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ARTICULO ORIGINAL

PREVALENCIA DE INSUFICIENCIA
VENOSA CRONICA EN TRABAJADORES
DEL HOSPITAL DE ALTA COMPLEJIDAD EL
CALAFATE EN ARGENTINA

Prevalence of chronic venous insufficiency in workers of the
Hospital de Alta Complejidad El Calafate in Argentina

RESUMEN

Introduccion: la insuficiencia venosa crénica (IVC) es una condicién frecuente pero
subdiagnosticada, con gran impacto en los dmbitos sanitario, social y ocupacional.
La bipedestacién por periodos prolongados ha sido identificada como un factor de
riesgo laboral clave.

Objetivo: estimar la prevalencia de IVC sintomatica en el personal de salud del
Hospital de Alta Complejidad El Calafate, identificar factores de riesgo y aportar
evidencia para el disefio de estrategias preventivas.

Métodos: se realizd un estudio observacional de corte transversal entre febrero
y abril del 2024. Se distribuyd una encuesta digital anénima, semiestructurada y
autoadministrada a todo el personal de planta permanente (n = 588). Las variables
independientes incluyeron factores sociodemogréficos, ocupacionales y clinicos. La
variable dependiente fue la presencia autoinformada de sintomas de IVC. Se aplicaron
modelos de regresion logistica para evaluar asociaciones.

Resultados: se analizaron 239 respuestas vélidas (tasa de respuesta: 40,6%). La
mayoria de los participantes fueron mujeres (74,9%), con una mediana de edad de
40 afios (rango intercuartilico: 34-47). El indice de masa corporal medio fue de 27,9
(desviacion estandar: 5,27); el 27,6% cumplia criterios de obesidad, aunque solo el
17,6% se autopercibia como obeso (p < 0,0001). Los factores que presentaron una
asociacion significativa fueron el sexo femenino, la bipedestacion durante 3 horas o
mas, historia familiar de varices e hipertension arterial. Las mujeres informaron una
mayor prevalencia de sintomas de IVC, asi como una mayor exposicion al tratamiento
hormonal y multiples gestas.

Conclusiodn: la prevalencia de sintomas de IVC en el personal de salud de un hospital de
alta complejidad fue considerable, en especial entre mujeres y aquellos con factores
de riesgo ocupacionales y familiares. Estos hallazgos apoyan la implementacion de
medidas preventivas dirigidas al personal hospitalario de alto riesgo.

Palabras clave: estudios transversales; insuficiencia venosa; personal de salud;
salud laboral; Argentina.
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ABSTRACT

Introduction: Chronic venous insufficiency (CVI) is a frequent, yet underdiagnosed
condition associated with significant health, social, and occupational impact.
Prolonged standing has been identified as a crucial occupational risk factor.
Objective: To estimate the prevalence of symptomatic CVI among healthcare workers
at the Hospital de Alta Complejidad El Calafate (Argentina), identify risk factors, and
provide evidence for preventive strategies.

Methods: A cross-sectional observational study was conducted between February
and April 2024. An anonymous, semi-structured, self-administered digital survey
was distributed to all permanent staff (n = 588). Independent variables included
sociodemographic, occupational, and clinical factors. The dependent variable was
the self-reported presence of CVI symptoms. Logistic regression models were used
to assess associations.

Results: A total of 239 valid responses were analyzed (response rate: 40.6%).
Participants were predominantly women (74.9%), with a median age of 40 years
(interquartilerange, 34-47 years). Mean body massindex was 27.9 (standard deviation:
5.27); 27.6% met criteria for obesity, although only 17.6% self-identified as obese
(p < 0.0001). Significant associated factors included female sex, prolonged standing
>3 hours, family history of varicose veins, and arterial hypertension. Women reported
a higher prevalence of CVI symptoms, as well as higher exposure to hormonal therapy
and multiple pregnancies.

Conclusion: The prevalence of CVI symptoms in healthcare workers at a high-
complexity hospital was considerable, particularly among women and those with
occupational and familial risk factors. These findings support the implementation of
preventive measures tailored to high-risk hospital staff.

Keywords: cross-sectional studies; venous insufficiencies; healthcare workers;
occupational health; Argentina.

Recibido: 18/05/2025 Aceptado: 21/06/2025 https://doi.org/10.55200/raccv.v23.n3.0113
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INTRODUCCION

La insuficiencia venosa cronica (IVC) se define como
la incapacidad funcional del sistema venoso de los
miembros inferiores para el retorno sanguineo,
debido a anormalidades en la pared venosa y/o en
el aparato valvular, lo que genera estasis por reflujo
sanguineo venoso'. La Unién Internacional de
Flebologia (UIP) considera ala IVC como el conjunto
de cambios producidos en los miembros inferiores
por hipertensiéon venosa sostenida, e incluye
hiperpigmentacién, eccema, hipodermitis y tlceras.

Numerosas publicaciones abordan su impacto
en los dmbitos sanitario, social, econdémico
y ocupacional>. Se ha documentado que la
bipedestacion durante periodos prolongados es
un factor de riesgo clave: en posiciéon supina, la
presion venosa en los miembros inferiores es de
10 mmHg, mientras que en bipedestacion asciende
a 90 mmHg. Durante la marcha, esta presion se
reduce a una media de 22 mm Hg en menos de una
docena de pasos, gracias al impulso generado por la
contracciéon muscular profunda.

Desde el punto de vista fisiopatologico, el
mantenimiento prolongado de la postura de
pie impide la activacion efectiva de las bombas
musculares impulso-aspirativas, lo que favorece la
elevacion sostenida de la presion venosa y la aparicion
progresiva de signos y sintomas de la enfermedad.
Esta relacion biomecanica ha llevado a identificar
ciertas profesiones como grupos de riesgo elevado. En
particular, se ha sugerido que el trabajo hospitalario
podria constituir un entorno predisponente®.

Diversos factores individuales y ocupacionales
han sido asociados con la IVC: el sexo femenino, la
edad avanzada, los embarazos mdltiples, el sobrepeso
u obesidad, el sedentarismo, el tabaquismo, la
exposicion laboral al calor, la historia familiar de
enfermedad venosa, los antecedentes de trombosis
venosa profunda, el uso de terapias hormonales y el
estrefiimiento crénico*”.

El presente estudio tuvo como objetivo estimar
la prevalencia de IVC sintomatica en el personal de
salud del Hospital SAMIC El Calafate, caracterizar la
poblacién de riesgo y contribuir con evidencia para el
disefio de estrategias preventivas.

El hospital situado en la ciudad de El Calafate (Santa
Cruz, Argentina) posee una modalidad de gestion
tripartita (70% jurisdiccion nacional, 25% provincial
y 5% municipal) y pertenece a la Red Nacional de
Hospitales de Alta Complejidad conocidos como
SAMIC (Sistema de Atenciéon Médica Integral para
la Comunidad). La zona de influencia supera el area
programatica del departamento de pertenencia (Lago
Argentino) y se extiende al corredor sanitario de la
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cuenca carbonifera (Rio Turbio y 28 de Noviembre).
Por otra parte, dado el desarrollo profesional, de
infraestructura y de tecnologia, se ha convertido en
centro de derivacion provincial.

MATERIALES Y METODOS

Se realiz6 un estudio observacional de corte
transversal con el objetivo de investigar la asociacion
entre las caracteristicas individuales y grupales y
la presencia de signos y sintomas compatibles con
insuficiencia venosa crénica (IVC) en el personal de
salud del Hospital de Alta Complejidad El Calafate
SAMIC.

El tamafno muestral se estimdé considerando una
prevalencia esperada del 50% * 10%, un efecto de
disefio de 1,5 y diferentes niveles de confianza. Para
un nivel del 95%, se requerian 125 participantes; para
el 90%, al menos 92. La selecciéon metodoldgica se
sustento en criterios de viabilidad, con base en datos
de prevalencia publicados para personal de salud.
El instrumento utilizado fue una encuesta digital
semiestructurada, validada mediante prueba piloto
por profesionales expertos. Se estimé una tasa de
no respuesta del 31,3%, segtn lo informado en la
Encuesta Nacional sobre Condiciones de Empleo,
Trabajo, Salud y Seguridad®.

La encuesta fue remitida a la totalidad del
personal de planta permanente (n = 588) a través
del correo institucional utilizado para el envio de
recibos de sueldo. Se utilizé6 un formulario Google
autoadministrado y anénimo, disponible entre el 11
de febrero y el 17 de abril del 2024. La participacion se
promovi6 también mediante WhatsApp y presencia
en los sectores. Se excluyo al personal itinerante
o no incluido en el listado oficial al momento de la
recopilacion de datos.

Las variables independientes incluyeron: edad,
sexo, tiempo prolongado de pie o sentado sin pausas
activas (=3 horas), actividad fisica, exposicion a altas
temperaturas, indice de masa corporal (IMC), grupo
etario, antigliedad laboral, direcciéon organica, tipo
de tarea, historia familiar de varices, hipertension
arterial, diabetes, tabaquismo, uso de tratamiento
hormonal, uso de anticonceptivos orales y numero
de gestas. La variable dependiente fue la presencia
autoinformada de sintomas de IVC. Se dicotomizaron
variables como actividad fisica (activa o sedentaria)
y gestas (0 a 1 versus >2), siguiendo criterios de
referencia.

Se estimaron medidas de ocurrencia y asociacion
con sus respectivos intervalos de confianza del 95%
(IC95%) y pruebas de significancia estadistica. Se
realizaron analisis univariados y regresion logistica
multivariada incluyendo aquellas variables con p <0,05
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en el analisis previo. Los modelos se evaluaron por su
capacidad explicativa: coeficiente de determinacion
(pseudo R?), el criterio de informaciéon de Akaike
(AIC, por su sigla en inglés), el factor de inflacion de
la varianza (VIE por su sigla en inglés) y la razén de
verosimilitud.

El modelo de regresion logistica multivariado en la
muestra fue el siguiente:

logit(P(pres_sint=1= -2,96402 + 0,0495 - edad -
1,2492 - generoVarén + 1,24867 - tres_horasSi +
0,7333 - exp _tempSi + 0,0837 - imc + 1,01474 - antec_
fliaresAIMenosUnProgenitorConVirices +  2,3888
- antec_fliaresAmbosPadresConVirices - 0,77418 -
activ_fisica_biActivo/a + 2,56521 - htal

Para la representacion grafica del modelo se utilizé
una escala logaritmica, lo que permitié visualizar
de forma comparativa y simétrica la razén de
probabilidades (OR, por su sigla en inglés) y el IC95%.

El proyecto fue evaluado por el Comité de
Docencia e Investigacion del hospital. Segun la
Resolucion 1480/2011 del Ministerio de Salud de la
Nacién, se encuadro en la excepcion “B”, ya que no
existio posibilidad de identificar a los individuos’.
Las respuestas fueron andnimas y los participantes
constataron que sus datos no eran rastreables.

El consentimiento fue informado, voluntario y
registrado mediante casillas de aceptacion excluyentes
(Sio No). En caso de negativa, se impedia el envio del
formulario.

El célculo del tamafo muestral se realizé con
OpenEpi® v3.01 (2013). El procesamiento de datos fue
realizado con Microsoft Excel® (v16.61) y RStudio®
(version 4.3.3).

RESULTADOS
Se obtuvieron 247 respuestas, con una tasa de
respuesta del 42,0% y una tasa efectiva del 40,6%
correspondiente a 239 respuestas validas. Esto
permitio una representatividad adecuada para la
poblacién total de 588 miembros del personal de
salud, con un nivel de confianza cercano al 99%, un
error muestral del 10% y un efecto de disefio de 1,5.

