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. INTRODUCCION

Las malformaciones vasculares son anomalias en el desarrollo vascular
gue afectan principalmente la piel y mucosas de cabeza y cuello. Estas, por
lo general estan presentes desde el nacimiento, carecen de naturaleza
involutiva y persisten por toda la vida. Presentan diversos comportamientos
y caracteristicas clinicas; pueden ser completamente asintomaticos y
representar solo un problema estético o bien presentar sintomatologia y
afectar funciones vitales como la deglucion.

Dentro de los tratamientos establecidos y con mejores resultados se
encuentra la escleroterapia que consiste en desplazar el flujo sanguineo y
causar un dafo irreversible en el tejido endotelial provocando una
endofibrosis del tejido vascular lo que resulta en la reduccién del volumen
de la lesion. Hoy en dia existen varios agentes esclerosantes en
presentacion liquida asi como en espuma, entre los cuales el polidocanol
es uno de los agentes mas seguros, con buenos resultados y una baja tasa
de efectos secundarios. Puede administrarse como coadyuvante en el
tratamiento de malformaciones vasculares, para reducir la sintomatologia y
el tamafio de la lesion antes de ser removida quirdrgicamente, o bien, ser
utilizado como tratamiento Unico.

El propdsito de este trabajo es la revision en la literatura acerca de las
malformaciones vasculares y el tratamiento esclerosante, asi como la
presentacion de un caso clinico manejado en la clinica de Medicina y
Patologia Bucal en DEPel de la Facultad de Odontologia UNAM.



[I.  ANTECEDENTES

Hoy en dia las anomalias vasculares (AV) se definen como lesiones en el
tejido blando debido al desarrollo aberrante de la estructura vascular .%23
Sin embargo anteriormente se denominaban “nevus vasculares cutaneos”,
atribuido, antigua y culturalmente, a los “antojos” o consumo excesivo por
la madre de frutos rojos durante el embarazo.*®

A partir del siglo XIX, con la aplicacion de la histopatologia, se comenzaron
a denominar como “angiomas” o “marcas de nacimiento”.® Posteriormente
se generalizo el término “‘hemangioma” para diferentes entidades
vasculares; cualquier lesién cutanea rosa, roja, azul o de tipo vascular era
considerada como hemangioma, provocando una gran confusién en el
diagnéstico y tratamientos de las anomalias vasculares 2,

La comprension y clasificacion de las anomalias vasculares ha cobrado
importancia en los Ultimos 30 afios . La clasificacion mas temprana fue la
de Virchow, quien describi6é una clasificacion patolégica que identificaba las
anomalias vasculares en angioma simple, angioma cavernoso, angioma
racemoso Yy linfangioma". 7 Posteriormente en 1982 Mulliken y Glowacki
clasifican por primera vez las lesiones vasculares en hemangioma y
malformaciones vasculares. 9 1011

En 1996 la Sociedad Internacional para el Estudio de Anomalias
Vasculares (ISSVA) dividio a las anomalias vasculares en malformaciones
vasculares y tumores vasculares. 121011

Actualmente se busca una adhesion a la clasificacion de la ISSVA con el
objeto de establecer un diagndstico y tratamiento adecuado a la lesion 6.



En el pasado, el manejo habitual para lesiones vasculares de cabeza y
cuello era la escision.’? Hoy en dia es comln el uso de agentes
esclerosantes, laser, corticoesteroides y la crioterapia dependiendo la
lesion, siendo estos parte de un manejo minimamente invasivo, evitando

asi la intervencién quirtrgica o como coadyuvante de ésta. 1314

En el 2007 Cristhine Léauté-Labréze habla acerca del efecto inhibidor del
propranolol sobre los hemangiomas en proliferacion 3. El etanol es el
agente mas efectivo y con alta accion esclerosante, sin embargo las tasas
de reacciones adversas son altas, por lo que desde hace mas de 10 afios,
los esclerosantes menos agresivos como el polidocanol y el tetradecil
sulfato de sodio y se han usado para tratar las MV de bajo flujo. 131415

Yamaki y Cabrera son los primeros que usaron escleroterapia con espuma
para el tratamiento de malformaciones venosas. '° La espuma tiene un
contacto mas duradero del agente esclerosante con la pared del vaso, lo
que permite un tratamiento mas eficaz y permite la reduccion de las

concentraciones utilizadas 131516,



. MARCO TEORICO

3.1 Definicion de malformaciones vasculares

Las malformaciones vasculares (MV) son defectos congénitos de la
morfogénesis vascular y, a diferencia de los tumores vasculares, no
muestran proliferaciéon de células endoteliales. 3 2 17 Aunque las MV son
clinicamente diversas, comparten una embriologia y una patogénesis
comunes. Carecen de células hiperplasicas, se caracterizan
histol6gicamente por una sola capa de células endoteliales, estan formadas
por vasos aberrantes y ectasicos. 124 Son clasificadas dependiendo de su
vaso principal de aporte sanguineo en alto flujo (arteriovenosa) y bajo

flujo/flujo lento (capilares, venosas y linfaticas). 1.7:°

Estas lesiones son poco frecuentes, siempre estan presentes al momento
del nacimiento, no involucionan, contindan desarrollandose a lo largo de
toda la vida, su aumento brusco puede provocar la alteracion o deformacion
de estructuras anatomicas y tienen altas tasas de recidiva tras la

intervencioén quirargica. 7910

3.1.1 Malformaciones venosas

Son las MV mas comunes %218 resultado de un desarrollo detenido del
sistema venoso durante la embriogénesis 1°181° | son de flujo lento
compuestas de canales venosos ectasicos y esponjosos, presentes en el
momento del nacimiento y contindan creciendo a lo largo de la vida del
paciente, no involucionan y pueden ser infiltrativas y comprimir tejidos
adyacentes (figura 1). 2°

Se presentan comunmente en el area de la cabeza y el cuello con una
predileccion por mucosa de cavidad oral y vias respiratorias asi como

grupos musculares como masetero, temporal y musculatura de lengua, *

9,11



Pueden ser extratrunculares al desarrollarse antes de que lo hagan los
troncos vasculares o bien, trunculares si ocurren durante la formacion
venosa troncular. Se localizan en el sistema venoso superficial y / 0

profundo. 1°

Figura 1 Malformacion venosa en labio inferior.

3.1.2 Malformaciones capilares

Son lesiones de bajo flujo, implican la malformacion de vasos venulares o
capilares ectasicos en la dermis. Su representante clinico es la mancha de
vino de Oporto o nevo flammeus, confundida cominmente por marcas de
nacimiento. % 21 22 Afectan principalmente a los tejidos blandos y pueden
dar lugar a un deterioro funcional, a pesar de que son trastornos

principalmente dermatolégicos. & Figura 2

Figura 2 Malformacion capilar. 7



3.1.3 Malformaciones linfaticas

Las malformaciones linfaticas (ML) son colecciones congénitas de vasos
linfaticos ectasicos cutaneos y subcutdneos que forman espacios quisticos
revestidos de endotelio. Pueden ser secuestrados por el sistema linfatico
primitivo. 21 A menudo llamada de forma incorrecta linfangioma. 12! Se
clasifican considerando si contienen macroquistes (> 2 cm), microquistes
(<2 cm) 0 ambos. Las lesiones macroquisticas (menos comunes) se tratan
mas facilmente y tienen un mejor prondstico que las microquisticas. %21
Las lesiones microquisticas se presentan con mayor frecuencia en area
cervicofacial. 2! Pueden estar asociadas con malformaciones capilares y

otras anomalias vasculares (figura 3). *

r

Figura 3 Malformacion linfatica en lengua.



