.5%.
[Imagenes propiedad del Autor, con autotizacion de los padres de la paciente.]

L

Figura 41.7. _ .
Malformacién venosa de labio inferior, resultado tras dos sesiones de escleroterapia con polidoca

nol al 1.5%. .
[Imégenes propiedad del Autor, con autorizacién de los padres del paciente.]




Cuidados posprocedimiento y complicaciones

Posterior al procedimiento, los sintomas mas frecuentes son dolor inflamatorio v edem;
F.omplicaciones se deben principalmente a la extravasacién del esclerosante. las cu:{m- 4
Irritacion, ampollas, tlceras en piel y mucosas. El tratamiento para estos Sin[(_:lmac, de N son‘;
del sitio de lesion intervenida; en general consiste en la elevacion de la extremiélad P
cion de hielo local y administracion de esteroides, sobre todo en lesiones localizadas : CO]-OCQ_
cuello, asi como en dreas susceptibles a un sindrome compartimental. En caso de reen .
lesiongs.curaneas, es recomendable procurar un cuidado avanzado de las hen’dasp qifmarse
prescribir antibi6tico tépico o sistémico. H

La hematuria es otra complicacién derivada de hemélisis causada por la administracig

de un gran volumen de esclerosante y su asociacion al medio de contraste utilizado dura el
procedimiento. El manejo esencial de esta complicacion es la hidratacién oral o ifltl'a\ren[e :
. El sindrome compartimental es una complicacién poco frecuente pero no mT;OSa.
Importame_, desencadenada por el proceso inflamatorio de la zona tratada y t'elacionng-s
directamente con la localizacion de la lesién (cuando ésta se encuentra en un com a--'d
mento limitado por fascias) que requiere de descompresion quirtirgica.*® i

Laser y dispositivos con emisién de luz

La fotocoagulacion con laser es una opcion para el tratamiento de malformaciones venosas
localizadas en cara y asimismo, se puede combinar con la terapia esclerosante éra t b
lesiones conformadas por venas superficiales y profundas.®® P

Algunas lesiones hipercrémicas o equiméticas, asi como los denominados “lagos ven

sos” (lesiones frecuentes en personas de la tercera edad, de aparicion en zonas de exposici %
al sol), han sido tratados mediante laser Nd:YAG, laser de argon, laser de CO ;* DtI”O-S»I)diS C(;z'n
t_ivos basados en la emision de luz. Estos dispositivos se consideran opcioneslterapéuticaffacl:
tibles y seguras, sin embargo, no hay estudios de comparacion entre dispositivos ni se cuenta
con ensayos clinicos aleatorizados o investigaciones que les comparen con otras opciones de
tratamiento, por lo que su uso debera ser tomado con cautela.?®

Embolizacién
A diferencia de la escleroterapia, cuya finalidad es el cierre paulatino de las venas mediante el
dano endotelial, el objetivo de la embolizacion es el cierre abrupto de la luz vascular median-
te la implantacion endoluminal de un dispositivo sélido o semiliquido que promueva trom-
bosis. Puede realizarse mediante la aplicacién directa al nido venoso o a las venas principales
(cuando la MV es superficial) incluso con la ayuda del ultrasonido. Sin embargo, en caso de
MV profundas, la embolizacién se realizara mediante flebografia, en sala de hemc;dinamia,

Dentro de los agentes embolizantes se describen principalmente los Coils y el Glue
(N-butilcianoacrilato). Su principal utilidad es la reduccién del volumen de la MV previo a
la Fesecci@n quirtrgica, buscando reducir la morbilidad, el sangrado y promover la escisién
quirargica completa. J

Uno de los campos clinicos donde més se ha utilizado la embolizacién endovascular
de MV es en la neurocirugia, donde las lesiones son potencialmente complicables y de dificil
acceso quirtirgico, como terapia concomitante a la microcirugfa. Sin embargo, el analisis de
sus resultados no es tema para tratarse en el presente capitulo.?® ,

gmbolizacién guiada por ultrasonido, tomografia y resonancia magnética
Fl requerimiento de apoyo visual mediante RM o tomografia intervencionista es muy impor-
qante, principalmente cuando la malformacién venosa se encuentra debajo de una cicatriz, en
zonas profundas del abdomen o debajo de estructuras oseas, donde es dificil su visualizacion
con USG. Esta técnica se basa en la adquisicion de imagenes precisas, estables, basada en gra-
dientes de densidad, que proporcionan en tiempo real la orientacién de la aguja y el monitoreo
de la distribucion del esclerosante. Se requiere material especial para poder realizarla, asf como
la adquisicién de una curva de aprendizaje, por lo que su uso no se ha popularizado.****