Delos 239 participantes, 176 fueron mujeres (74,9%)
y 63 varones (25,1%). La muestra incluyd personal de
distintas areas: administracidn, cocina, enfermeria,
farmacia, esterilizacion, imagenes, instrumentacion,
kinesiologia, laboratorio, lavanderia, maestranza,
medicina, nutricién, odontologia y otros servicios
técnicos.

La comparacién por grupo etario entre la
poblacién de origen y la poblaciéon encuestada no
mostrd diferencias significativas (todos los valores
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de p fueron >0,1). Sin embargo, se registr6 una
mayor participacién de mujeres en la encuesta en
comparacién con su proporcion en la planta del
hospital (p = 0,001).

La mediana de edad fue de 40 afos (rango
intercuartilico [RIC]: 34-47). El IMC medio fue
de 27,9 (DE: 5,27). El 43,5% se identific6 como
fisicamente activo, el 21,8% informé exposicion
a altas temperaturas en el trabajo, el 17,6% tenia
hipertension arterial, el 8,4% diabetes y el 22,6%
tabaquismo. El 17,6% de las personas encuestadas se
autopercibian obesas, mientras que la prevalencia de
obesidad por IMC fue del 27,6%. La mitad de quienes
eran obesos segtin el IMC no se autopercibian como
tales. La asociacion entre la obesidad percibida y la
obesidad medida fue significativa (p < 0,0001).

Respecto ala historia familiar, el 31,4% no informé
historia de wvdrices, el 51,5% tenia al menos un
progenitor afectado y el 17,2%, ambos. La mediana
de antigiiedad laboral fue de 8,4 afos (RIC: 3,5-9,1).
En relacién con las direcciones organicas, el 45,2%
trabajaba en la Direcciéon Médica (DM), el 20,1%
en la Direcciéon de Administraciéon y Operaciones
y el 22,6% en la Direccién de los Servicios Técnicos
y Asistenciales; el resto se distribuyé entre la
Direccién Ejecutiva, la Direccién de Infraestructura
y Tecnologia y el Consejo de Administracion. El
24,3% realizaba actividad fisica de alto impacto,
el 43,1% de bajo impacto y el 18% practicaba
levantamiento de pesas. El 5,9% recibia tratamiento
hormonal y el 39,7% no tenia factores de riesgo
cardiovascular.

En la Tabla 1 se presentan las caracteristicas por
género. Se observaron diferencias significativas en
la historia familiar de vaérices, la antigiiedad laboral
y el uso de hormonoterapia. También se registré una
mayor proporcion de mujeres sin actividad fisica
declarada y una prevalencia mas alta de sintomas
de IVC también en las mujeres. Entre ellas, el 26,8%
informé el uso de anticonceptivos orales y el 55,9%
curs6 dos o mas gestaciones.

La prevalencia global de sintomas compatibles
con IVC fue del 75,3% (n = 180; IC95%: 69,8-80,1),
significativamente mayor en las mujeres (81,6%;
IC95%: 75,9-87,2) que en los varones (56,7%;
IC95%: 44,1-69,2), con un valor de p <0,001. Las
personas sintomaticas eran mayores, con mayor
IMC vy prevalencia de hipertension arterial (Tabla
2). También presentaban mas historia familiar de
varices. La historia de dos o mas gestas fue mas
frecuente en mujeres sintomaticas, aunque no alcanzé
significancia estadistica (p = 0,06). La proporcion sin
FRC fue menor entre quienes tenian sintomas (45,8%
versus 54,2%).
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TABLA 1. Caracteristicas de las personas participantes segun el género expresado (n = 239)

Caracteristica Mujeres (n =179) | Varones (n =60)

Edad (mediana, RIC) 40,00 (34,00-47,00) | 40,50 (33,00-47,00)

Antecedentes familiares (n, %)

Ninguno con varices 53 (29,6) 22 (36,7)

Al menos un progenitor con varices 96 (53,6) 27 (45,0)

Ambos progenitores con varices 30(16,8) 11 (18,3)

indice de masa corporal (media, DS) 27,79 (5,62) 28,16 (4,10)

Antigliiedad (afos) (mediana, RIC) 8,66 (4,97-9,57) 6,69 (2,90-8,80)

Actividad fisica = activo/a (n, %) 78 (43,6) 26 (43,3)

Actividad de alto impacto = Si (n, %) 40 (22,3) 18 (30,0)

Actividad de bajo impacto = Si (n, %) 77 (43,0) 26 (43,3)

Levantamiento de pesas = Si (n, %) 34 (19,0) 9 (15,0)

Exposicién a temperaturas elevadas = Si (n, %) 39 (21,8) 13 (22,0)

Hipertension arterial = Si (n, %) 33(18,4) 9 (15,0)

Diabetes mellitus = Si (n, %) 16 (8,9) 4 (6,7)

Tabaquismo = Si (n, %) 41 (22,9) 13(21,7)

Obesidad = Si (n, %) 33(18,4) 9(15,0)

Hormonoterapia = Si (n, %) 13(7,3) 1(1,7)

Ningun factor de riesgo cardiovascular (n, %) 61 (34,1) 34 (56,7)

Signos y sintomas de IVC = Si (n, %) 146 (81,6) 34 (56,7)

Fuente: elaboracién propia.
DS: desviacidn estdndar, IVC: insuficiencia venosa cronica, RIC: rango intercuartilico.
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TABLA 2. Caracteristicas de los participantes segun la presencia de sintomas (n = 239)

Caracteristica

Sin sintomas
(n=59)

Con sintomas
(n=180)

Edad (mediana, RIC)

38,00 (32,00; 44,00)

41,50 (35,00; 48,00)

Género = varon (n, %)

26 (44,1)

34(18,9)

Historia familiar (n, %)

Ninguno con varices

31 (52,5)

44 (24,4)

Al menos un progenitor con varices

25 (42,4)

98 (54,4)

Ambos progenitores con varices

3(51)

38 (21,1)

indice de masa corporal (media, DS)

26,51 (4,13)

28,33 (5,53)

Antiguiedad laboral (afios) (mediana, RIC)

8,17 (3,14; 8,96)

8,55 (4,78; 9,85)

Actividad fisica = activo/a (n, %)

32 (54,2)

72 (40,0)

Actividad de alto impacto = Si (n, %)

17 (28,8)

41 (22,8)

Actividad de bajo impacto = Si (n, %)

27 (45,8)

76 (42,2)

Levantamiento de pesas = Si (n, %)

11(18,6)

32(17,8)

Exposicion a temperaturas elevadas = Si (n, %)

8(13,6)

44 (24,6)

Dos gestas o mas = Si (n, %)

18 (30,5)

82 (45,6)

Hipertension arterial = Si (n, %)

2(34)

40 (22,2)

Diabetes mellitus = Si (n, %)

3(51)

17 (9,4)

Tabaquismo = Si (n, %)

14 (23,7)

40 (22,2)

Obesidad =1 (n, %)

6(10,2)

36 (20,0)

Anticonceptivos orales = Si (n, %)

38 (21,1)

Hormonoterapia = Si (n, %)

13 (7,2)

Ningun factor de riesgo cardiovascular (n, %)

Fuente: elaboracidn propia.
DS: desviacién estandar, RIC: rango intercuartilico.

63 (35,0)
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Los sintomas se manifestaron de forma aislada o
concurrente, principalmente en mujeres (Figura I). La
combinaciéon mas frecuente es la de dolor y pesadez
en miembros inferiores (MMII), mientras que las

FIGURA 1. Signos y sintomas de insuficiencia venosa crénica
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telangiectasias, la pesadez de MMII y los calambres
nocturnos fueron los tnicos sintomas que se presentaron
de manera aislada. En cuanto a sintomas especificos, en
la Figura 1 se muestra su frecuencia y concurrencia.

Manifestaciones mas frecuentes seglin género

20 —

15

10 —

Frecuencia

0 - ....

Género
. Mujer
. Varén

Calambres nocturnos
Dolor MMII

Edema MMII
Pesadez MMII
Prurito
Telangiectasias

Dilatacion venosa

ERSEERREE

Combinacion de sintomas

Fuente: Elaboracion propia

En el andlisis univariado (Tabla 3), las variables con
significancia estadistica fueron edad, bipedestacion
sin pausas, IMC, hipertension arterial y antecedentes
familiares. La actividad fisica mostr6 una tendencia
protectora (OR=0,55),aunque sin alcanzar significancia
(p = 0,074). El antecedente de >2 gestas y el uso de
anticonceptivos no se asociaron con los sintomas.

Entre las profesiones, “maestranza” present6
una frecuencia menor de IVC (OR = 0,26; IC95%:
0,09-0,64; p = 0,005), mientras que “cocina’,
“enfermeria” y “medicina” mostraron OR >1; esto
sugiere una tendencia a un riesgo mayor, pero sin
significancia estadistica.
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TABLA 3. Regresiones univariadas en ambos sexos (n = 239) y en mujeres (n = 176)

Ambos sexos Mujeres

Predictor 1C95% 1C95%

1,01-1,08 1,02-1,13

Pausa activa = no 1,87-6,56 1,58-7,83

Exposicidn a temperaturas

0,96-5,03 1,47-33,0
elevadas

indice de masa corporal 1,01-1,15 1,02-1,21

Un progenitor con vdrices 1,11-3,39 1,04-5,30

Ambos progenitores con varices 2,89-39,2 <0,001 2,41-239

Actividad fisica = activo/a 0,31-1,02 0,33-1,55

Hipertension arterial = si 2,39-51,0 1,71-154

Antigliedad laboral (afios) 1,00-1,13 1,01-1,19,

Gestas (=2 versus 0 al) 0,52-2,45

Anticonceptivos orales = si 0,28-1,49

Género (varon) 0,16; 0,56

Fuente: elaboracion propia.

El modelo multivariado en ambos sexos (Figura padecer hipertension arterial (OR = 10,08; p = 0,032)
2) mostré que ser varén fue un factor protector se asociaron significativamente con mayor riesgo.
(OR = 0,23; p <0,001), mientras que tener al menos El modelo explicé el 39,6% de la variabilidad del
un progenitor con varices (OR = 2,33; p = 0,028) y fenémeno (pseudo-R* de Cragg-Uhler = 0,396).
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FIGURA 2. Insuficiencia venosa crénica en ambos sexos (n = 233)

Hipertensién arterial (S)

Ambos progenitores con varices

Sin pausa activa (Si)
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Exposicion altas T° (Si)

Al menos un progenitor con varices

Predictores

IMC

Edad

Actividad fisica (Activo/a)

|

[

Género (Varén)

0.1

Fuente: Elaboracion propia.

=
o

Significancia
.._ n.s.
-@ p<005

10.0 100.0

OR (1C95%)

Nota: En rojo se indican los predictores con p < 0.05. Las barras muestran IC95%. n.s.: no significativo.

DISCUSION

La insuficiencia venosa crénica (IVC) en el personal
de salud constituye un campo prioritario para la
medicina del trabajo. La evidencia en Argentina es
limitada, a pesar de que estudios internacionales
informan prevalencias elevadas en este grupo. La
Organizaciéon Mundial de la Salud estima que cerca
del 60% del personal de enfermeria presenta IVC de
miembros inferiores'.