3.1.4 Malformaciones arteriovenosas y fistula arteriovenosa

Las malformaciones arteriovenosas (MAV) y las fistulas arteriovenosas
(FAV) son malformaciones de alto flujo. % %!

Las FAV son el resultado de un trauma o cambio hormonal e inicialmente
consisten en una o varias derivaciones entre las arterias y las venas.
Generalmente se tratan con cirugia o con embolizacién intravascular. * &
11,21

Se considera que las MAV son malformaciones congénitas que consisten
en un nido de camas capilares anormales que derivan de la sangre del
sistema arterial directamente al sistema venoso, produciendo una
anormalidad vascular de alto flujo. 1?* son lesiones de dificil diagnéstico y
tratamiento, llegan a ser graves. Crecen a lo largo de la vida con brotes de
crecimiento frecuentes, dramaticos y agresivos, como resultado de diversas
influencias ambientales. Suelen ser muy destructivas, infiltrativas y, a
menudo, amenazan la vida debido a una hemorragia masiva. Las areas
mas comunes de aparicion son la mejilla, los labios, el cuello, el cuero
cabelludo, orejas, lengua y mandibula. ' & Con frecuencia invaden

multiples regiones cervicofaciales a medida que se expanden (figura 4). 23

Figura 4 MAV en ojo derecho en zona pre y retro-orbital.
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3.2 Epidemiologia

Se considera que aproximadamente un 12% de los recién nacidos pueden
presentar una mancha vascular de nacimiento, aunque en la mayor parte
de los casos desaparecera en el primer afio. °

Se desconoce la incidencia exacta de las anomalias vasculares, sin
embargo se tiene una cifra aproximada de 1/22 individuos, afecta
principalmente a nifios y adultos jévenes en todo el mundo, afectan a
ambos sexos por igual. Aproximadamente el 60% se encuentran en
cabezay cuello. 1918

Las AV se incluyen en las 30 000 enfermedades raras en el mundo. En
aproximadamente 5/10 000 individuos se diagnostica una anomalia
vascular que requiere tratamiento. °

Las malformaciones venosas son los representantes mas comunes de las
MV (70%), seguidas por ML (12%), MAV (8%), sindromes de malformacion
combinados (6%) y malformaciones capilares (4%). % 112

Las malformaciones venosas estan presentes al nacer con una incidencia
de alrededor de 1 /10,000 nacimientos, a menudo no se manifiestan hasta
la nifiez tardia. Pueden ocurrir en cualquier parte del cuerpo con un una
frecuencia del 40% en la region de la cabeza y el cuello, 40% en las
extremidades y 20% en el tronco. % 17:13.20

Las MAV de alto flujo son raras y representan solo el 5% de las

malformaciones vasculares. 17
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3.3 Etiologia y Patogénesis

Poco se sabe sobre la etiologia, la composicion molecular y la patogénesis
de las MV, sin embargo se esta progresando rapidamente.’2?

Tienen origen a partir de un trastorno displasico angiogenético,
vasculogenético y mutaciones somaticas durante la embriogénesis, por lo
gue siempre estan presentes en el momento del nacimiento (incluso si son
asintomédticas), nunca retroceden espontaneamente y crecen por
hipertrofia celular. %2 20 Se cree que son el resultado de factores
hereditarios 0 mutaciones esporadicas, ya sea por la expresion de genes
alterados o la influencia de factores ambientales. 13

Pueden permanecer inactivos durante mucho tiempo, antes de que factores
ambientales, influencia mecénica u hormonal estimulen su crecimiento. 220
Més del 90% de las MV se producen esporadicamente y consisten en una
lesion unifocal. Comunmente involucran espacio bucal, mejilla, cuello,
parpados, labios, espacio parafaringeo, triangulo submandibular,
musculos de la masticacién, como el muasculo temporal, masetero y
musculos de la lengua. Puede verse involucrado el esqueleto craneofacial,
mas comUnmente en mandibula. 12°

Puedes infiltrarse de manera difusa a lo largo de diferentes planos tisulares
y finalmente involucran estructuras adyacentes, como la piel, glandula
parétida, la musculatura cervicofacial, cavidad oral y los tractos

respiratorios y digestivos. 91120
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3.3.1 Vasculogenesis

La vasculogenesis es la primera fase de la morfogénesis vascular y tiene
lugar a partir de la 3ra semana de gestacion, la circulacion embrionaria es
el primer sistema funcional en desarrollarse circulando con sangre

intraluminal. 224

Ocurre por diferenciacion y organizacién del mesodermo en la red capilar
primitiva de células mesenquimales a células endoteliales. Los
angioblastos mesodérmicos se congregan para formar islas de sangre, que
cavitan centralmente formando tubos cortos. Las células méas externas se
forman en el endotelio primordial, y las células internas forman las células
sanguineas tempranas.22%24 Estos tubos o canales cortos se interconectan

formando el plexo capilar primitivo (figura 5). 2°

Vasculogenesis Angiogenesis

Figura 5 Morfogénesis vascular. Vasculogenesis y angiogénesis.
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3.3.2 Angiogénesis

Este proceso es la segunda fase de la morfogénesis vascular, se define
como el crecimiento y desarrollo de nuevos vasos sanguineos a partir de la
vasculatura preexistente, y es fundamental para una serie de eventos
fisiolégicos y patolégicos como la inflamacién, la reparacion de tejidos, el
crecimiento tumoral, la invasion y metastasis. El proceso es dinamico y
complejo e implica el crecimiento y la migracion de las células endoteliales
y la morfogénesis capilar. % # 2426

Asi mismo, diferenciacion endotelial se acompafia del reclutamiento de
precursores de células de musculo liso mesenquimales y células de la
cresta neural. Estas células precursoras migran hacia los tubos endoteliales
y se diferencian para convertirse en la capa de células musculares de la
pared de los vasos sanguineos. 22024 Mas cambios en la estructura
conducen a la formacion de arterias, capilares, venas y linfaticos, cada uno

con sus propias caracteristicas. 2 20-24.25

La angiogénesis consiste en la remodelacion del plexo capilar mediante:

1. la adicion de capilares mediante gemacion o brote

2. la eliminacion de ciertos tubos endoteliales mediante poda

3. divisibn o coalescencia de tubos endoteliales a través de la no
diseminacién

4. la incorporacion de mesénquima adyacente para formar pericitos y

células de musculo liso 220:25
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3.3.3 Sindromes asociados

Generalmente, las malformaciones vasculares que se presentan
combinadas se encuentran asociadas a sindromes u otras anomalias.

