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RESUMEN:

Introduccion: Las malformaciones vasculares de cabeza y cuello son un grupo de
afecciones muy infrecuentes y heterogéneas en el paciente adulto. Las
malformaciones y fistulas arteriovenosas periféricas son de gran relevancia, ya

que pueden llegar a afectar considerablemente la salud y comprometer la vida del
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paciente. La ecografia-Doppler es una herramienta importante para el
diagndstico, tratamiento y seguimiento de las malformaciones vasculares.
Objetivo: Identificar ciertas caracteristicas clinico-radiolégicas en dos casos de
malformacion vascular de cabeza y cuello.

Presentacion de los casos: El primer caso es un paciente masculino de 19 anos,
con antecedentes de cambio de coloracién de la oreja derecha desde pequeno- es
decir, algo mas enrojecida en relacion con la izquierda- pero ahora tiene un
aumento de volumen de ésta y retroauricular. El segundo es un paciente
masculino de 25 anos, con antecedentes de salud, quien, desde los 6 anos, noté
un ligero cambio de coloraciéon en el temporal izquierdo, que en la pubertad
comenzé a crecer. Ambos casos fueron atendidos en el Servicio de Imagenologia
del Instituto de Angiologia y Cirugia Vascular; se les realizé un ultrasonido en
modo B, doppler color y espectral, asi como Angiotac, permitiéndonos el estudio
morfoldgico y hemodinamico mediante la imagen.

Conclusiones: Los estudios de imagen son de gran importancia para el
diagndstico preciso del tipo de malformacién vascular, su prondstico vy

tratamiento adecuado.

Palabras clave: malformaciones vasculares; fistula arterio-venosa.

ABSTRACT

Introduction: Vascular malformations of the head and neck are a group of very
infrequent and heterogeneous conditions in the adult patient. Peripheral
arteriovenous malformations and fistulas are of great relevance, since they can
considerably affect health and compromise the patient’s life. Doppler-ultrasound
is an important tool for the diagnosis, treatment and follow-up of vascular

malformations.
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Objective: To identify certain clinical-radiological characteristics in two cases of
head and neck vascular malformation.

Presentation of the cases: The first case is a 19-year-old male patient with a
history of color change in the right ear since he was little- that is to say,
somewhat redder in relation to the left- but now he has an increase in volume of
the latter and retroauricular. The second one is a 25-year-old male patient with a
history of health who, from the age of 6, noticed a slight color change in the left
temporal bone, which began to grow at puberty. Both cases were treated at the
Imaging Service of the Institute of Angiology and Vascular Surgery, B-mode
ultrasound, color and spectral Doppler, as well as Angiotac, were performed,
allowing us to study morphological and hemodynamic images. Conclusions:
Imaging studies are of great importance for the accurate diagnosis of the type of
vascular malformation, its prognosis and adequate treatment.

Keywords: vascular malformations; arterio-venous fistula.

Recibido: 28/03/2023
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INTRODUCCION

Las malformaciones vasculares son lesiones benignas no tumorales presentes

siempre desde el nacimiento, aunque a veces no son visibles hasta semanas o
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meses después. Su incidencia es del 1,5 %; aproximadamente 2/3 partes son de
predominio venoso y no distinguen entre sexo y raza.() En el afio 1982, Mulliken y
Glowacki® publicaron la clasificacion biolégica de las lesiones vasculares,
basada en las caracteristicas del endotelio predominante. Esta clasificacion, ya
clasica, se revisa cada dos anos por la Sociedad Internacional para el Estudio de

las Anomalias Vasculares (ISSVA, por sus siglas en inglés).

» Hemangiomas (superficiales, profundos y combinados) y otros.
> Malformaciones vasculares (capilares (c), linfaticas (I), arteriovenosas (av)

y venosas (V). Las venosas pueden ser puras o combinadas.

Dentro de las malformaciones vasculares, las venosas han seguido multiples

clasificaciones. Una de ellas las divide en cuatro grupos:

a) malformaciones aisladas sin drenaje periférico;
b) malformaciones que drenan en venas normales;
c) malformaciones que drenan en venas displasicas;

d) ectasias venosas.