Segtn Benn et al. (2023), la prevalencia media de
IVC en el personal de salud es del 58,5%, superior ala
de la poblacion general. En su revision de 15 estudios
transversales, los principales factores asociados
a la IVC fueron la bipedestacién por periodos
prolongados, el sexo femenino, la edad, la obesidad
y la profesiéon de enfermeria". En nuestro estudio,
la prevalencia fue mayor (75,3%), posiblemente por
el enfoque sintomatico aplicado. Mas del 80% de las
mujeres y mas del 50% de los varones manifestaron
tener sintomas.

El Edinburgh Vein Study comunicé una prevalencia
mayor ajustada por edad en varones (39,7%) que
en mujeres (32,2%)'%. Los antecedentes familiares
presentaron una asociacion fuerte con la presencia

de varices. A pesar de aparentes contradicciones con
otros estudios, se ha sefialado que variables como
el contexto, la dieta y la etnicidad influyen en las
diferencias observadas por sexo®.

En Alemania, Kirsten et al. (2021) informaron una
prevalencia del 3,6% en la poblacién laboralmente
activa, aunque con diferencias segtin la exposicion
laboral. Los factores significativos incluyeron la
edad, el IMC, la historia familiar, el esfuerzo fisico y
la bipedestacion por periodos prolongados'.

En Italia, Rosati et al. (2019) hallaron prevalencias
elevadasen el personal de enfermeria (37%) y en mujeres,
con factores asociados similares a los nuestros: historia
familiar y bipedestacion por periodos prolongados'.
En Meéxico, Silva-Magana et al. detectaron que las
enfermeras y las instrumentadoras quirtrgicas eran
grupos especialmente vulnerables por sus condiciones
de trabajo'. En Chile, un estudio previo sefald la
exposicion al calor en las areas de cocina como un
riesgo adicional para el desarrollo de IVC™.

A pesar de la elevada prevalencia de sintomas, el
uso de medidas preventivas es bajo. Sdlo el 2,7% del
personal de salud usa medias de compresion a diario,
pese a su eficacia demostrada'.
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Nuestros resultados coinciden con la literatura
previa y aportan evidencia representativa para
Argentina. La asociaciéon entre la ocupacién y
el riesgo de IVC mostré tendencias relevantes:
“maestranza” evidencié una posible proteccion,
mientras que “cocina’, “enfermeria” y “medicina’
presentaron OR elevados, aunque no significativos.
Esto sugiere la necesidad de estudios mas especificos
que consideren el entorno laboral.

Entre las fortalezas del estudio se destacan la
representatividad de la muestra y el enfoque integral
sobre las condiciones laborales y los factores de
riesgo. Entre las limitaciones, sefialamos la ausencia
de diagnoéstico clinico e imagenes y la posible
subrepresentacion de ciertos sectores.

En Argentina, el Decreto 49/2014 incluye a las
varices bilaterales como enfermedad profesional
cuando existen condiciones laborales que implican
bipedestacién durante un periodo prolongado'.
Desde una perspectiva histérica, Ramoén Carrillo ya
advertia sobre el impacto de las condiciones laborales
como determinantes de la morbilidad®.

En virtud de estos hallazgos, la implementacion de
programas preventivos en hospitales se torna crucial.
Politicas institucionales que incluyan educacién,
pausas activas, cribado de factores de riesgo y
provision de medidas fisicas de proteccion podrian
reducir la carga de enfermedad venosa en el personal
de salud.
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CARTA CIENTIFICA

VALVULA AORTICA CUADRICUSPIDE CON
INSUFICIENCIA AORTICA GRAVE DE TIPO I

Quadricuspid aortic valve with severe type Il aortic regurgitation

RESUMEN

Las valvulopatias cardiacas son entidades multifactoriales con una alta carga genética
y hereditaria. En estos casos, a menudo se observan alteraciones estructurales en la
valvula adrtica, entre las que se encuentra un velo supernumerario que forma una
valvula cuadricuspide. Esta anomalia tiene una relacidn estrecha con la aparicion y
la progresion de la insuficiencia adrtica, incluso con un manejo médico optimo. En
un numero reducido de pacientes, la valvula cuadricUspide puede estar asociada con
estenosis adrtica.

La valvula cuadricuspide suele descubrirse de manera incidental, a menudo en la
sexta década de vida.

Se presenta el caso de una paciente de sexo femenino con valvula cuadriscuspide
asociada a insuficiencia adrtica grave de tipo I, en quien se realizd una intervencion
quirurgica con reemplazo valvular adrtico bioldgico exitoso.

Palabras clave: valvula adrtica cuadricuspide, insuficiencia adrtica, malformacion
cardiaca congénita.

ABSTRACT

Heart valve diseases are multifactorial conditions with a significant genetic and/or
hereditary component. In such cases, structural alterations of the aortic valve are
often observed, including a supernumerary cusp that forms a quadricuspid valve. This
anomaly is closely associated with the onset and progression of aortic regurgitation,
even under optimal medical management. In a small proportion of patients, the
quadricuspid valve may also be associated with aortic stenosis.

A quadricuspid aortic valve is usually discovered incidentally, most often in the sixth
decade of life.

We report the case of a female patient with a quadricuspid valve associated with
severe type Il aortic regurgitation who underwent successful surgical replacement
with a biological aortic prosthesis.

Keywords: quadricuspid aortic valve, aortic regurgitation, congenital cardiac
malformation.
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INTRODUCCION
La valvula adrtica cuadricuspide (VAC) es un defecto
anatomico congénito y hereditario caracterizado por
la presencia de una valva supernumeraria, con una
relacién estrecha con la aparicion y la progresion de
la insuficiencia adrtica, incluso con un manejo médico
optimo. Puede ubicarse en diferentes posiciones en
relacion con los ostium coronarios'. Segiin un estudio
realizado entre 1982y 1988, que identificé sélo 8 casos
en una poblacion de 60.000 pacientes', se trata de
una anomalia muy infrecuente, con una prevalencia
inferiora0,005%. En el 2001, se informo una frecuencia
de 0,0059% en una poblacion de 357.228 individuos
¥, en el 2014, de 0,0065% en una muestra de 431.505
personas. La edad promedio de los pacientes con esta
condicion es de 43,5 anos'. Ademds, se han informado
incidencias del 0,008% en estudios cadavéricos y una
prevalencia de hasta 0,55-1,46% en pacientes con
intervencion quirtrgica de la valvula aértica®.

El diagndstico de la VAC suele establecerse
como hallazgo incidental, generalmente mediante

Tipo Descripcion

Cuatro valvas iguales.
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ecocardiografia transtoracica. No obstante, cuando
se identifica esta anomalia, puede indicarse una
ecocardiografia transesofdgica como evaluacion
complementaria, ya que proporciona una
caracterizacion mds precisa de la morfologia valvular
y permite una clasificaciéon mas detallada del tipo de
valva cuadrictuspide®’. Este cuadro suele asociarse
con regurgitacion moderada a grave, aunque un
grupo pequeiio de pacientes puede presentar
valvulas estendticas®. Otros métodos diagnésticos,
como la tomografia computarizada y la resonancia
magnética nuclear, se utilizan para la planificacion
de intervenciones quirtrgicas®.

Esta anomalia presenta diversas variantes
determinadas por la posicion y el tamano de las
valvas. Existen dos clasificaciones principales para
categorizar estas variantes: la de Hurwitz y Roberts
(Tabla 1) y la de Nakamura (Tabla 2)*°. Diferentes
estudios han mostrado una mayor prevalencia en las
presentaciones tipo A y B de Hurwitz y Roberts, que
representan hasta el 32% de los casos'.

Tres valvas iguales y una cuarta valva mas pequena.

Dos valvas grandes e iguales y dos valvas pequefas e iguales.

Una valva grande, dos cuspides intermedias y una cuspide pequena.

Tres valvas iguales y una valva mas grande.

Dos valvas mas grandes, iguales, y dos valvas mas pequenas, desiguales.

Cuatro valvas desiguales.

TABLA 1. Clasificacién de la vélvula adrtica cuadricuspide de Hurwitz y Roberts.

Descripcion

Valva accesoria ubicada en la valva coronariana izquierda y la valva coronariana derecha.

Valva accesoria ubicada entre la valva coronariana derecha y la valva no coronariana.

Valva accesoria ubicada entre la valva coronariana izquierda y la valva no coronariana.

Valva accesoria indistinguible porque la valva no coronariana esta dividida en dos

partes iguales.

TABLA 2. Clasificacion de la valvula adrtica cuadricuspide de Nakamura.
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Aunque la asociacion entre la VAC y la dilatacién
adrtica no es frecuente, se ha observado que hasta el
29% de los pacientes puede presentar algin grado
de dilatacién aneurismatica. Dentro de este grupo, el
36% mostro dilatacion en la raiz adrtica, otro 36% en
la porcién ascendente y el 29% en ambas porciones’.

El problema predominante en la VAC es la
insuficiencia adrtica, que a menudo requiere cirugia
en la quinta o sexta década de la vida®. La VAC
estenotica pura es muy poco frecuente; se presenta
en aproximadamente el 0,7 % de los pacientes’. La
intervencién quirtrgica estd indicada en casos de
insuficiencia o estenosis graves, especialmente cuando
la funcién ventricular izquierda estd comprometida
(con una fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo
[FEVI] <50%). Algunas personas pueden permanecer
asintomaticas hasta etapas posteriores de la vida, lo
que sugiere la necesidad de un seguimiento cuidadoso
y de planes de tratamiento individualizados.

LaVACpuede coexistir con otrosdefectos congénitos,
como alteraciones de la anatomia coronaria o defectos
del tabique nasal, lo que puede complicar la toma de
decisiones quirtrgicas. La revision sefiala que otras
cardiopatias congénitas pueden coexistir en el 18-32%
de los pacientes.

A pesar de que la VAC cuadrictspide suele
presentarse de manera aislada, en un grupo de
pacientes a quienes no se les realizo cirugia se observé
que el 19% presentaba prolapso de la valvula mitral; el
2%, prolapso de la vélvula tricaspide; el 2%, defecto del
tabique interauricular (comunicacién interauricular)
y el 5%, defecto del tabique interventricular
(comunicacion interventricular). En el grupo de
quienes tuvieron cirugia, el 13% presenté cambios
mixomatosos en la valvula mitral y el 10% mostr6
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alteraciones coronarias por malformaciones y displasia
del ostium coronario; es mas frecuente la oclusion
del ostium izquierdo por la valva supernumeraria®.
Ademas, la literatura menciona la posible presencia
de miocardiopatia hipertréfica, bloqueos de rama y de
bloqueos auriculoventriculares completos, entre otras
alteraciones'®!!.

Se debe enfatizar la importancia de la toma de
decisiones en la seleccion de pacientes y en la
elecciéon del procedimiento quirurgico, ya que no
todos los pacientes con VAC requieren cirugia'.
Aproximadamente una quinta parte de los pacientes
con VAC requieren intervencion quirtrgica. Esto
resaltala importancia de un enfoque multidisciplinario
en el manejo de los casos de VAC.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de un paciente de sexo femenino
de 63 afos, con antecedentes de hipotiroidismo,
hipertensién arterial y diabetes mellitus de tipo
2, en seguimiento ambulatorio por el servicio de
cirugia cardiovascular, por deterioro clinico de su
clase funcional NYHA III/IV. Un ecocardiograma
extrainstitucional de valvula adrtica trivalva mostraba
insuficiencia grave y FEVI conservada evidenciada en
ecocardiografia transtoracica; se decide su admisién
para una cirugia programada de reemplazo valvular
adrtico abierto.