Crioablacion

Fs una terapia alternativa para las malformaciones venosas resistentes a la escleroterapia. Se ha
descrito en varios estudios que la sonda de ablacion puede colocarse a lo largo del eje de laMV'y
¢stas deberan ser superficiales. Ademas, debe de haber una distancia de 5 mm entre la criosonda y
la piel o estructuras importantes, para evitar lesiones. Los estandares de seleccion de pacientes, ca-
racteristicas anatémicas de las MV, asi como la eficacia a largo plazo, aun no estan bien definidos.

Tratamiento quirdrgico

El tratamiento quirirgico tiene como objetivo una reseccién completa de la malformacion
venosa Cuando no se logra el objetivo principal, el resultado serd una recurrencia. Por lo
anterior, generalmente se requiere de una cirugfa extensa con alta morbilidad.*®

No obstante, indicaciones para anteponer la cirugia sobre la escleroterapia, como son: las
malformaciones venosas de menos de 4 cm, accesibles y que no envuelven estructuras vitales.
También debe tomarse en cuenta la localizacion de la lesion, ya que existen zonas especificas
mas apropiadas para la reseccién quirtirgica como lo es la region submandibular o del muscu-
lo temporal, pues la escleroterapia en estos lugares puede provocar lesion nerviosa.* En el caso
de las MV sintomaticas esta indicado el procedimiento quirurgico. También se realiza para
mejorar el aspecto cosmético o en el caso de alguna discapacidad funcional.

Al realizar la reseccion quirtrgica es importante preservar estructuras arteriales, venas
profundas y nervios. Respecto a la reconstruccion de la zona intervenida, es importante hacer
colgajos Gptimos para cubrir adecuadamente la herida y tienen que realizarse sin desvascu-
larizar el mismo.

Respecto al abordaje quirtirgico, tiene amplias indicaciones en el tratamiento de mal-
formaciones vasculares combinadas o asociadas a sindromes, pues en ocasiones se requieren
intervenciones quirtirgicas y endovasculares, multiples y extensas. Por ejemplo, el SKT se
encuentra asociado a la presencia de venas aberrantes insuficientes en extremidades inferio-
res. Estas venas pueden llegar a causar un evento tromboembdlico, hasta un 13%, por lo que
se recomienda su tratamiento; la opcidn terapéutica mas aceptada en pacientes pediatricos
es la ablacion mecanicoquimica. Ademas, las venas aberrantes de extremidades inferiores se
pueden acompanar de malformaciones a nivel del sistemna reproductor externo femenino (a
nivel de labios o clitoris, recomendandose la escleroterapia como terapéutica) y el masculino
(a nivel de escroto). En estas ultimas lesiones se recomienda la reseccion quirtirgica sobre la

escleroterapia®® (Figura 41.8).




Figura 41.8.

Paciente con malformacién venosa facial. Se realiza embolizacidn local con alcohaol etilenvinilic
preoperatorio y posteriormente, reseccién de la misma. i
[Imagenes propiedad del Autor, con autorizacién de los padres del paciente.]

Tratamiento posoperatorio y complicaciones posoperatorias

Al haber realizado una reseccién quirtrgica, se recomienda el uso de drenajes cerrados y ¢
se retiran cuando se obtiene un gasto total de 10 a 15 mL en 24 h. Dentro de las com 1icayciisms
de la reseccion quirrgica se encuentra el sangrado, el dolor intenso, limitaciones dellpa func'T'lES
sobre’crgcmuemo de extremidades, deformidades estéticas graves, asi como la recurrencia lgn‘
esto ultimo, es importante en el posquirtrgico valorar si el paciente amerita de algin [rataml'leniJr
complementario, como una segunda intervencién quirtirgica, escleroterapia o embolizacion 0
Po_r su parte, cuando se realiz escleroterapia se recomienda iniciar hidratacion dulrame
¥y posterior al procedimiento. Al encontrar datos de hemoglobinuria u oliguria coloque sonda
Eoley para vigilar diuresis.*® Hay que recordar que el tratamiento debera ser multidisciplina.
rio, el perioperatotio no es la excepcién. Las complicaciones de la escleroterapia pringi al-
mente son menores, incluidas necrosis de tejido, formacién de ampollas en la piel y lego'n
Derviosa transitoria. Sin embargo, pueden producirse complicaciones importantes como in-

feu:lor?, lesion nerviosa permanente, insuficiencia renal aguda, trombosis venosa profunda
necrosis focal y embolia pulmonar.® ’