Aunque otros autores las diferencian en superficiales o profundas, localizadas,
multicéntricas o difusas, nosotros preferimos la habitual separaciéon de
malformaciones venosas en puras y combinadas, siendo el principal exponente
de este ultimo grupo el sindrome de Klippel-Trenaunay. Las malformaciones
venosas puras, a su vez, pueden dividirse en simples o localizadas y extensas o

difusas,y se presentan, principalmente, en la infancia.

Por lo tanto, los radiélogos musculoesqueléticos y los radidlogos pediatricos
juegan un papel central en el diagnéstico y clasificacion de AV de tejidos

blandos. Actualmente, el sistema de clasificacion de anomalias vasculares de la
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ISSVA, es utilizado por los equipos multidisciplinarios que diagnostican y tratan a

pacientes con anomalias vasculares.??3)

En el ano 2014, la clasificacion ISSVA define las anomalias vasculares como
tumores vasculares y malformaciones vasculares.*® Dentro de las
malformaciones vasculares se incluyen las de tipo simple, combinadas, de
grandes vasos y asociadas a otras alteraciones. La clasificacion ISSVA, hoy en
dia, es ampliamente aceptada, y considerada como el estandar de oro para el
manejo de la anomalias vasculares; su ultima actualizacion se realizé en mayo de

2018.©)

Tanto las malformaciones vasculares (MAV) como las fistulas arteriovenosas
(FAV), pertenecen a las de tipo simple. Las MAV, en primer lugar, se caracterizan
por un aumento anormal en el nimero de vasos sanguineos como consecuencia
de un defecto en el desarrollo vascular.() Las MAV se deben a errores ocurridos
durante el periodo de morfogénesis embrionaria, y se manifiestan, a lo largo de la
vida, de forma diversa (desde maculas asintomaticas hasta cuadros complejos,
que pueden amenazar la funcion de un érgano e, incluso, la vida),® y comprenden

una extensa variedad de lesiones en diferentes partes del cuerpo.®

Estas malformaciones se pueden clasificar segun su flujo; existen las de bajo
flujo (venosa, linfatica, capilar), la mixta de bajo flujo, y las de alto flujo
(malformacién arteriovenosa y fistula arteriovenosa). Es de vital importancia
conocer su clasificacion, caracteristicas clinicas y de imagen para el manejo de
estos pacientes. En el caso de las malformaciones arteriovenosas, son lesiones
relativamente raras e infrecuentes, se estima que el 1,5 % de la poblacién general
las presenta.® Dos tercios de las malformaciones arteriovenosas son
congénitas. Su distribuciéon mas frecuente es en la cabeza y el cuello (40 %),

extremidades (40 %), y tronco (20 %).0"
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Las MAV crecen mas durante la pubertad y el embarazo; no tiene predileccion en
sexo, y la edad de presentacion suele ser durante la adultez temprana, aunque
esto va a depender de la localizacién, el tamano, el efecto de masa en las

estructuras adyacentes, y en los sintomas asociados.('?

Las malformaciones y fistulas arteriovenosas periféricas son de gran relevancia,
ya que pueden llegar a afectar considerablemente la salud y comprometer la vida
del paciente. Por su complejidad, se hace imprescindible estudiar las
angiodisplasias, para conocer sus caracteristicas hemodinamicas sobre todo y
detectar la presencia de fistulas arteriovenosas antes de tomar una conducta

terapéutica.®

Para el diagndstico de esta afeccion, existen métodos invasivos asociados a una
cierta morbilidad y mortalidad. En cambio, los métodos no invasivos de
diagndstico vascular tienen la ventaja de no ser cruentos y brindar informacién
funcional.0?2 Por tanto, gracias a las técnicas diagnodsticas no invasivas, es
posible ahora determinar, en muchos casos, el tipo de tratamiento que puede

emplearse.

Presentacion de casos

Primer caso

Paciente masculino de 19 anos con antecedentes de cambio de coloracion; es decir, algo
mas enrojecida la oreja derecha en relacién con la izquierda desde pequeiio, pero ahora
tiene aumento de volumen de esta y retroauricular.