A diferencia de la mayoria de las anomalias vasculares causadas por
mutaciones somaticas, algunos sindromes de sobrecrecimiento con
anomalias vasculares complejas que se basan en las mutaciones de la

linea germinal. °

Sindrome de Klippel-Trénaunay
Es una combinacion de malformaciones vasculares (malformaciones
capilares y veno-linfaticas combinadas) con sobrecrecimiento tisular de la

extremidad afectada.®

Sindrome de Sturge-Weber

Se compone de una malformacion capilar ubicada en el neurotoma
oftalmico oftadlmico (V1) en la cara y la coroides ocular y las leptomeninges
ipsilaterales. Se ha planteado que se debe a dismorfogénesis (que implica
la migracion de la cresta neural) del neuroectodermo cefélico. No es

hereditario. %1

Telangiectasia hemorrégica hereditaria

También llamada sindrome de Osler-Weber-Rendu, es una enfermedad
mucocutanea hereditaria caracterizada por epistaxis recidivante, lesiones
en piel y mucosa oral y MAV en tejidos blandos, producida por una
mutacion en la endoglina y los genes ALKL1. Las proteinas producidas por
estos genes tienen gran importancia en la integridad de la pared endotelial,
modulando diferentes procesos celulares, incluida la migracién, la

proliferacion, la adhesividad, la composicién y la organizacion. 27
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3.4 Clasificacion de malformaciones vasculares

Las MV han tenido diferentes clasificaciones, lo cual ha provocado
confusién en el diagnéstico. 828 En 1982, Mulliken y Glowacki publicaron la
primera clasificacion de anomalias vasculares basada en manifestaciones
clinicas, caracteristicas histopatolégicas e historia natural, considerada
como una clasificacién biolégica.®%2! Dividieron las anomalias vasculares

en dos grupos, hemangiomas y malformaciones vasculares (tabla 1). 2

Tabla 1 Clasificacién de Mulliken JB, Glowacki J Hemangiomas y

malformaciones vasculares en infantes y nifios.

Hemangiomas Malformaciones

Fase proliferativa Capilar

Fase involutiva Venosa
Arterial
Linfatica
Fistula

En 1996 la Sociedad Internacional para el Estudio de las Anomalias
Vasculares (ISSVA), basada en la clasificacion de Mulliken y Glowackit?’
estratific6 las anomalias vasculares en malformaciones vasculares y
tumores vasculares (lesiones vasculares proliferativas). 127° Actualmente
las MV se dividen en simples y combinadas, en funcion de los tipos de
vasos involucrados: malformaciones venosas, linfaticas, capilares (flujo
lento) y arteriovenosa (flujo rapido). Cada malformacién simple se subdivide
en subtipos. Las malformaciones vasculares asociadas con otras
anomalias también se clasifican por separado.l%?® La base genética de
muchos tipos de malformaciones vasculares ha sido dilucidada y se han
identificado entidades de enfermedades adicionales que necesitan una

clasificacion mas precisa en lugar de titulos genéricos. %28
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Esta clasificacién cuenta con una tabla general (tabla 2) que contiene las
principales clases de anomalias vasculares y referencia a otras tablas.?° La
version en linea de la clasificacion, esta disponible en el sitio web de ISSVA
(www.issva.org), contiene enlaces de hipertexto que facilitan la navegacion
en la clasificacion y sus apéndices. ?° Esta clasificacion interdisciplinaria

tiene implicaciones terapéuticas. 1028

Tabla 2 Cuadro general de la clasificacion de la ISSVA

Anomalias vasculares

Tumores Malformaciones vasculares
vasculares

Simple Combinadas® |Nombrados | Asociado con
Benigno por vaso otras
Localizado principal anomalias
agresivo o Malformaciones CVM, CLM, |Ver detalles |Ver lista
borderline capilares LVM, CLVM, |www.issva.org|www.issva.org
Maligno Malfomaciones CAVM*,

linfaticas CLAVM*,

Malformaciones otros

venosas

Malformaciones

arteriovenosas*

Fistula arteriovenosa*

°definidas como 2 o mas Malfomaciones vasculares encontradas en una lesiéon
*lesiones de alto flujo

3.5. Diagnostico

El diagndstico de las MV puede ser complejo debido a que se manifiestan
con sintomas y comportamientos particulares. %26

Debemos centrarnos en la historia clinica, inspeccidn fisica, antecedentes
del paciente y las técnicas de imagen de ser necesarias.? El interrogatorio
debe indagar si la lesion estuvo presente al momento del nacimiento y la
tasa de crecimiento (proporcional o desproporcionada).®3° También es
importante incluir la calidad de vida, coagulopatias, trombosis,
tromboembolismo, hemorragia, infecciones, alergias, defectos cardiacos

congénitos, embarazo e historial heredofamiliar.*30

17
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3.5.1 Caracteristicas clinicas

Dos aspectos esenciales se tienen en cuenta en la distincion de las
malformaciones vasculares: la hemodinamica y las propiedades
morfoldgicas. &

En cuanto a las caracteristicas morfologicas se evalian cambios en la piel
como coloracion, crecimiento excesivo, movilidad, extension de la lesion
y las complicaciones, como necrosis y ulceraciones.®!

Asi mismo pueden ser asintomaticas, sin embargo el aumento de tamafo
causa sintomas como dolor, compresion de estructuras circundantes y
deformidades cosméticas. Las Ulceras y el sangrado son menos comunes,
aungue generalmente son una reaccién al trauma.'?'320% Las MV nunca
retroceden espontdneamente, siempre estan presentes en el momento del
nacimiento y pueden aparecer en cualquier sitio o tejido anatémico, como
piel, masculo, hueso o visceras. Su crecimiento puede verse activado por
algun traumatismo o cambio hormonal, por lo cual es importante
considerarlo en el interrogatorio y examen fisico. 12911

En general, estan bien definidos y localizados, pero también pueden tener
una apariencia mas difusa e infiltrante, involucrando los tejidos adyacentes.
Pueden estar asociados con otras condiciones clinicas. %1120

En el examen clinico se pueden implementar los métodos de compresiéon
y diascopia. 3!