Seguimiento y pronéstico

El seguimiento de las MV es requisito durante toda la vida, independiente al tipo de tratamiento
qtorgado (conservador o invasivo). Para el seguimiento sera necesario realizar estudios no inva-
sivos de primera instancia y estudios invasivos cuando lo amerite.

.EI seguimiento estara determinado por el comportamiento de cada malformacién, de-
pendiendo de la etapa de la embriogénesis donde se produce su desarrollo. Todas las lesi‘ones

extratronculares tienden a crecer cuando estan expuestas a un estimulo. En mujeres este riesgo
os mayor debido a la menarca, a los embarazos y al reemplazo hormonal. Las cirugfas o el po-
Jitrauma, por ejemplo, pueden ser estimulos para el rapido crecimiento de una malformacién
cenosa. Las MV localizadas en las extremidades deberan tener un seguimiento periédico por el
especialista en pediatria, hasta que cierre la placa epifisiaria de los huesos largos.

En la mayoria de las malformaciones venosas donde se decide realizar terapia esclerosante
como Lratamiento tnico se necesitardn varias sesiones, las cuales deberan programarse cada seis a
ocho semanas posteriores a la intervencion previa. El seguimiento posprocedimiento es de una se-
mana, para evaluar complicaciones potenciales. Ademas, es recomendable realizar una resonancia
magnética que evalte sobre todo la fase T2, en un lapso de uno a dos meses posprocedimiento,
donde se tiene que revisar el tamano de la lesion y mejoria de los sintomas. Es importante men-
cionar que en lesiones multifocales puede requerirse de procedimientos adicionales.®

Conclusiones

Las malformaciones venosas representan un grupo complejo de alteraciones con un impacto
significativo en la vida de los pacientes, siguen siendo una entidad clinica dificil de diagnos-
ticar y tratar debido a su rareza, variabilidad y alta morbilidad. El tratamiento da mejores
resultados cuando es llevado por varios especialistas.
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Introduccion

Segrin los ltimos datos proporcionados por la pagina web del Instituto Nacional de Esta-
distica y Geografia (INEGI), en 2018 se reportaron 1699 muertes relacionadas con enfer-
medades venosas.! Sin embargo, en 2019 la enfermedad tromboembdlica veriosa (ETEV) no
se encontraba dentro de las primeras 20 causas de morbilidad en México, segun reportes
del anuario de morbilidad 1984-2019 del gobierno de México.! Los autores coincidimos en
que existen altas posibilidades de un subregistro, ademas de un desconocimiento completo
o parcial de las caracteristicas demograficas y epidemiologicas de la poblacién que padece
la ETEV.

Por esto, el empleo de herramientas que permitan capturar una gran cantidad de datos
en tiempo real y a gran escala, con un objetivo y estructura previamente delimitados en un
marco metodolégico y cientifico, permitiran no sélo aumentar la eficiencia en el desarrollo de
mecanismos para tratar este padecimiento, sino también proporcionaran informacion sobre
una patologia que es muy frecuente y potencialmente complicable, pero también prevenible.

En el presente capitulo se aborda la importancia de los registros de pacientes, asi como
el método ideal para registrar a los pacientes con ETEV. Se hace un recuento de los registros
existentes a nivel mundial, los cuales han permitido dar un nuevo enfoque en el tratamiento

de la ETEV?

Definicién de un registro de pacientes

Los registros de pacientes son instrumentos de exploracién, que funcionan a manera de ex-
pediente, archivador o conjunto de datos, metodologicamente organizados, sobre caracteris-
ticas médicas relacionadas a pacientes que padecen una afeccion de interés, factor de riesgo,
o cualquier particularidad que merezca la atencién necesaria no solo para la investigacion
médica. También suelen usarse para darle seguimiento, durante un periodo especifico, a fin
de ampliar el conocimiento sobre esta patologfa. Estas bases de datos tienen diferentes grados
de complejidad, y estan disponibles para investigadores, participantes y diferentes organiza-
ciones que necesiten de la informacion que compilan.’®