En la ecocardiografia transesofagica intraoperatoria
se evidencia una vélvula adrtica cuadrictspide (Figuras
1 y 2). Se realiz6 arteriografia coronaria, que mostr6
arterias epicardicas sanas. Se realiz6 un reemplazo
valvular adrtico con protesis bioldgica n.° 23 Hancock
I1° de Medtronic (SN: J140961), mas la ampliacion del
anillo adrtico. No se observaron complicaciones.

FIGURA 1. Ecocardiograma transesofagico intraoperatorio. Vista del eje
corto de la vélvula adrtica esofagica media con apariencia en forma de

uyn

x” o cruz durante la diastole.

FIGURA 2. Hallazgo intraoperatorio: valvula nativa con sus cuatro velos.
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Luego del procedimiento, se cita ala paciente para un
control posquirtrgico dentro de un mes. Se evidencia
una mejoria franca de la sintomatologia, la herida
quirurgica sin signos de infeccién y una mejoria de la
clase funcional y de la sintomatologia por la cual fue
intervenida.

Técnicas quirurgicas

El abordaje quirurgico éptimo para pacientes con
VAC y estenosis o insuficiencia adrtica grave implica
técnicas quirdrgicasy transcatéter, segiin la condicion
especifica de cada paciente y el riesgo quirdrgico.
Estudios recientes destacan la eficacia del implante
transcatéter de valvula adrtica (TAVI) y las técnicas
de reparacion quirurgica, que ofrecen alternativas al
reemplazo valvular adrtico””.

Reemplazo de la valvula adrtica: el reemplazo
quirurgico tradicional sigue siendo un enfoque comun,
especialmente en pacientes con comorbilidades
significativas o que no son candidatos para reparacion
valvular o TAVI, como en el caso descrito en este
articulo®.

Tricuspidizacion y banda anular: la eleccion de la
técnica depende de la flexibilidad de las cispides y de la
presencia de una aorta ascendente dilatada. Implica
la reconstruccién de la raiz adrtica, el tratamiento
de la regurgitacion grave y la sustitucion de la aorta
ascendente dilatada.

Implante de valvula adrtica transcatéter: ha
demostrado ser prometedor en pacientes considerados
de alto riesgo para la cirugia tradicional. Por ejemplo,
en un paciente de 83 afos con estenosis adrtica grave
se realizé6 un TAVI con una valvula autoexpandible,
con una mejora significativa en la hemodinamica'*".
La eleccion de la valvula (p. ej., Evolut R* o SAPIEN
3°) es crucial, ya que algunos disefios minimizan las
fugas paravalvulares y se adaptan a la anatomia tnica
de la véalvula adrtica de VAC™.

DISCUSION

La valvula adrtica cuadrictspide, descrita por primera
vez por Balinton en 1862, es una anomalia congénita
rara con una incidencia inferior a 0,005% en la
poblacién general™*. Su edad media de presentacion
oscila entre los 45 y 60 afios; es mas frecuente en
hombres que en mujeres’. Segun la clasificacion de
Hurwitz y Roberts, la variante anatémica mas comtin
es el tipo A, que se asocia principalmente con un grado
de regurgitacion adrtica en el 75% de los casos". En
general, se presenta de manera aislada, sin anomalias
congénitas asociadas ni otras alteraciones™'.
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Presentamos el caso de una paciente de sexo
femenino, con una edad ligeramente mayor que la
edad media de presentacién. La paciente presenta
una valvula tipo A segun la clasificacion de Hurwitz y
Roberts, asociada a una regurgitacion aédrtica grave de
tipo II, lo cual es acorde con la incidencia notificada
en la literatura'®", sin evidencias de otras cardiopatias
congénitas estructurales al momento del diagndstico
ni durante la cirugfa. La sintomatologia crénica de la
paciente, caracterizada por una reduccion de la clase
funcional, es una de las presentaciones clinicas poco
frecuentes por la ausencia de sincope o dolor toracico,
como se describe en la bibliografia'®2.

Para determinar el abordaje quirtrgico éptimo en
pacientes con una VAC, es necesario considerar varios
factores criticos, como el estado funcional de la valvula,
las anomalias congénitas asociadas y el estado general
de salud del paciente. El proceso de toma de decisiones
es complejo y requiere una evaluacién cuidadosa de
estos elementos.

Si bien la TAVI ofrece una opciéon menos invasiva
con resultados favorables en pacientes de alto riesgo,
se prefieren las técnicas de reparacion quirdrgica
cuando las condiciones anatomicas permiten una
reconstruccion eficaz. La eleccion depende, en ultima
instancia, de las caracteristicas individuales del
paciente y de la experiencia del equipo quirurgico. De
la misma manera, los estudios por imagenes, como
la ecocardiografia transesofagica, son esenciales para
evaluar la morfologia valvular y las anomalias asociadas.

En conclusion, lavalvulopatiaadrtica cuadricuspide
es una condicion hereditaria que, segun la literatura,
se presenta con mayor frecuencia entre la quinta y la
séptima década de vida y se asocia claramente con
mecanismos de insuficiencia adrtica. Sin embargo,
se requiere una mayor recopilacion estadistica para
determinar otras asociaciones, como el impacto del
sexo, la relaciéon con patologias concomitantes, la
evolucion gradual de la insuficiencia y la estenosis,
asi como la morbilidad y la mortalidad en pacientes
con intervencién quirdrgica o con tratamiento
médico dptimo.

CONSIDERACIONES ETICAS

En este estudio se ha contemplado el cumplimiento
de los principios de respeto a la dignidad humana,
confidencialidad, beneficencia, no maleficencia y
justicia. Los resultados se utilizaran exclusivamente
con fines cientificos y académicos, en el marco de
buenas practicas de investigacion clinica.
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CARTA CIENTIFICA

ANEURISMA DE VENA SAFENA
INTERNA: SERIE DE CASOS Y ABORDAIJE
QUIRURGICO

Great saphenous vein aneurysms: a case series and
surgical approach

RESUMEN

Los aneurismas de la vena safena magna (AVSM) son infrecuentes y representan un
desafio diagndstico, ya que a menudo se los confunde con otras masas en la region
inguinal. Su prevalencia es baja y existe un riesgo potencial de complicaciones graves
como la trombosis local y el tromboembolismo pulmonar, por lo que su deteccién y
manejo correcto son cruciales. En este articulo se presenta una serie de tres casos
de AVSM en pacientes con sindrome de insuficiencia venosa cronica diagnosticados
mediante ecografia Doppler color. En todos los casos, se optd por un manejo
quirurgico proactivo, con resultados posoperatorios favorables. Este trabajo subraya
la importancia de incluir los AVSM en el diagnéstico diferencial, teniendo en cuenta
que la deteccién temprana y un tratamiento quirdrgico definitivo son la estrategia de
eleccion para mitigar el riesgo de complicaciones y garantizar un prondstico favorable
a largo plazo.

Palabras clave: aneurisma venoso, insuficiencia venosa, embolia pulmonar.

ABSTRACT

Great saphenous vein aneurysms (GSVA) are an uncommon condition that presents
a diagnostic challenge, often mistaken for other inguinal masses. Given their low
prevalence and the potential risk of serious complications such as local thrombosis
and pulmonary embolism, their correct identification and management are crucial.
This article presents a series of three cases of GSVA in patients with chronic venous
insufficiency, diagnosed using color Doppler ultrasound. In all cases, a proactive
surgical approach was employed, resulting in favorable postoperative outcomes.
This work highlights the importance of including GSVA in the differential diagnosis.
It advocates that early detection and definitive surgical treatment are the preferred
strategy to mitigate the risk of complications and ensure a favorable long-term
prognosis.

Keywords: venous aneurysm, venous insufficiency, pulmonary embolism.
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INTRODUCCION

Los aneurismas venosos (AV) representan una
dilatacion localizada, anormal y permanente de un
segmento de una vena, caracterizada por la presencia
de las tres capas histologicas que conforman la pared
vascular'. A diferencia de sus contrapartes arteriales,
los aneurismas venosos son una entidad clinica rara y,
a menudo, subdiagnosticada. Aunque pueden afectar
a cualquier vena del organismo, su aparicién en el
sistema venoso superficial, en particular en la vena
safena mayor o menor, es de especial interés clinico
debido a que representa un diagndstico diferencial a
tener en cuenta. Cuando se encuentran en la region
inguino-crural, pueden llevar a confusion diagndstica
con otras afecciones, como hernias inguinales o
lesiones de tejidos blandos.

Aunqueseatribuyea Oslerla primeradescripcionde
esta entidad en sus necropsias de 1915, el primer caso
documentado de un aneurisma venoso sintomatico
que condujo a tromboembolismo pulmonar fue
notificado por Dahl et al? e involucraba a un
aneurisma de vena poplitea.

Historicamente, los aneurismas venosos han sido
descritos en la literatura médica de forma esporadica,
lo que contribuye a su baja prevalencia reconocida y a
la falta de series de casos extensas.

La etiologia de los aneurismas venosos es
multifactorial y no siempre clara. Abbot et al.’ fueron
los primeros en aproximarse a una clasificacion y los
agruparon en primarios (congénitos o degenerativos
por debilidad de la pared venosa) o secundarios
a traumas, infecciones, fistulas arteriovenosas o
estados de hiperflujo venoso croénico. En el contexto
de la vena safena magna o mayor) (VSM), la relacién
con el sindrome de insuficiencia venosa crénica
(SIVC) es un érea de estudio importante, ya que
ambos pueden coexistir y potenciar el desarrollo de
estas dilataciones.

A pesar de su rareza, la deteccion y el manejo
correcto de los aneurismas venosos de la safena son
cruciales debido al riesgo potencial de complicaciones
significativas. Estas incluyen la trombosis local (con
la consecuente aparicion de dolor, inflamacion
y endurecimiento de la masa), la rotura (aunque
infrecuente, es una emergencia que puede causar
hemorragia) y, mds preocupante, el riesgo de embolia
pulmonar debido a la migraciéon de trombos formados
dentro del saco aneurismatico.

El advenimiento de técnicas de imagenes no invasivas,
como la ecografia Doppler color, ha revolucionado
el diagnostico de estas lesiones, ya que permiten una
visualizacion detallada del flujo sanguineo y confirmar
la naturaleza venosa de la dilatacion. Esta herramienta
diagndstica es fundamental para diferenciar el
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aneurisma venoso de otras masas y para planificar el
tratamiento adecuado.

El presente articulo tiene como objetivo presentar
una serie de casos de pacientes con SIVC que
consultaron por tumefacciones en miembros inferiores
y recibieron tratamiento en nuestra institucion. Se
destacan los desatios diagnodsticos y los resultados del
tratamiento quirurgico.

A través de esta revision, se busca mejorar la
comprension de esta infrecuente pero importante
patologia vascular, para contribuir a un diagnéstico
temprano y a la implementacién de estrategias de
tratamiento que minimicen las complicaciones y
mejoren el prondstico de los pacientes afectados.

PRESENTACION DE CASOS

Caso 1

Paciente de sexo masculino de 62 anos, sin historial
médico de relevancia, consulta por dolor persistente
en miembros inferiores en el contexto de sindrome de
insuficiencia venosa crénica.

Al examen fisico, se evidencian colaterales varicosas,
en forma de golfos, en la cara interna de la pierna
izquierda.

Se solicita un ecodoppler color venoso de miembros
inferiores que muestra incompetencia y dilatacién de
la vena safena interna (VSI) de 8 mm, con un cayado
safeno de 12 mm.

Se programa la safenectomia interna izquierda y la
reseccion de las colaterales varicosas (Figuras 1A y B).