Para el diagndstico puede bastar la inspeccién clinica, aunque la RM y el
ultrasonido Doppler ayudan a confirmar el diagndéstico de una MV junto con

la identificacion de la extension de la lesion. 232
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Las malformaciones venosas se presentan como masas compresibles, no
pulséatiles, blandas con coloracion azulada de la piel o mucosa y
enrojecimiento local.?!1 La piel puede mostrar pequefias manchas de
color azul oscuro que indican flebolitos (hallazgo patognoménico) %
después de una tromboflebitis recurrente. %1°

Se vuelven sintomaticas debido al estancamiento de la sangre y la
trombosis localizada. Las lesiones de gran tamafio pueden estar asociadas

a coagulopatias intravasculares localizadas. ! Figura 6

FAR

Figura 6 Malformacion venosa en labio inferior 33
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En cambio, las malformaciones capilares pueden ser confundidas con las
marcas de nacimiento, sin embargo estas no desaparecen, se oscurecen
gradualmente de rosa a purpura, y pueden presentar hipertrofia de tejidos
blandos. El crecimiento excesivo del esqueleto en la regidon también puede
ocurrir, especialmente en la regién maxilar. 2! Se presentan en la regién de
la cabeza y el cuello, siendo caracteristica la piel segmentada. Puede
manifestarse mas alla de los bordes de la dermis en la mucosa del tracto
aerodigestivo superior y en el tejido blando cervical. 8

Es comun localizarla en mucosa de la cavidad oral, la encia, la lengua, la
laringe, la mucosa nasal, el tejido blando del cuello e incluso la glandula
parétida, y pueden tener repercusiones como disfonia, disfagia, hemorragia
gingival, epistaxis y obstruccion nasal, que requieren un tratamiento

multidisciplinario. & Figura 7

Figura 7 Malformacion capilar en zona facial. 2*

20



Mientras que las ML se manifiestan como masas llenas de liquido y no
comprimibles, que pueden ser discretas o difusas con la implicacion
posterior de los tejidos afectados. Muestran inflamacion local y la infeccion
recurrente de la region afectada. Se encuentran especialmente en cabeza
y cuello. 1920 Puede existir hemorragia que causa trastornos en la
deglucion. Se presentan en forma macroquistica, microquistica o mixta a
nivel cutaneo, subcutaneo, graso o intramuscular. *° Pueden causar
obstruccion de via aérea debido al crecimiento. * Figura 8

Los cambios en el color de la piel no son frecuentes, sin embargo, la piel

puede tornarse azul en caso de hemorragia en los quistes. 2°

Figura 8 Malformacion linfatica en el cuello 3*
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Para el diagnostico de MAV la clasificacion de Schobinger, es bastante (til,

ya que simplifica la evaluacion clinica (tabla 3). ®*! Figura 9

Tabla 3 Clasificacion de Schobinger para MAV.
Estadio Descripcion Hallazgos
en piel, sangrado y

_ Quiescente Rubor cutaneo e
- dolor

hipertermia local
N/ Descompensacion insuficiencia cardiaca

Expansion Incremento de tamario,
aumento de la
derivacion
arteriovenosa ,sin dolor,
presencia de pulsacion
y soplo

Destruccion local Infeccidn,
manifestacion de
ulceraciones, necrosis

Figura 9 Progresion de una malformacion arteriovenosa en labio superior.®
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3.5.2 Imagenologico

Dentro de los aspectos a identificar en el examen imagenolégico se
encuentra el tipo de vaso dominante (flujo), asi como estimar la extension
de infiltracion de la lesion. 111212 | as MV pueden estar compuestas por un
solo vaso, varios componentes vasculares combinados asi como estar
asociadas a anomalias no vasculares adicionales. %!

Para diagnosticar y diferenciar las MV de otras anomalias vasculares,
puede utilizarse el ultrasonido con Doppler, resonancia magnética (RM) o
tomografia computarizada (TC) (figura 10). ° La tomografia 4D-angiografia
con resolucion temporal, que permite analizar la dinAmica de la perfusion
de los vasos de entrada y de salida (figura 11). 1

De las MV, solo el 34% causa alguna forma de cambio 6seo adyacente. %°
En malformaciones venosas es comun observar los flebolitos que rodean
la lesién, lo que indica que hay episodios de tromboflebitis que tienden a
calcificarse con el tiempo. 21215 Mientras que en las ML se puede identificar
la delineacién de las paredes y espacios quisticos.'1153 En las MAV se
identifican los defectos arteriovenosos, un flujo rdpido que se asocia con

aneurismas arteriales, nidales y / o venosos. %!

Figura 10 Ultrasonido de MAV muestra vasos ectéasicos y dilatados.
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Figura 11 Angiografia por tomografia computarizada. *

3.5.3 Histopatoldgico

Las MV se componen de vasos ectasicos, revestidos de endotelio plano
maduro normal que se originan en la morfogénesis anormal del tejido
vascular. 12 Son colecciones de vasos anormales que muestran un
endotelio normal no proliferativo plano quiescente, membrana basal normal
de una sola capa y un recuento normal de mastocitos con tasas normales
de recambio de células endoteliales. %1230 E| colageno de tipo VIII esta

asociado con la migracion de células de musculo liso. 22

Las malformaciones venosas se distingues por la dilatacion de canales y
espacios vasculares con paredes de grosor variable revestidas por
endotelio maduro, reticulo circundante normal, carecen de una lamina
elastica interna distintiva. Se observa en la lumina la organizacion de
trombos, formando frondas papilares (hiperplasia endotelial de Masson) o
calcificacion distrofica en forma de flebolitos. Figura 12 El tejido colageno
o la grasa o ambos rodean los canales vasculares. El musculo liso esta en

grupos irregulares dentro de las paredes vasculares. 12! Figura 13
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Figura 12 Malformacién venosa, hiperplasia papilar endotelial intravascular (lesién de
Masson). Organizacion, recanalizacion del trombo puede ser del complejo papilar de las

redes del estroma nucleos delineado por células endoteliales. 37

En las malformaciones capilares canales capilares ectasicos maduros en
nameros normales dentro de la dermis superficial rodeados de colageno
desorganizado, con dilatacion progresiva. Las paredes son delgadas y las
células endoteliales del revestimiento son planas. 22! Figura 14

En las malformaciones linfaticas se encuentran grupos de canales
linfaticos (vesiculas) con capas musculares gruesas y delgadas (lisas y
esqueléticas), llenas de liquido de proteinas y no conectadas a los vasos
linfaticos (figura 15). 221

Mientras que en las malformaciones arteriovenosas se observan
numerosas arterias dispalicas que drenan o derivan hacia las venas
arterializadas en forma de ndédulo vascular sin una red capilar normal
intermedia, muestran paredes gruesas, formacion de trombos vy
calcificaciones distroficas. El revestimiento endotelial es displasico (figura
16). ?
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Figura 13 Fotomicrografia de una malformacion venosa HyE donde se observan vasos ectasicos
y espacios con variable grosor de las paredes con una sola capa de células endoteliales no
proliferativa-2
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Figura 14 Fotomicrografia tincion HyE de una malformacion capilar. 1°
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Figura 15 Fotomicrografia de malformacion linfatica tincion HyE, muestra canales
linfaticos ectasicos revestidos por células endoteliales no continuas con células linfaticas
normales.