Examen fisico:

Aumento de volumen de la oreja y se palpa una zona blanda no movible retroauricular.
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Se realiz6 ultrasonido de partes blandas y doppler de oreja y cuello, donde se
observan, en modo B, imagenes hipoecogénicas con multiples imagenes
anecoicas, que recuerdan vasos venosos y arteriales. Al poner doppler, se
colorean con presencia de mosaico de colores y flujo de altas velocidades

(espectro de fistula) (fig. 1,ay b).

& B o

Fig.1b. Ultrasonido de partes blandas y doppler de oreja y cuello.

En la TAC simple y endovenosa, se observa una imagen algo heterogénea, vy, al

poner en contraste la lesiéon, se hace hiperdensa. Es decir, captacion de contraste
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con presencia de vasos arteriales y venosos que se comunican con fistula

arterioVenosa (fig. 2)

Fig. 2. TAC simple y endovenosa.

Segundo caso

Paciente masculino, de 25 anos, con antecedentes de salud, quien, desde los 6
anos, notd un ligero cambio de coloracién en temporal izquierdo y que comenzé a
crecer en la pubertad (fig. 3a). Se le realiza ultrasonido en modo By doppler,
observandose imagenes anecoicas que, cuando se pone color, hacen mosaico de
colores y se observa un alto flujo con presencia de fistulas arteriovenosas (fig.
3b) y en la angioTAC con reconstruccion volumétrica de la MAV, se observa el

anillo vascular y multiples dilataciones a nivel temporal (fig. 3c).
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Fig. 3. Evolucién de las imagenes anecoicas.

Discusion

Las malformaciones venosas pueden presentarse de varias formas, desde una
placa azulada en la piel hasta una masa de consistencia blanda, sin pulso.
Aproximadamente el 40 % de estas lesiones presentan, como localizaciones mas
frecuentes, la cabeza y el cuello,(™® aunque pueden ser localizadas o extensivas,
simples o multiples y localizadas en cualquier lugar de la cabeza, los miembros y
el tronco. La mayoria son de aparicion esporadica, aunque hay familias con la

forma multiple, y son de tipo hereditaria autosdmica dominante.

La Radiologia juega un papel importante en el diagndstico y manejo de multiples
anomalias incluidas en el sistema de clasificacion de la ISSVA de 2018® Su
espectro abarca tumores y malformaciones que pueden causar morbilidad y

mortalidad significativas en nifios y adultos.

Las MAV de localizaciéon craneofaciales de alto flujo son poco frecuentes, aunque
suelen representar entre el 30 % y 50 % de las localizaciones de todas las MAV.

En este caso, la localizacién y comunicantes vasculares dificultan el manejo,
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requiriéndose resultados estéticos y funcionales 6ptimos.(¥ En un estudio
realizado por Lije et al en el Servicio de Neurorradiologia del Hospital
Universitario RWTH Aachen entre 2012 y 2021, de los 51 pacientes con
malformaciones vasculares atendidos, 16 (31,4 %) fueron diagnosticados de una

MAV de region de cabezay cuello.

Al decir de Mdnaco et al,('9 las MAV son lesiones de flujo rapido, compuestas por
comunicaciones arteriovenosas (shunts AV) las cuales tienen un nido
malformativo interpuesto, o comunicacién directa en el caso de las (fistulas AV).
Las malformaciones y las fistulas arteriovenosas suelen ser de alto flujo, y se
comportan, potencialmente, mas agresivas. Pueden definirse como lesiones en
cuya estructura se reconocen comunicaciones anormales entre arterias y venas,
caracterizadas por la ausencia de red capilar en el caso de las fistulas

arteriovenosas. Las malformaciones arteriovenosas presentan un “nido”.

El diagndstico de las malformaciones vasculares (angiodisplasias) es,
principalmente, clinico, aunque se suele completar con pruebas de imagen. La
ecografia Doppler suele ser el estudio inicial para conocer las caracteristicas
hemodinamicas y contribuir al diagndéstico diferencial entre un tumor y una
malformacién vascular.('6=20 | a resonancia magnética (RM) es el mejor método
para evaluar la extension de las lesiones y su relacion con estructuras
adyacentes.

Los casos presentados nos permitieron confirmar la importancia de la clinica y
las imagenes para el diagnéstico preciso del tipo de malformacién vascular, su

prondstico y tratamiento adecuado.
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