FIGURA 1. A: marcacién quirlrgica preoperatoria. Se observa una
tumoracion marcada con un 6valo en la cara interna del muslo derecho.
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FIGURA 1. B: pieza quirurgica en donde se observa la dilatacion aneurismatica de la vena safena mayor.

El informe anatomopatoldgico revel6 la presencia
de dos areas de aspecto sacular de 0,8 cm en la vena
safena interna, compatibles con aneurismas venosos,
con engrosamiento de la intima reemplazada por
tejido fibroconectivo.

Caso 2

Paciente de sexo femenino de 68 afos, sin historial
médico relevante, acude por una tumoracioén en el
miembro inferior derecho acompariada de dolor. Una
ecografia de piel y partes blandas previa de la region
inguinal sugiere probable aneurisma de vena safena
interna.

Al examen fisico, presenta vena safena mayor derecha
palpable en toda su extension, la cual impresiona
aumentada de tamafio y asociada a tumoracién en
region inguino-crural.

El ecodoppler venoso revela un cayado de la vena
safena interna derecha de 14 mm con incompetencia
y dilatacion a lo largo de su trayecto, ademas de una
dilatacién aneurismatica de 25 mm en el tercio medio
del muslo (Bush II). También se observa una vena
perforante dilatada e insuficiencia a 18 cm del margen
plantar en el lado interno. Ademas, se identifica
incompetencia de la vena safena externa (VSE) de 3
cm e incompetencia en toda la longitud de la vena
safena interna izquierda, con un cayado de 3 mm.

Se programa safenectomia interna derecha y
reseccion de colaterales varicosas.

El informe de la anatomia patoldgica revela
hallazgos vinculables a la vena safena con ectasia y
dilatacién luminal.

Caso 3

Paciente de sexo femenino, de 70 afios, consulta
por una masa en la region inguinal izquierda, sin
sintomas especificos asociados. Se realizd6 una
ecografia de partes blandas en la regiéon crural
izquierda, la cual revel6 una estructura vascular
dilatada con caracteristicas aneurismaticas, con un
tamafo aproximado de 30 x 15 mm. Se recomendd
una evaluacion adicional mediante estudio Doppler
y se derivo a la paciente al servicio de flebologia.

Se constat6 una tumoracion inguinal de consistencia
duroeldstica, irreductible, que presenta modificacion
en sus dimensiones ante el cambio de posicion de la
paciente.

El informe de la ecografia Doppler venosa revela los
siguientes hallazgos:

Lado derecho: unién safeno-femoral de 7 mm,
insuficiente; safena magna de 6 mm insuficiente,
presencia de colaterales en el muslo y la pierna, con
reentrada en vena perforante a 34 cm de la planta
del pie. Safena parva de 2 mm competente. Buena
suficiencia venosa de territorio profundo.

Lado izquierdo: Union safeno-femoral de 10 mm,
insuficiente. A 14 cm de la unién safeno-femoral,
la vena safena magna presenta un aneurisma de
34 x 23 mm (Bush Ia) (Figuras 2A y B), insuficiente
desde el cayado hasta el nivel infrapatelar. En el tercio
superior del muslo, la vena safena magna emite una
colateral epifascial que recorre la cara interna del
muslo y la pierna. Se observa una vena perforante
insuficiente en la cara interna del muslo, a 54 cm de la
planta del pie, que descarga en la vena safena magna a
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ese nivel. En la cara interna de la rodilla, la vena safena
magna se encuentra dilatada (12 mm), insuficiente,
con presencia de colaterales en el muslo y la pierna.
Una de ellas descarga en la vena safena parva a 30 cm
de la planta del pie, y se vuelve insuficiente desde este
nivel. Se observa una vena perforante de reentrada en
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la cara posterior de la pierna a 28 cm de la planta del
pie. En la cara interna, se observan venas perforantes
de reentrada a 32, 24 y 15 cm. La vena safena parva
mide 2 mm, es competente hasta que recibe la
colateral mencionada (30 mm). Se registra una buena
suficiencia venosa en el territorio profundo.

FIGURA 2. A: corte axial de unidn safeno-femoral; se observa una dilatacién aneurisméatica del lado derecho. B: corte longitudinal que denota una

dilatacién de la pared venosa compatible con aneurisma.

Se programa la cirugia para la safenectomia interna
izquierda y la reseccion de colaterales varicosas
(Figuras 3A y B).

DISCUSION
Los aneurismas venosos, en particular los que afectan
al sistema venoso superficial, como el aneurisma de la
vena safena magna, son una entidad poco frecuente
y suelen representar un desafio diagnostico. Aunque
la vena poplitea es el sitio mas prevalente, se estima
que las lesiones en el sistema venoso superficial
representan un 0,1%*. Debido a esta prevalencia baja,
es comun que sean subdiagnosticados e interpretados
como masas de origen herniario; incluso pueden
presentarse como masas solitarias sin insuficiencia
venosa asociada. La diversa presentacion de los casos
1, 2 y 3 subraya la importancia de la identificacion y
el manejo quirtrgico oportunos para lograr buenos
resultados posoperatorios.

Una herramienta util para la caracterizacion de
estas lesiones es la de Bush et al.’,que engloba los

FIGURA 3. A: aneurisma de la vena safena mayor in situ.
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FIGURA 3. B: pieza quirurgica post-safenectomia interna y aneurismectomia.

aneurismas del sistema venoso superficial en seis
grupos (Tabla 1). Los casos presentados en este trabajo
describen dilataciones verdaderas, pertenecientes a
los grupos Ia (unién safeno-femoral) y II (porcion
media o distal de la vena safena magna), y coinciden
con la distribucion predominante de casos notificados
en la literatura. La etiologia de estas dilataciones es

TABLA 1. Clasificaciéon de aneurismas venosos superficiales.

Clasificacion

IVb

<

Fuente: adaptado de Bush y Bush, 2014.

El diagnéstico de los aneurismas de vena safena
magna depende fundamentalmente de su sospecha,
de una semiologia detallada y el uso de técnicas por
imdagenes. La ecografia Doppler color de miembros
inferiores continta siendo el patron de oro de los
examenes complementarios. Este estudio informa
acerca del tamailo, el flujo y la relacion con el sistema
venoso profundo. En nuestros casos, si bien la ecografia
determiné la caracterizacion inicial de la lesion, el
diagnoéstico diferencial con aneurisma venoso de vena
safena interna se establecié durante el examen fisico.
La angiotomografia computarizada (angio-TC) y la
flebografia por resonancia magnética (angio-RM)

multifactorial. Irwin et al.® evaluaron 8 pacientes con
aneurismas venosos para determinar la expresion de
metaloproteinasas en ellos, y sugirieron un posible rol
causal de estas en su patogénesis. Se concluy6 que su
sobreexpresion aumenta la degradacién de las fibras
elasticas promoviendo a la dilatacion aneurismatica de
la pared del vaso.

Diverso grado de afectacién de la unién safeno-femoral.

Lesiones mas distales a la unién safeno-poplitea

Afectan la vena safena accesoria anterior proximal.
b Afectan la vena safena accesoria anterior distal.

No agrupados dentro de ninguna de las otras categorias.

Va Afectan la unién safeno-poplitea

pueden ser dtiles, tal como sugieren Sessa et al’,
para confirmar el diagnéstico y planificar el abordaje
quirtrgico (sobre todo para evaluar la relacién con la
union safeno-femoral).

A nivel anatomopatolégico, los hallazgos
pueden ser muy variables, desde normales hasta
la desorganizacion de las capas intermedias de la
vena asociada o no a inflamacién, hipertrofia de la
pared (antes del incremento del flujo) y, por tltimo,
dilatacion y esclerosis (calcificacion)®.

Si bien existen diversas opciones de tratamiento,
no hay consenso claro en la literatura debido a la
baja prevalencia de la patologia. Friedman et al’
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mencionan procedimientos como la aneurismectomia
con anastomosis termino-terminal o la venorrafia.
Sin embargo, en nuestros pacientes que presentaron
insuficiencia venosa crénica concomitante, se
optd por la reseccion completa del aneurisma, con
safenectomia interna. Esta decision se basa en la
evidencia que presentaron Sessa et al’, quienes,
sugieren que la dilatacién aneurismatica podria estar
vinculada al estado de hiperflujo crénico y a la ectasia
venosa subyacente. Ademads, en el afio 2022, Patel et
al.’ concluyé que los aneurismas que ocupan mas
del 25% de la luz poseen alto riesgo de presentar
complicaciones tromboembolicas; en estos pacientes,
es particularmente necesaria la indicacion quirdrgica.

CONCLUSION

Los aneurismas de la vena safena interna son una
afecciéon poco frecuente (0,1%) que debe incluirse en el
diagndstico diferencial de las tumoraciones inguinales.
Nuestra serie de casos demuestra que, a pesar de
una presentacion clinica variable, el diagndstico
temprano mediante ecografia es fundamental para
su caracterizacion. Pueden presentar complicaciones
graves, como la trombosis local y el tromboembolismo
pulmonar. Por lo tanto, el manejo quirtrgico
proactivo, que consiste en la reseccion del aneurisma
junto con la safenectomia en casos de insuficiencia
venosa concomitante, se establece como el tratamiento
de eleccion para garantizar un pronostico favorable y
mejorar la calidad de vida de los pacientes.
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ARTICULO DE OPINION

REEVALUACION DEL ESTUDIO
MATTERHORN: UN ANALISIS CRITICO DE
SUS IMPLICANCIAS METODOLOGICAS Y
CLINICAS

Re-evaluating the MATTERHORN trial: a critical analysis of its
methodological and clinical implications

RESUMEN

El estudio MATTERHORN es el Unico ensayo controlado aleatorizado hasta la fecha
que compara la cirugia de la valvula mitral con la reparacién transcatéter de borde
a borde para la insuficiencia mitral funcional en pacientes sintomdaticos no aptos
para cirugia de revascularizacion coronaria. Este estudio presenta limitaciones
significativas. La exclusion de la cirugia de revascularizacion coronaria es una omision
critica, ya que es la intervencién principal para mejorar la supervivencia en estos
pacientes, mientras que la cirugia aislada de la véalvula mitral aborda principalmente
los sintomas vy la calidad de vida. Ademas, numerosas deficiencias metodolégicas y
defectos inherentes comprometen la validez interna del ensayo y su aplicabilidad
mas amplia en la practica clinica. Por lo tanto, es esencial realizar una reevaluacion
exhaustiva que destaque estos sesgos, deficiencias metodoldgicas y limitaciones,
sobre todo ante la posible aparicién de guias clinicas nuevas.

Palabras clave: valvula mitral; cirugia de la vdlvula mitral; insuficiencia mitral
funcional; ensayo controlado aleatorizado; insuficiencia mitral secundaria;
reparacion transcatéter de borde a borde.

ABSTRACT

The MATTERHORN trial, the sole randomized controlled trial to date comparing
mitral valve surgery with transcatheter edge-to-edge repair for functional mitral
regurgitation in symptomatic patients ineligible for coronary artery bypass grafting,
presents significant limitations. The exclusion of coronary artery bypass grafting is
a critical omission, as it is the primary intervention for improving survival in these
patients, with isolated mitral valve surgery predominantly addressing symptoms and
quality of life. Moreover, numerous methodological deficiencies and inherent flaws
compromise the trial's internal validity and its broader applicability in clinical practice.
Therefore, a comprehensive re-evaluation, highlighting these biases, methodological
shortcomings, and constraints, is essential, particularly as new clinical guidelines are
anticipated.