Figura 16 Fotomicrografia de MAV la tincion HyE muestra estructuras arteriales y venosas
anormalmente agrandadas.
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3.5.4 Hallazgos inmunohistoquimicos

Los dos componentes celulares mas importantes de las paredes de los
vasos sanguineos son las células endoteliales y las células de musculo
liso. La tincion de a-actina muasculo liso revela que el masculo liso esta en
grupos irregulares dentro de las paredes vasculares, lo que probablemente

sea resultado de la ectasia continua y el crecimiento abrupto. 21

Usando anticuerpos contra el factor von Willebrand y a-actina de musculo
liso, encontramos que las malformaciones venosas se componen de una
serie de canales saculares, revestidos por endotelio plano, con una capa

de células de musculo liso deficiente. 21

En cuanto a la aplicacion de anticuerpos contra E-selectina (expresado por
la proliferacion endotelial células) y contra la proliferacion universal
marcador Ki-67 han demostrado que el endotelio en las MV es no
proliferativo. Por lo tanto, es probable que la deficiencia observada de
musculo liso en las paredes es resultado de un desacoplamiento de la
proliferacion de células endoteliales y el reclutamiento concomitante de
células de musculo liso, debido a la falta de diferenciacién, migracién,y /o
proliferacion de estas celulas o podria ser el resultado del aumento de la
apoptosis. 22124

Se descubrié que CD34 es mas efectivo que CD105 para identificar vasos
sanguineos. Sin embargo, el anticuerpo CD105 parece estar mas
relacionado con la neoformacién vascular. CD105 es altamente especifica
para células endoteliales activadas de capilares, venas y arterias, muestra
expresion en macréfagos activados, pro-eritroblastos y fibroblastos (figura
17).4
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Figura 17 Fotomicrografia de malformacion vascular oral A) Inmunoexpresién de CD34 B)
Inmunoexpresionr de CD105 en vasos sanguineos

3.6 Diagnostico diferencial
3.6.1 Hemangioma

Este término ha sido empleado de manera indiscriminada para numerosas
lesiones vasculares, por lo cual es el principal en ser descartado por el
diagnéstico diferencial. 24

Son tumores vasculares benignos compuestos de células endoteliales de
origen mesenquimatoso, tienen diversas localizaciones aunque tienen
predileccion por cabeza y cuello, se presentan como lesiones aisladas,
multifocales o segmentarias, rara vez se encuentran en adultos. 2123036
Clinicamente se observan como lesiones gomosas, firmes y bien
circunscritas. Las lesiones superficiales se tornan color rojo brillante
mientras que las profundas llegan a estar menos demarcadas y suelen

tener un tono azulado. 22° Figura 18
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Se caracterizan histolégicamente por hiperplasia endotelial y mastocitos
aumentados durante la fase proliferativa y durante la fase involutiva se
observa la celularidad disminuida y recuento normal de mastocitos. 41226
Las membranas basales multilaminadas, son una caracteristica
ultraestructural del hemangioma de fase proliferativa y persisten en la fase
involutiva.?* La tinciobn es altamente especifica para el marcador
inmunohistoquimico GLUT1. %1226 Figura 19

Los hemangiomas generalmente no estan presentes en el momento del

nacimiento y retroceden espontaneamente. 420:21,35

Figura 18 A) Hemangioma localizado B) Fotomicrografia de hemangioma en fase

proliferativa °
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Figura 19 Fotomicrografia con Inmunoexpresién de GLUT-1. 10
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3.6.2 Granuloma piégeno

Es un tumor vascular benigno que se encuentra comunmente en la cavidad
oral. Histologicamente, se caracteriza por una reaccion de granulacion
exuberante que es rica en vasos sanguineos de calibre variable, revestidos
con células endoteliales y pericitos mitéticamente activos.*2% Figura 20
Tienen una historia tipica de una herida no cicatrizante y ocasionalmente
sangrante. Los granulomas pidgenos suelen ser mucho més pequefios y
pueden aparecer después del primer afio de vida. 3°

Figura 20 Granuloma piégeno en cavidad oral. 22
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3.7 Tratamiento

La eleccion del tratamiento es multidisciplinario, sujeto a la opinion del
paciente y teniendo en cuenta las caracteristicas clinicas e imagenoldgicas,

asi como los riesgos y beneficios.1519.32

Entre los abordajes regionales conservadores se incluyen corticosteroides,
interferon alfa, terapia con laser, escleroterapia, crioterapia y radiacion.
Estos pueden ser complementarios de la escisién quirdrgica. 153032 La
crioterapia puede provocar cicatrices e hiperpigmentacion, los
corticosteroides sistémicos y el interferbn-a suelen causar dafios
suprarrenales. 1830, |as principales contraindicaciones para blogueadores

beta son la bradicardia, hipoglucemia, asma bronquial. 8

Se sugiere elevacion de la cabeza durante la noche para disminuir la
presion hidrostatica que puede conducir a la expansion de la MV, y ayuda
a disminuir los sintomas de obstruccion de las vias respiratorias,
inflamacién y dolor. 120

Para el tratamiento de las malformaciones venosas es necesario excluir la
obstruccion del sistema venoso profundo y excluir la FAV, asi como
determinar la extensién de la lesién y la participacion de tejidos
adyacentes. Mientras que en las malformaciones linfaticas el tratamiento a
menudo se limita a la reseccion quirargica y/o detraje linfatico por medio de
catéter aungque también se hace uso de la escleroterapia, que utiliza etanol,
etibloc y / 0 OK-43. 121 Las MAV generalmente se tratan con cirugia o con

embolizacién intravascular. 1
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3.7.1 Tratamiento con laser

La terapia con laser es una alternativa en el manejo de las MV delgadas y
superficiales de mucosay piel. La energia luminosa emitida por el laser es
absorbida selectivamente por las proteinas intravasculares para calentar,
coagular (formacién de trombo) y posteriormente dafar el vaso, lo que
resulta en oclusion y fibrosis. 1203

La duracion de la exposicion al laser esta determinada por el tamafio de la
lesion y la terapia puede ser combinada con escleroterapia o cirugia.?®
Las MV de la mucosa responden rapidamente con una reduccion
inmediata. 2°3® La terapia con laser puede causar atrofia de la piel,
hiperpigmentacién transitoria, ligera depresion de la piel y cicatrices o
hiperpigmentacion permanente ademas de mayores costos para el

paciente. 253938 Figura 21

Figura 21 Malformacién venosa en paladar A) Antes del tratamiento B) Después de la
aplicacion de laser y escleroterapia. 3°
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3.7.2 Quirargico

Este manejo depende de la extension de la lesion, drenaje venoso, relacion
con las estructuras adyacentes asi como la condicion del paciente (estado
general de salud, edad, peso, etc). Las MV pequefias (<2—4 cm), con
infiltracion minima, se manejan mejor con una escision local y amplia, lo
que da como resultado tasas de éxito de casi el 100%.