Keywords: mitral valve; mitral valve surgery; functional mitral regurgitation;
randomized controlled trial; secondary mitral requrgitation; transcatheter edge-to-
edge repair.
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Introduccién

El majestuoso Matterhorn, imponente pico de
prominencia inigualable en los Alpes, danombreaun
ensayo clinico reciente, el estudio MATTERHORN,
cuyos hallazgos merecen un examen minucioso por
parte de la comunidad cardioldgica. Este articulo
de opinion realiza una evaluacién critica de los
datos presentados por Baldus et al.!, procedentes del
ensayo MATTERHORN (NCT02371512), un ensayo
controlado aleatorizado (ECA) patrocinado por
Abbott Vascular’.

El estudio MATTERHORN tuvo como objetivo
evaluar la eficacia y la seguridad comparativas entre la
reparacion mitral transcatéter borde a borde (TEER,
por sus siglas en inglés) y la reparacion o sustitucion
quirurgica de la valvula mitral (VM) en pacientes
con insuficiencia cardiaca (IC) e insuficiencia mitral
funcional (IMF) que permanecian sintomaticos a
pesar de recibir el tratamiento médico recomendado
por las gufas (GDMT, por sus siglas en inglés).

El criterio de valoracion principal de eficacia fue
un compuesto de eventos clinicos a un afio, mientras
que el criterio de valoracién principal de seguridad
contempld eventos adversos mayores dentro de los
primeros 30 dias. Especificamente, el compuesto de
eficacia a un afo incluyé muerte, rehospitalizacion
por IC, reintervencién sobre la VM, implante de
dispositivo de asistencia ventricular izquierda o
accidente cerebrovascular. El hallazgo principal del
ensayo concluyo la no inferioridad de TEER respecto
ala cirugia de la VM en relacién con este compuesto
aun afo'.

Dado que el MATTERHORN representa el tinico
ECA que compara estas dos modalidades terapéuticas
para la IME resulta imprescindible una evaluacién
critica y detallada de sus resultados. En el presente
trabajo se destacaran las limitaciones metodolégicas
y las implicancias clinicas que podrian comprometer
la fiabilidad y generalizacion del estudio, y que, por
ende, podrian impactar en la practica clinica futura.

Inconsistencias en la presentacion de resultados:
discrepancias entre los datos del registro y los resultados
publicados

Para comenzar, el registro oficial del ensayo
MATTERHORN revela una discrepancia entre el
cronograma previsto del estudio y la publicacién
efectivadesusresultados. Iniciadoenel 2015, el ensayo
tenia como fecha estimada de finalizacién el afio
2019; sin embargo, la ultima actualizacion registrada
de datos se realizd en el 2017, y desde entonces no
se han notificado modificaciones en el registro.
De acuerdo con los protocolos establecidos, un
registro que permanece inactivo durante un periodo
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prolongado (mds de 2 aflos) sin actualizaciones
informadas se considera cerrado, lo que justifica
la asignacion del estatus de “desconocido™. Esta
anomalia resulta particularmente llamativa al
compararse con la afirmaciéon de Baldus et all,
quienes sostienen que la aleatorizacion de pacientes
en el estudio MATTERHORN se extendio desde
febrero del 2015 hasta diciembre del 2022, abarcando
un total de 210 pacientes. Este periodo prolongado
de inclusiéon contrasta de manera notable con la
informaciéon publica disponible en el registro®, lo
cual pone de manifiesto una disparidad marcada
entre ambas fuentes.

Ademas, considerando el lapso prolongado entre el
inicio del enrolamiento en el 2015 y la publicacién
del estudio (9 afnos), resulta llamativo que el periodo
de seguimiento se limite a tan solo un ano. Seria
razonable esperar un seguimiento més prolongado, de
al menos cinco afos, para brindar una comprensioén
mas profunda y robusta de los resultados obtenidos.

Cuestiones metodoldgicas: el espejismo de la no
inferioridad

El disefio metodoldgico del ensayo MATTERHORN
presenta varias preocupaciones significativas,
en particular por su dependencia del principio
de andlisis por intencion de tratar (ITT, por sus
siglas en inglés). Si bien el andlisis ITT asegura
la inclusién de todos los pacientes aleatorizados,
independientemente de su adherencia al protocolo o
eventual retiro —incluso los fallecidos—, y permite
una evaluacion pragmatica, también puede diluir los
verdaderos efectos del tratamiento, sobre todo en
ensayos de no inferioridad. Baldus et al." informaron
19 eventos (18,2%) en el grupo TEER (sobre un total
de 104 pacientes) y 26 eventos (25%) en el grupo de
cirugia mitral (sobre 104 pacientes) para el criterio de
valoracion primario de eficacia al afio. Esto se tradujo
en un valor de p no significativo de 0,234, con una
diferencia del 6,8% (intervalo de confianza del 95%
(1C95%]: -4,42% a 17,84%).

Un aspecto crucial en los ensayos de no inferioridad
es el umbral estadistico. Es habitual utilizar un valor
de p unilateral de 0,025, en lugar del convencional
bilateral de 0,05, debido a la naturaleza direccional
de la hipotesis®’. Sin embargo, en este caso, con un
valor de p de 0,234, nuestro analisis sugiere que las
diferencias observadas entre la TEER vy la cirugia
mitral son atribuibles con mayor probabilidad al azar
que a un efecto estadisticamente significativo.

Ademas, la interpretacion de los estudios de no
inferioridad exige un delicado equilibrio entre la
significacién estadistica (valor de p) y la relevancia
clinica (tamaio del efecto e IC95%). El margen de no
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inferioridad es fundamental para esta interpretacion,
y su determinacion requiere un analisis riguroso. Los
autores asumieron una incidencia media del 35%
de eventos adversos para su criterio de valoracion
primario, lo que condujo a un margen de no
inferioridad de 0,175'. La falta de claridad respecto
a la base de datos o evidencia que sustenta esta tasa
de eventos del 35% resulta preocupante. Una tasa
de eventos asumida artificialmente elevada puede
ampliar el margen de no inferioridad de manera
artificiosa e inclinar los resultados a favor de la no
inferioridad. Esto parece ser un problema central en
el ensayo MATTERHORN.

El puntaje de riesgo predictivo de mortalidad de la
Sociedad de Cirujanos Toracicos (STS-PROM, por
sus siglas en inglés) informado fue del 2,2%", lo que
indica una cohorte de bajo riesgo. Datos actuales,
como los de Newell et al.?, muestran que pacientes
con reparacién valvular mitral y STS-PROM <2%
presentan una tasa compuesta de mortalidad y
morbilidad del 8,03%, muy inferior al 19,24%
observado en pacientes con STS-PROM >2%. Incluso
si se asumiera que la cohorte de MATTERHORN
tenfa un STS-PROM >2%, su tasa esperada de eventos
no superaria el 19,24%, quedando considerablemente
por debajo del umbral del 35% propuesto por los
investigadores.

La inclusién de criterios de valoraciéon "blandos”
puede inflar la tasa de eventos y, por ende, ampliar
el margen de no inferioridad; de esta manera, se
favorece de manera artificial el resultado del ensayo.
En MATTERHORN, el criterio de valoracién
compuesto de eficacia al afo estuvo impulsado
principalmente por las tasas de reintervencion
(7,6% para la TEER frente al 18,5% para la cirugia;
diferencia de proporciones = -0,12 [-0,23; -0,01]) y
rehospitalizacion por cualquier causa'. Un examen
mas detallado de las tasas de reintervencion revela
inconsistencias entre los informes a 30 dias y a un
afio: el grupo quirtrgico tuvo mas reintervenciones
a los 30 dias (10 casos) que el grupo TEER (7
casos), pero al afo, el patrén se invirtio, con solo
2 casos en cirugia frente a 5 en el grupo TEER. La
ausencia de especificacion sobre las causas de las
reintervenciones tempranas compromete ain mas
la solidez de estos datos.

Por otro lado, aunque la rehospitalizacién por
cualquier causa mostr6 una diferencia estadisticamente
significativa entre la TEER vy la cirugia (24,7% frente
al 39%; diferencia de proporciones = -0,14 [-0,28;
-0,004]), un analisis mas profundo de las causas revela
que solo la categoria de “otras causas” (no relacionadas
con insuficiencia cardiaca ni eventos cardiovasculares)
alcanzo significancia estadistica (13,9% frente a 15,9%;
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diferencia de proporciones = -0,02 [-0,13; 0,09])".
Esto plantea dudas sobre la idoneidad de incluir
eventos inespecificos en un criterio compuesto de
eficacia. La dilucién de especificidad —al convertir la
rehospitalizacion por IC (3% frente a 6,9%, p = 0,1969
al ano) en “rehospitalizacién por cualquier causa’—
subraya la importancia critica de una seleccién
rigurosa y bien definida de los criterios de valoracién,
especialmente en estudios de no inferioridad.

A esto se suma la disparidad de implicancias del
margen de no inferioridad para procedimientos de
reparacion mitral frente a reemplazo valvular, lo
cual hace problematica su combinacién en un tnico
analisis, sobre todo considerando que el 28% de los
casos requirié implante de prétesis mitral'. Asimismo,
la amplia variabilidad en las técnicas quirtrgicas de
reparacion mitral informadas en este ECA introduce
factores de confusion que pueden comprometer la
validez interna del estudio.

Es ampliamente reconocido que los analisis
ITT, cuando no se complementan con analisis por
protocolo, pueden enmascarar diferencias reales
entre los grupos de tratamiento debido a desviaciones
del protocolo®. Los ensayos de no inferioridad exigen,
en condiciones ideales, conclusiones consistentes
entre ambos tipos de analisis. Sin embargo, el estudio
MATTERHORN se bas6 exclusivamente en un
analisis ITT para declarar la no inferioridad, una
eleccion metodoldgica que puede comprometer la
validez y credibilidad general de sus resultados.