Se prefiere la escision quirdrgica cuando la MV compromete la zona
submandibular o cerca del musculo temporal, ya que la escleroterapia

puede causar una lesion nerviosa permanente y recurrencia. 11420

Se requieren de pruebas de laboratorio previas a la intervencién que
incluyen creatinina sérica, hormonas tiroideas, hemograma completo,
pardmetros de coagulacion, fibrindgeno y dimeros d. Generalmente se
utilizan elementos imagenolégicos como la angiografia como apoyo en el

monitoreo del procedimiento. 1%

En lesiones més grandes e infiltrativas, se recomienda la escleroterapia
preoperatoria para disminuir el volumen de la MV e inducir la trombosis
local, lo que reducira la pérdida de sangre durante la cirugia y la posterior
recurrencia de la malformacion. 202125 E| tratamiento quirdrgico por lo
general tiene resultados que comprometen la cosmética y funcion, sin
embargo en algunos casos es inevitable para el manejo de MV. El objetivo
del tratamiento es controlar la expansion de la malformacién, aliviar el dolor
y mantener un resultado estético satisfactorio, en la medida de lo posible.
12,20 Figura 22
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Figura 22 Escision quirdrgica de una malformacién venosa en zona
cervicofacial. 40

3.7.3 Escleroterapia

La escleroterapia es un procedimiento eficaz y minimamente invasivo,
aplicado como tratamiento alternativo a la cirugia o bien, como coadyuvante
de esta. Se han desarrollado diversos agentes esclerosantes en forma
liguida y en espuma. 111316 Consiste en la introducciéon de un agente
esclerosante a la luz de un vaso, causando irritacion endotelial, trombosis
y la posterior endofibrosis, la inflamacion ocasionada provoca adherencia
de las células dafiadas y su reemplazo por tejido cicatrizal.*?4%42 Son
necesarios multiples aplicaciones ya que una destruccion leve de la pared

endotelial provoca trombosis pero no fibrosis. 434243 Figura 23
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Figura 23 Técnica de escleroterapia 2°

La principal indicacién para la escleroterapia son MV de bajo flujo sin
afectacion arteriovenosa. >4 La malformacion puede ser extratroncular o
troncular, preferiblemente en el sistema venoso superficial. 1> Dentro de las
contraindicaciones esta la presencia de malformaciones arteriales

asociadas, historia de trombosis y enfermedad embdlica. 44

El principal agente usado es el etanol absoluto, tiene la propiedad
esclerosante mas potente, sin embargo su uso se ha reducido
enormemente debido a las frecuentes y graves complicaciones en
comparacion con otros agentes como el polidocanol y tetradecil sulfato de

sodio que muestran menor tasa de efectos secundarios. 182031

Existe agentes esclerosantes en forma liquida y en espuma. En esta ultima
las burbujas de CO2 proporcionan una forma estable lo que evita la rapida
dilucion en la sangre por lo que existe un mayor contacto del agente con la
pared vascular dando como resultado un mayor efecto en el tejido
endotelial. 1316 Gracias a esto se requiere de menor cantidad de dosis para

el mismo efecto en comparacién con la forma liquida. 6
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Dentro de los efectos secundarios de la escleroterapia encontramos
reacciones alérgicas, sintomas neurolégicos (mareos, vision borrosa,
cefalea), reacciones gastrointestinales, dafio hepatico, dolor
postoperatorio, infeccion, ulceraciones en la zona de aplicacion,
complicaciones embolicas, necrosis tisular, hierpigmentacion (causada por
la hemosiderina), induracién y dolor. 61831 |as dosis del agente
esclerosante dependera del volumen de las MV. Su administracion puede
requerir realizarse con monitoreo con angiografia por ultrasonido o RM. 1544
Actualmente la escleroterapia tiene una gran importancia en el manejo de
MV debido a su efectividad y capacidad para conservar los tejidos
circundantes. 3'Se recomienda la escleroterapia en espuma sobre la

terapia liquida para el tratamiento de MV. 1°

3.7.3.1 Agentes esclerosantes

Son soluciones, que por diferentes mecanismos provocan un dafio

endotelial por medio de la endofibrosis.?6

3.7.3.2 Mecanismos de accién y Clasificacién

Se cree que estas sustancias activan los procesos tromboplasticos, a
través de mecanismos desconocidos, lo que a su vez activa la via
extrinseca de la coagulacién. Por otra parte, el dafio endotelial da lugar a
la exposicion de fibras colagenas subendoteliales, que promueven la
adherencia y agregaciéon plaquetaria, iniciando asi la via intrinseca de la
coagulacion, mediante la activacion del factor Xll. A pesar de no tener claro
el mecanismo de accidn, el resultado final es la formacién de un trombo con
la subsecuente organizacion y fibrosis a través de la destruccion irreversible

de las células endoteliales.>36:44

37



Existen 3 grupos de esclerosantes, de acuerdo a su estructura quimica y

mecanismo de accion (tabla 4). 1543

Tabla 4 Grupos de agente esclerosantes y mecanismo de accién

Esclerosante Mecanismo de accion Ejemplos

Detergentes Producen disrupcién polidocanol, tetradecil

endotelial por sulfato de sodio,
interferencia con la oleato de etanolamina
superficie lipidica de y murruato de sodio
las células.

Hiperosmaoticos Causan deshidratacion solucion salina

endotelial por gradiente hipertdnica o dextrosa
osmatico.

irritantes quimicos Tienen efecto toxico yodo y glicerina
sobre las células cromada
endoteliales, producen

dolor, necrosis y poca

hipersensibilidad

3.7.3.3 Agentes mas utilizados en escleroterapia de MV

El etanol es el principal agente debido a su efectividad sin embargo tiene
alta tasas de efectos secundarios como la nefropatia. 1°3? Actlla mediante
la desnaturalizacion de las proteinas sanguineas, la deshidratacion de las
células endoteliales y la precipitacion de su citoplasma. 2 Para minimizar
las complicaciones, se recomienda diluir el etanol e inyectarlo lentamente,
sin exceder 1 ml de etanol / kg de peso corporal. 3

Dentro de los agentes detergentes mas aplicados en la escleroterapia de

MV estén el polidocanol y el tetradecil sulfato de sodio (STS).
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El STS es un tensioactivo anidnico y causa obliteracion permanente de la
estructura vascular por trombosis organizada y necrosis. El polidocanol es
un tensioactivo esclerosante no ionico, actua a traves de Ila
sobrehidratacion endotelial, lesiébn vascular y cierre. > Pueden causar
urticaria, anafilaxis, hemdlisis y hematuria son poco agresivos, con baja
tasa de efectos secundarios y puede aplicarse sin anestesia. 2151932

Otro agente eficaz y seguro es el oleato de etanolamina 5% que es una sal
de acidos grasos insaturados capaz de inducir trombosis por dafio a la
pared vascular. Funciona para tratar MV de alto flujo y bajo flujo. Pueden
existir efectos secundarios como necrosis epidérmica y cutanea,
insuficiencia renal, hemdlisis intravascular y hepatotoxicidad en dosis mas
altas. 21530

El murruato de sodio es una sal sodica de los acidos grasos del aceite de
higado de bacalao. Este agente es un agente irritante y esclerosante, es

muy seguro con pocos efectos secundarios. ?

3.8 Polidocanol

El polidocanol es una solucién detergente, se desarroll6 como sustancia
anestésica en la década de 1950 y se us6 como agente esclerosante 10
afios después. 131 El polidocanol tiene menor poder esclerosante que el
etanol, sin embargo su administracion es mas segura, indolora y presenta
menos efectos secundarios. 44

Consiste en una solucion sintética compuesta de hidroxipolietoxidodecano,
agua y 5% de alcohol etilico. 13 Es una molécula alifatica con una cadena
hidrofilica éter, combinada con un alcohol liposoluble o hidrofébico. 44243
El hecho de poseer moléculas hidrofilicas e hidrofébicas, le permiten tener
un efecto tensoactivo sobre los lipidos de la superficie celular (accion
detergente) causando asi un dafio endotelial, que conlleva a la formacion
del trombo, reorganizacion del tejido conectivo y la posterior endofibrosis

del vaso. 134243
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El polidocanol figura como primera opcion en el tratamiento esclerosante
de MV ya que tiene efecto anestésico local y permite administrarse en un
entorno ambulatorio y reduce el dolor. 131518 Este agente esclerosante es
mejor tolerado por los pacientes y con menos efecto secundarios que el
etanol. Puede ser usado en forma liquida y espuma. 161843

Atraviesa la barrera placentaria, por lo que no se recomienda su uso
durante el embarazo. ** A pesar de ser una sustancia segura pueden
presentarse efectos adversos como la inflamacion local, pigmentacion,
hematoma, necrosis, ulceracidén cutanea, trombosis superficial y mareos,
los cuales son transitorios,*>#* asi como reaccién alérgica, insuficiencia
renal, trombosis venosa profunda, embolia pulmonar, dolor toracico y
accidente cerebrovascular 4 por lo que es importante realizar un
interrogatorio previo y estar en revision activa después del procedimiento.
En caso de presentar dolor post-tratamiento se preescriben analgésicos 6
Existe una dosis total diaria en el uso del polidocanol basado en el peso
corporal (2 mg/kg/dia); para un paciente con 70 kg de peso corporal puede
aplicarsele hasta 140 mg de polidocanol. 42 La concentracién recomendada
oscila entre 0,25% y 3% segun el tamafio y la profundidad de la MV. 154344
Existe evidencia de que con volimenes mas altos pueden ocurrir mas
efectos secundarios como alteraciones visuales y trombosis venosa

profunda (figura 24). 44

Figura 24 Malformacion venosa en labio superior a) antes b) y después
de tratamiento esclerosante con polidocanol y escisién quirdrgica
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V. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Las malformaciones vasculares se pueden presentar en cualquier parte del
cuerpo humano con predileccion de cabeza y cuello, esto a menudo
representa un problema cosmético cuando se presentan en la regién facial.
Es comun su manifestacion en cavidad oral, y el compromiso de estructuras
adyacentes por su crecimiento repentino y descontrolado; por lo que puede
afectar funciones vitales como la deglucion y comprometer de forma
importante la via aérea. Sin embargo su reseccion quirdrgica representa
un reto debido al riesgo de hemorragia intraoperatoria a causa de su
naturaleza vascular, larecidivay la imposibilidad de reseccién preservativa
dado al tamafio de la lesion y el grado de infiltracion. Por esto es
indispensable conocer las diferentes formas clinicas de las MV, asi como

las diferentes opciones de tratamiento como lo es la escleroterapia.

V. OBJETIVO

1. Describir el tratamiento esclerosante y quirargico de una
malformacion vascular en cavidad oral.

2. Realizar una revision en la literatura de las malformaciones
vasculares en cavidad oral.

41



VI. METODO

6.1 Presentacion del caso

Paciente femenina de 42 afios de edad acude a la clinica de Medicina y
Patologia Bucal DEPel de la Facultad de Odontologia UNAM por presentar
aumento de volumen en mucosa de labio inferior con 8 afos de evolucion,
refiriendo que en los Ultimos 3 meses aumento de tamafio causando dolor
a la masticacion.

Antecedentes personales patoldgicos: niega enfermedades sistémicas,
niega alergias y antecedentes traumaticos. Antecedentes personales no

patologicos y heredofamiliares sin importancia para el padecimiento.

6.2 Diagnostico clinico

A la exploracion cinica extraoral se observa un nodulo de color azul-
violadceo con superficie lisa multilobulada con consistencia blanda, de
aproximadamente 5 mm diametro, ubicado en la superficie de la piel en la
region inferior de la comisura labial del lado inferior derecho. Intraoralmente
se observa un aumento de volumen nédular violaceo de superficie lisa de
aproximadamente 4 cm de didmetro de consistencia blanda y fluctuante
ubicado en mucosa labial a la altura de la comisura labial, corresponde a la
localizacion de la lesion extraoral. A la vitropresién se observa isquemia por
lo que se considera positiva para una lesiébn vascular. Se emite un
diagnéstico presuntivo de malformaciéon vascular compatible clinicamente

con malformacion venosa. Figura 25

Figura 25 Diagnostico clinico A) lesion en piel B) lesion en mucosa labial 2
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6.3 Plan de tratamiento

a. Tratamiento esclerosante con polidocanol al 3% en forma liquida.

b. Escision quirdrgica
El tratamiento esclerosante consistio en la infiltracion de polidocanol al 3%.
En la primera sesion se infiltro 50 Ul de polidocanol al 3% en una jeringa
de insulina de 1ml. Se infiltr6 en el centro y zonas perilesionales
correspondientes a la region anatomica del paso de la arterias labiales.

Figura 26

Figura 26 Zonas de infiltracion. En rojo se indica el centro de la lesion y con
azul las zonas perilesionales. F-P-

La segunda sesion se realizd a los 8 dias infiltrando 50 Ul en la lesion
ubicada en mucosa y 10 Ul en lesion cutanea. Se cita a los 15 dias para la

escision quirargica. Figuras 27-28

N

Figura 27 Técnica de infiltracién de polidocanol al 3% en la
lesién P
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Figura 28 Evolucidn con tratamiento de escleroterapia de polidocanol al 3% A)
inicio B) primera semana C) tercera semana -

Escision quirdrgica

Bajo anestesia local con lidocaina 2% con epinefrina se realiz6 incision
lineal sobre la lesién esclerosada. Se disecciono la mucosa adyacente
hasta observar zona de fibrosis, identificando el vaso nutricio el cual fue
ligado con sutura absorbible vicryl 4-0 y se elimind la lesién en su totalidad.
Se suturo con vicryl 4-0. No se presentaron complicaciones. Figuras 29 -
30

Figura 29 Escision quirdrgica de la lesion fibrosada =P
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Figura 30 Obtencién de lesién completa 1.5 x 0.9 x 0.5 cm~P

VIl.  RESULTADOS

Después de las 2 sesiones de infiltracion con polidocanol liquido al 3% se
obtuvo una reduccion de la lesiébn de aproximadamente 70%, lo que
permitid que su escision fuera preservativa y sin riesgo de hemorragia
intraoperatoria. La cicatrizaciéon fue buena con un prondstico favorable.

Figura 31

Figura 31 Resultado clinico del tratamiento A) Inicio B) Final =P
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En el estudio histopatolégico con tincion de hematoxilina y eosina, se
observa tejido vascular, compuesto por vasos sanguineos de distintos
tamafnos, algunos hemocongestionados y con una reduccién de la luz
debido a un engrosamiento de las paredes vasculares, en un estroma de
tejido conjuntivo fibroso denso hialinizado. También existen zonas con

musculo esquelético estriado. Figura 32

Figura 32 Fotomicrografia de histologia obtenida de la lesion fibrosada tefiida con HyE
A) 200x B) 400x "

Ademas se realiz6 la tincion de histoquimica tricromica de Masson para
confirmar que la reduccion de la luz del vaso esta condicionada por un
aumento de las fibras de colagena, la cuales se observan tefiidas en azul.