Limitaciones en la fenotipificacion de la insuficiencia
mitral funcional
Una limitacién critica de este estudio radica en sus
criterios de inclusiéon no diferenciados en relacion
con la IME Los criterios actuales —que abarcan
parametros ecocardiograficos cuantitativos (drea
efectiva del orificio regurgitante [EROA, por
sus siglas en inglés], volumen regurgitante, vena
contracta y fraccién regurgitante)—, antecedentes
de hospitalizaciones recurrentes por IC, fraccién
de eyeccién del ventriculo izquierdo (FEVI) >20%,
evaluacion del riesgo quirtrgico elevado por el
equipo multidisciplinario (Heart Team) y sintomas
en clase II-IV de la New York Heart Association a
pesar del GDMT, no distinguen adecuadamente
entre la IMF de tipo auricular y la de tipo ventricular.
La falta de una fenotipificacién precisa es
significativa, ya que la IMF auricular y la ventricular
representan entidades fisiopatoldgicas distintas, con
prondsticos divergentes, sobre todo luego de una
intervencion en la valvula mitral, ya sea mediante
TEER, o reparacion o reemplazo quirdrgico.
Los pacientes con diagndstico de IMF de tipo
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ventricular presentan resultados clinicos mucho mas
desfavorables en comparacion con los pacientes con
IMF de tipo auricular. Especificamente, la IMF de
tipo ventricular se asocia con una incidencia mayor
de mortalidad por todas las causas (cociente de
riesgos instantaneos [HR, por sus siglas en inglés])
ajustado = 1,73; 1C95%: 1,54-1,94; p <0,001], asi
como con tasa de hospitalizaciéon por IC mas alta
(HR ajustado = 1,23; IC95%: 1,15-1,32, p <0,001)°.
La evaluacién ecocardiografica utilizada en este ECA
no permite esta diferenciacion crucial, lo que podria
enmascarar el impacto real de las intervenciones
sobre los distintos subtipos de IME

La poblacion de pacientes del estudio
MATTERHORN es compleja. Si bien el 43,7%
presentaba cardiopatia isquémica que no requeria
cirugia de revascularizacion miocardica (CRC), lo
que sugiere miocardiopatia dilatada isquémica, el
alcance de la miocardiopatia dilatada no isquémica
sigue sin esclarecerse. En cuanto a los mecanismos
de insuficiencia mitral, el 46,9% present6 traccion
del ventriculo izquierdo (tipo IIIb de Carpentier),
mientras que el 53,1% mostré dilatacién anular (tipo
I de Carpentier)'. Es probable que este tltimo grupo
se solape con el 51% de los pacientes con antecedentes
de fibrilaciéon auricular, lo que indica IMF de tipo
auricular. Esta distincion es fundamental, ya que la
IMF de tipo auricular suele tener un prondstico mas
favorable que la de tipo ventricular, especialmente
tras una intervencion. Por lo tanto, es probable que
la alta proporcién (53,1%) de casos que parecen
corresponder a IMF de tipo auricular detectados
en el estudio MATTERHORN —y que representan
una poblaciéon de menor riesgo— haya favorecido
el hallazgo de no inferioridad; lo anterior limita e,
incluso, excluye en gran medida la aplicabilidad de
sus resultados a los casos mas frecuentes de IMF de
tipo ventricular secundaria a cardiopatia isquémica
que requieren CRC.

Alto riesgo quirtrgico: mal utilizado como justificacién
terapéutica

Es importante sefialar que, si bien el alto riesgo
quirargico  —determinado  por el equipo
multidisciplinario (Heart Team)— constituye un
criterio de inclusion en el estudio MATTERHORN,
este no deberia guiar la eleccion especifica del
tratamiento para la IME De hecho, ni las guias de la
American Heart Association (AHA) y el American
College of Cardiology (ACC) del 2020 (AHA/ACC
2020) para el manejo de pacientes con enfermedad
valvular cardiaca (VHD, por sus siglas en inglés),
ni las guias de la European Society of Cardiology
(ESC) y la European Association for Cardio-Thoracic
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Surgery (EACTS) del 2021 (ESC/EACTS 2021)
sobre el tratamiento de la VHD’ fundamentan las
decisiones terapéuticas para la IMF en funcion del
riesgo quirurgico.

Limitaciones en la aplicabilidad clinica: un ensayo
desvinculado de la practica real

La posicion singular del estudio MATTERHORN
como el tnico ECA que compara la cirugia valvular
mitral (VM) con la TEER para la IMF plantea
interrogantes sobre su justificacion de base. Es
probable que las indicaciones limitadas para la
cirugia aislada de la valvula mitral en el contexto de
IMF —en ausencia de CRC— expliquen esta brecha
en la evidencia®

Las guias clinicas actuales, tanto las AHA/ACC
2020° como las ESC/EACTS 20217 para la VHD
distinguen con claridad el manejo de la IMF grave
en funciéon de la presencia de revascularizacion
miocérdica concomitante (CRC). La cirugia de la
valvula mitral (VM) recibe una indicacién clase I
cuando se realiza junto con CRC, mientras que la
reparacion borde a borde transcatéter (TEER), que
no implica CRC, recibe una indicacion clase IIa. En
cambio, la cirugia aislada de la VM sin CRC tiene
apenas una indicacion clase ITb®”.

De forma sorprendente, el estudio MATTERHORN
no incluyé ningtn paciente que se hubiera sometido
a CRC, y excluyd explicitamente a aquellos que
lo hubieran realizado dentro del mes previo a la
inclusion. En esencia, los investigadores intentaron
demostrar la no inferioridad de una intervencion
con indicacidon clase IIa (TEER) frente a otra con
indicacion clase IIb (cirugia de VM sin CRC), una
comparacion que parece tanto cuestionable como
clinicamente innecesaria.

Complicando atn mds el analisis del grupo
quirurgico, Chikwe et al’ y Garcia-Villarreal et
al.'® observaron que, si bien el 72% de la cohorte
quirdrgica se sometié a reparacién de la VM y el
28% a reemplazo, no se brindaron detalles sobre el
tipo especifico de protesis utilizada (mecanica o
biologica) en el 53,6% de los casos'. La eleccion de
la técnica quirurgica quedd a criterio del cirujano,
lo que constituye un enfoque poco estandarizado y,
posiblemente, laxo para un ensayo multicéntrico en el
que la consistencia metodoldgica es fundamental. La
proporcion de reparaciones versus reemplazos podria
sesgar el recuento final de eventos, dado que las tasas
de reoperacioén son mayores tras la reparacién mitral
que tras el reemplazo (34% al afio, 59% a los dos
afios)'"!%. Esta disparidad podria afectar de manera
desproporcionada el desenlace compuesto primario,
favoreciendo de forma inherente a la TEER.
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Lancellotti et al.”® han destacado la importancia
de aplicar criterios ecocardiograficos estrictos para
garantizar el éxito de la reparacién de la VM en
la IME Sin embargo, el estudio MATTERHORN
no especific6 los criterios utilizados para
decidir el tipo de reparacién mitral. Esto resulta
especialmente relevante cuando la CRC no forma
parte del tratamiento y el riesgo de recurrencia
de la insuficiencia mitral es alto. Si bien la técnica
de reparacion deberia estar determinada por el
remodelado del ventriculo izquierdo (anular o
subvalvular, con o sin intervencién sobre cuerdas
o papilares)?, el estudio MATTERHORN no aportd
detalles al respecto. Del mismo modo, aunque el
tipo especifico de anillo de anuloplastia puede
no ser decisivo, existe un amplio consenso en
favor de los anillos completos, considerando en
particular la deformacién anteroposterior tipica de
la valvula mitral en la IME Los anillos disefiados
especificamente segun la etiologia han mostrado
eficacia en mantener la ausencia de insuficiencia
mitral en el largo plazo'*'®. Cabe sefialar que el
estudio MATTERHORN no ofrecié informacién al
respecto.

Criterios de inclusion y de gravedad cuestionables de la
insuficiencia mitral

Otra preocupacién importante gira en torno al
criterio de inclusion de una EROA >20 mm?.
Tanto las gufas AHA/ACC 2020° como las ESC/
EACTS 20217 para la enfermedad valvular cardiaca
especifican que solo los pacientes con IMF grave
—definida por una EROA >40 mm?® volumen
regurgitante >60 mL y fraccion regurgitante >50%—
son candidatos a tratamiento intervencionista. En el
estudio MATTERHORN, la EROA basal promedio
fue de 20 + 10 mm?, con un rango de 17 a 28 mm?,
lo que indica insuficiencia mitral leve (1+) o leve a
moderada (2+).

De manera critica, el estudio no proporciond
resultados especificos segin los subgrupos de
gravedad de la insuficiencia mitral (leve [<20 mm?],
leve a moderada [21-29 mm?], moderada a grave
[30-39 mm?] y grave [>40 mm?]), como recomiendan
Lancellotti et al.”’ y Zoghbi et al.””. Al inicio, el 59,8%
de los pacientes presentaba IMF moderada a grave
(3+; 30-39 mm?®), y solo el 37,3% tenia IMF grave
(4+; 240 mm?)!. Wang et al*® también sefialaron
que aproximadamente el 60% de los pacientes del
MATTERHORN tenian IMF no grave. Esto implica,
estrictamente, que solo alrededor de un tercio de los
participantes del ensayo cumpliria con los criterios
actuales de las guias clinicas para intervencion sobre
la valvula mitral®’, lo que plantea serias dudas sobre
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la aplicabilidad real del estudio en pacientes que
requieren algo mas que tratamiento médico.

Deficiencias metodolodgicas y falta de informacién
Chikwe et al.® sefialaron, ademds, deficiencias
metodologicas graves; entre ellas, una tasa
considerable de abandono de pacientes (11,9%)
y datos faltantes relevantes (p. ej., 16,3% de
mortalidad a los 30 dias en el grupo quirurgico).
De manera similar, Baldus et al.! informaron en
el anexo de material suplementario una pérdida
significativa de datos ecocardiograficos al afo para
parametros como la vena contracta (62,5% para la
vista de 2 camaras, 64,4% para la de 3 camaras),
presion sistdlica de la arteria pulmonar (53,8%),
diametro telesistélico del VI (43,2%), didmetro
telediastolico del VI (43,2%), fraccion de eyeccion
del VI (43,2%) y volumen telediastolico del VI
(44,2%). Esta pérdida extensiva de datos durante el
seguimiento compromete gravemente la fiabilidad y
generalizabilidad del estudio.

Deficiencias en la adherencia al GDMT

Ademas, la adherencia al tratamiento comunicada en
el estudio MATTERHORN parece ser suboptima. La
ablacion concomitante se realizd solo en el 35,4% de
los pacientes con fibrilacion auricular preoperatoria,
y apenas el 10,5% de los pacientes quirtrgicos recibié
terapia triple para IC°. Las guias de la AHA, el ACC
y la Heart Failure Society of America (HFSA) del 2022
para el manejo de pacientes con insuficiencia cardiaca
con fraccién de eyeccion reducida (ICFER), presente
en mas del 50% de los pacientes con IME recomiendan
un GDMT que incluya cuatro clases fundamentales
de medicamentos: antagonistas del receptor
mineralocorticoide (MRA), betabloqueantes (BB),
inhibidores del receptor de angiotensina-neprisilina
(ARNI) e inhibidores del cotransportador sodio-glucosa
de tipo 2 (SGLT?2i, por sus siglas en inglés), todos con
recomendacion clase IA*'. Fonarow et al.*> demostraron
que retrasar u omitir el GDMT en pacientes con ICFER
incrementa de manera significativa los resultados
adversos; las omisiones de SGLT2i, ARNi y MRA se
asocian con una a mayor mortalidad por cualquier
causa y hospitalizacion por IC.

Baldus et al.! mostraron que solo el 19,3% del total
de la cohorte recibi6 GDMT triple al alta (27,5%
en el grupo TEER frente al 10,5% en el grupo de
cirugia mitral). Los MRA se prescribieron en el
26,4%, no se informaron las proporciones de ARNi,
y los inhibidores SGLT2 estuvieron ausentes', a
pesar de su aprobacién para ICFER desde mayo
del 2020* y de que la inclusiéon de pacientes en
el ensayo MATTERHORN se extendié hasta
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diciembre del 2022, segun los autores'. Ademas, el
éxito posprocedimiento tanto de la reparacion y el
reemplazo quirdrgico como de la TEER depende
en gran medida de la titulacién ascendente, la
continuidad y la alta calidad del GDMT*.

Omisiones criticas y métricas no consideradas en la
evaluacién de resultados

El ensayo MATTERHORN también omitié evaluar
resultados  posprocedimiento  cruciales, como
la insuficiencia mitral residual o los gradientes
transmitrales, como criterios de eficacia primarios.
Los resultados optimos de la TEER dependen de
alcanzar ciertos objetivos hemodindmicos, entre
ellos: insuficiencia mitral residual <1+, drea valvular
mitral >2,0 cm? gradiente transmitral medio <5
mmHg y tiempo de semipresion <100 milisegundos
tras el procedimiento®. La ausencia de datos sobre los
gradientes transmitrales posTEER o el area valvular
mitral en el estudio MATTERHORN representa una
omision significativa.