Figura 33

Figura 33 Tincidn histoquimica tricrébmica de Masson A)
Fotomicrografia 200x B) Fotomicrografia 400x™®
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Con el objetivo de identificar los vasos sanguineos se realizaron técnicas
de inmunohistoquimica con endoglina (CD105) y a-actina musculo liso.
En la inmunorreaccion con CD105 analisis se observa una expresion focal

en las células endoteliales de la capa interna de los vasos sanguineos.

Figura 34

Figura 34 Fotomicrografia en la que se inmunotincion CD105 A) aumento 200X B)
Aumento 400x F-P

Mientras que el andlisis de la inmunorreaccion de a-actina musculo liso se
evidencia expresion focal en la capa intermedia muscular de los vasos

sanguineos. Figura 35

Figura 35 Fotomicrografia en la que se observa inmuno-reaccién a-actina musculo liso A) Aumento
200x B) Aumento 400x FP-
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VIIl. DISCUSION

Las MV son defectos congénitos en la morfogénesis vacular® y tienen una
tendencia de presentarse en cabeza y cuello del 40% °. Anteriormente la
escision quirdrgica era el manejo mas comun para las MV, hoy en dia la
opciones en el tratamiento cuentan con varias alternativas como lo es la
escleroterapia, terapia laser, crioterapia, uso de corticoesteroides o bien,
una combinacion de terapias lo que permite maximizar el tratamiento y
obtener mejores resultados.'® En el reporte de este caso se combiné la
terapéutica quirdrgica y el tratamiento esclerosante con polidocanol al 3%
en forma liquida de una malformacion vascular en mucosa de labio inferior
obteniendo la reduccién de la lesién casi en su totalidad. Muller-Wile y
cols.!! dice que la decisién de un tratamiento invasivo se basa en sintomas
individuales y las posibles complicaciones, en el caso presentado el
objetivo era disminuir el dolor y el volumen de la lesién, por lo que se tomo

la decision de establecer una terapia combinada.

En el 2014 Goérriz-Gémez y cols 12 publicaron sus resultados de tratamiento
esclerosante con polidocanol de 15 malformaciones vasculares de bajo
flujo ubicadas en cara y cavidad oral, en donde las sesiones fueron
repetidas las veces necesarias hasta reducir tanto el tamafio como los
sintomas con intervalos minimos de 4 semanas. A diferencia de estos
resultados nosotros obtuvimos una reduccion tanto de sintomas como de
tamafio con dos sesiones y con un intervalo de 1 semana. En el
seguimiento del estudio de Gorriz-Gomez y cols se observé reduccion de
la lesion y sintomas en una sola complicacion (necrosis cutanea superficial)
gue sano completamente por lo que concluyen que el uso de polidocanal,
es un tratamiento efectivo y seguro para lesiones de este tipo*2, con lo cual
estamos de acuerdo al obtener resultado similares. Otro estudio que apoya
la efectividad del polidocanol es el realizado por Grieb D y cols en el 2018

estudiaron 20 pacientes con malformaciones venosas cervicofaciales
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obteniendo como resultado la mejoria y alivio de los sintomas asi como la
reduccion del tamafio de la lesion.

Un estudio prospectivo realizado en el 2016 por Sohail M y cols* de 38
pacientes con MV en labio fueron tratados con terapias combinadas con
escision quirdrgica en donde se incluia la escleroterapia con sulfato de
sodio, el cual tiene caracteristicas similares al polidocanol, donde existio
una reduccion en el 40% de los casos con complicaciones esperadas como
edema difuso en el labio en todos los casos. La combinacion con la escision
quirdrgica tuvo buenos resultados.*® En nuestro estudio se utilizé la
escleroterapia con polidocanol al 3% logrando una reduccién casi completa
de la lesién en menor tiempo comparado con otros estudio similares; lo que
permitié un tratamiento quirdrgico con menor riesgo de hemorragia por la

fibrosis del tejido. 443246

En varios estudios %16404142 mencionan que el efecto esclerosante provoca
una endofibrosis de la paredes de los vasos sanguineos lo que provoca la
reduccion de la luz asi como el depdsito de fibras de coldgena en la tdnica
adventicia. En nuestro caso se obtuvo la histopatologia posterior al
tratamiento esclerosante por lo que podemos observar la luz de los vasos
sanguineos reducida y sus paredes rodeadas por tejido conjuntivo fibroso
denso hialinizado. Con el objetivo de observar con mayor claridad la
organizacion de las fibras de colageno, se recurrié a la histoquimica con
tincion tricromica de Masson, en la cual se evidencia las fibras de colageno
engrosando las paredes de los vasos sanguineos, siendo aun mas visible
el efecto esclerosante en la lesion.

En 2011 Vasconcelos MG y cols* realizaron un estudio en donde se
evaluaba la actividad angiogénica mediante el analisis de CD105 en
lesiones vasculares en las que se incluian 20 casos de malformaciones
vasculares. También se evaluo la utilidad de estos marcadores en el
diagnostico diferencial entre malformaciones vasculares y tumores
vasculares (hemangioma y granuloma pidégeno), sin embargo no se mostro
una diferencia significativa. La inmuno-reaccion con endoglina (CD105), es

altamente especifica para células endoteliales de capilares, venas y
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arterias, también muestra expresion en macrofagos activados, pro-
eritroblastos y fibroblastos, se encuentra relacionado con la neoformacién
vascular. En general, este estudio apoya el papel de los factores
angiogénicos en la etiopatogenia de estas lesiones pero los resultados
mostraron que la cuantificacién de la angiogénesis no se puede utilizar
como un marcador para el diagnostico diferencial de estos tipos de
lesiones. 4 En nuestro estudio, la inmunotincién con CD105 se utiliz6 para
evidenciar la capa de células endoteliales de los vasos sanguineos de la
lesion, lo que nos permitio identificar las dimensiones de estos, asi como
identificar células endoteliales.

En la revision publicada por Leigiehn y Heran en el 2008 2 mencionan que
la inmuno-reaccion del anticuerpo a-actina musculo liso revela que el
musculo liso esta ausente o en grupos irregulares dentro de las paredes
vasculares 2. En el estudio inmunohistoquimico realizado en este caso, se
encontré expresion focal para a-actina musculo liso; nos permite identificar
la tinica intermedia de musculo liso de las paredes vasculares observando

el engrosamiento de la tinica adventicia.
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IX. CONCLUSIONES

Las MV representan un reto diagnostico ya que son comunmente
confundidas con hemangiomas, sin embargo estas no involucionan y
pueden permanecer por mucho tiempo sin crecimiento y aumentar de
tamafo de un momento a otro invadiendo zonas de importancia funcional
y estética. El tratamiento esclerosante en el manejo de las MV permite la
reduccion del volumen de la lesion debido a que induce la fibrosis del
tejido. El polidocanol al 3% se ha convertido en un agente de primera
eleccion, por su efectiva accidn esclerosante, baja tasa de efectos
secundarios, costo y la posibilidad de ser administrado de forma

ambulatoria.
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