Por dltimo, las tasas de falla estructural de la
reparacion mitral, tanto quirtrgica como percutanea,
se han convertido en una métrica de calidad mas
robusta que las tasas de reoperacién, ya que estas
ultimas estan influenciadas por multiples variables
del paciente y del equipo tratante’. La omisién de
la tasa de falla estructural como criterio duro dentro
del desenlace compuesto primario de eficacia del
MATTERHORN resulta muy cuestionable.

Conclusiones

Aunque lleva el nombre de una montafia de gran
altitud, el ensayo MATTERHORN no logra alcanzar
una altura cientifica equivalente. En resumen, para
los pacientes con IME sobre todo si se considera
que la variante isquémica ventricular es el fenotipo
predominante en la practica clinica, los beneficios de
la cirugia mitral aislada son en gran medida paliativos,
centrados en aliviar los sintomas y mejorar la calidad
de vida. Por el contrario, la revascularizacion
coronaria sigue siendo el principal factor asociado a
mejoras en la supervivencia en esta poblacion®.

El estudio excluye la CRC, clasifica de manera
incorrecta la gravedad de la insuficiencia mitral,
no diferencia en forma adecuada los fenotipos
de IME subutiliza el tratamiento médico basado
en guias y omite resultados clinicos criticos, por
lo que ofrece una orientacion limitada para la
practica clinica real. Su metodologia se ve afectada
por limitaciones significativas que impiden una
modificaciéon importante de los paradigmas
actuales en el manejo de la IME Por lo tanto,
la comparacién entre la majestuosa cumbre del
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Matterhorn y el ensayo homénimo parece ser débil,
con una correspondencia escasa con las realidades
complejas de la practica clinica.
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IN MEMORIAM

DR. ENIO BUFFOLO
(1941-2025)

Hoy rendimos homenaje a un gigante de la cirugia cardiovascular: el doctor Enio
Buffolo, cuya partida deja un hondo vacio en la medicina brasilefia y en quienes
conocieron su trayectoria.

Nacido el 9 de diciembre de 1941 en Sdo Paulo, Brasil. Ingresé en 1960 a la
Escola Paulista de Medicina (EPM) graduandose en medicina en 1965, figurando
entrelos primeros puestos de su clase. Realizé su residencia en cirugia cardiovascular,
estancias de formacién en el exterior (en la Cleveland Clinic) y perfecciono las
técnicas de revascularizacion coronaria.

Con el paso del tiempo, Enio se convirtié en uno de los referentes de la cirugia
cardiaca en Brasil. Desarrolld técnicas pioneras en la revascularizacién miocérdica
sin circulacion extracorporea (“cirugia de corazén latiendo”) y en el tratamiento
endovascular de los aneurismas de aorta. Su grupo operd a miles de pacientes,
formo generaciones de cirujanos cardiovasculares y consolido la cirugia cardiaca
brasilenia en el escenario internacional.

Profesor titular de la disciplina de Cirugia Cardiovascular en UNIFESP, publicé
mas de 100 articulos, mas de 100 en PubMed y alcanzé el cargo de presidente de
la Sociedade Brasileira de Cirurgia Cardiovascular y de la Sociedade de Cirurgia
Cardiovascular do Estado de Sdo Paulo, ademds de ser vicepresidente de la
Sociedade Brasileira de Cardiologia.

Asiduo amigo de nuestro Colegio Argentino de Cirujanos Cardiovasculares, Enio
formé parte de innumerables charlas y mesas de trabajo en nuestros congresos y
encuentros cardiovasculares, lo que evidencié no solo su estilo vanguardista, sino
también el de un hombre comprometido con sus pacientes, con la docencia y con
su comunidad.

En su participacion en el mundo hipico, este “tifoso del turf” mostraba otra faceta
de su vida fuera del quirdfano.

El doctor Enio Buffolo falleci6 el 6 de octubre de 2025, a los 83 afios. Su partida
fue anunciada por multiples entidades médicas y deportivas, que reconocen no
solo al maestro de la cirugia, sino también al ciudadano ejemplar. Quienes tuvimos
la oportunidad de conocer su obra e inspirarnos en ella sabemos que el mejor
homenaje que podemos ofrecer es continuar su ruta: trabajar con excelencia,
humanidad e innovacién, siempre mirando al paciente como un ser integral. Asi, el
doctor Enio Buffolo seguird vivo en los latidos de la cirugia cardiovascular.

Comité editorial
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El Dr. Enio Buffolo, referente internacional en cirugia cardiaca, durante su visita a Mar del Plata en 1998 para el Encuentro Hispano-Luso-
Americano de Cirujanos Cardiovasculares.



EDITORIAL

MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS:
UNA REVISION LATINOAMERICANA MUY
NECESARIA

Dr. Juan Esteban Paolini
Presidente ALCVA 2023-2025

En 1863, Rudolf Virchow, en su Angioma in Die Krankhaften Geschwiilste, clasificd
las anomalias vasculares con base en la microscopia: en angioma simple, angioma
cavernoso y angioma racemoso'. Por su parte, Wagner, colaborador de Virchow,
clasificé las anomalias linfaticas en linfangioma simple, cavernoso y cistoide®. Tras
mas de un siglo, Mulliken y Glowacki propusieron una clasificacién binaria de
las displasias vasculares, diferenciandolas en: (1) hemangiomas: como neoplasias
vasculares benignas con proliferacion patologica del endotelio y (2) malformaciones
vasculares: morfogénesis vascular defectuosa con una tasa normal de proliferacion
endotelial’. Recientemente, el desarrollo de estudios genéticos agregd a las
clasificaciones existentes mutaciones en la transcripcion, enzimas, receptores, etc..

Su incidencia es del 0,1 al 4% en la poblacion general y presenta un ligero
predominio en los hombres con un pico de aparicion entre los 20 y 30 afios y, con
frecuencia, la poblacion mads afectada son recién nacidos, nifios pequenos y adultos
jovenes. Pueden involucrar cualquier territorio de la economia. Estos trastornos
del desarrollo del sistema vascular embrioldgico pueden ser difusos o localizados,
originandose entre la cuarta y décima semana de vida intrauterina.

Las malformaciones arteriovenosas son una entidad poco conocida y, en
numerosas ocasiones, mal diagnosticada. Su abordaje requiere un enfoque
multidisciplinario tanto desde el punto de vista diagnoéstico como terapéutico,
obligindonos a buscar de forma constante la detecciéon precoz de este gran
numero de enfermedades que comprometen el sistema vascular, asi como la
mejor opcion terapéutica para evitar cirugias invalidantes. A lo largo del tiempo,
la gran cantidad de clasificaciones provocé muchas veces una mala decisién con
consecuencias devastadoras para los pacientes.

Desde la creaciéon de la Asociacion Latinoamericana de Cirugia Vascular y
Angiologia (ALCVA), en Cartagena de Indias en noviembre de 2011, fomentamos la
interaccidn e integracion de proyectos en comun entre los paises miembros. Como
representantes en la World Federation of Vascular Societies (WFVS) desde 2013,
hemos participado activamente en distintos consensos, uno de ellos se plasmo en
la creacion de las guias globales para el tratamiento de la isquemia amenazante de
las extremidades®®.

Enla“Revisionlatinoamericana parael diagndsticoyel manejo delasanomalias
vasculares” los doctores Neftali Rodriguez y Alejandro Celis de México; Felipe
Corbalan de Chile; Mauricio Lozano de Colombia y Sergio Sierre de Argentina


https://orcid.org/0000-0001-9197-9485

92

REVISTA ARGENTINA DE CIRUGIA CARDIOVASCULAR - VOLUMEN XXIII - NUMERO 3

ofrecen una comprension de un tema tan complejo como las malformaciones
vasculares. Resumen, de forma actualizada, tanto el diagndstico como las
opciones terapéuticas.

Es un honor para la Asociaciéon Latinoamericana de Cirugia Vascular y
Angiologia (ALCVA) el haber sido invitados a evaluar tan excelente trabajo. Esta
revision demuestra, una vez mas, que los profesionales latinoamericanos, cuando
trabajan en conjunto con objetivos claros, generan documentos y recomendaciones
que impactan de forma directa en nuestra poblaciéon generando soluciones acordes
a las falencias y las necesidades.
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JUSTIFICACION

El manejo y el diagndstico de las malformaciones vasculares resultan complejos
debido a las diversas manifestaciones clinicas y a los distintos sistemas de
clasificacion que se emplean.

El diagnéstico clinico, asi como los diversos métodos de imagen para su
investigaciéon, permite estudiar su extension y caracterizarlo mejor para su
clasificacion.

Las malformaciones vasculares son, probablemente, uno de los campos en los
que la medicina muestra una mayor diversidad de criterios clinicos y de falta de
conocimiento por parte de los profesionales de la salud, tanto en lo que se refiere
a su clasificacion y nomenclatura como a las diferentes posibilidades diagnésticas
y de tratamiento que deben aplicarse en cada caso. Por otra parte, es importante
tener en cuenta las multiples especialidades médicas y quirtrgicas que deberian
participar en su diagndstico y tratamiento.

En la actualidad, persisten limitaciones en el manejo de este amplio grupo de
entidades. La terminologia para definir los diferentes cuadros clinicos es confusa, la
dificultad de lograr la curacién con el tratamiento curativo y el hecho de que estos
pacientes suelen tener su consulta inicial con profesionales de diversas especialidades
dan como resultado una falta de coordinacién en el diagnostico y el tratamiento,
con la consiguiente dificultad para un manejo adecuado de la patologia.

Por las razones antes expuestas, la atencion de los pacientes con malformaciones
vasculares sigue siendo un desafio en América Latina, no solo por su complejidad,
sino también porque la valoracion del especialista y el tratamiento efectivo se
extienden por un periodo prolongado.

Aun hoy hay pocas unidades que dispongan de medios técnicos y profesionales
especializados suficientes para realizar la valoracion y el tratamiento. Esta escasez
de recursos es el fundamento del desarrollo de este trabajo, considerando que es de
vital importancia aplicar a estos pacientes un protocolo de seguimiento en unidades
especializadas y multidisciplinarias para garantizar un manejo eficiente.

Como mencionamos antes, las malformaciones vasculares son entidades
patolégicas complejas y de dificil abordaje terapéutico, dada su extraordinaria
variabilidad en la forma en que se presentan, tanto en su composicién como
en su localizacion. Son entidades patoldgicas con un componente genético que
favorece su cronicidad y recidiva, por lo que un diagndstico inicial preciso y un
enfoque terapéutico secuencial son fundamentales para su control. La evolucion
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y el pronoéstico de los pacientes dependen del diagndstico y de la eleccion del
mejor manejo posible.

En funcién de su localizaciéon anatdémica, las malformaciones vasculares
pueden representar desde un riesgo vital para el paciente, como en el caso de las
malformaciones intracraneales, hasta una incapacidad grave para llevar una vida
normal. Esto ultimo es mas frecuente en pacientes que presentan malformaciones
en areas especificas, como las manos y las piernas, con una gran limitacion de la
movilidad y diezmando la calidad de vida.

Las malformaciones vasculares son mas frecuentes en recién nacidos, nifos
pequeiios y adultos jovenes. Pueden involucrar cualquier territorio de la economia.
Son anomalias difusas o localizadas del desarrollo embrioldgico del sistema vascular
que se originan entre la cuarta y la décima semana de vida intrauterina. Por lo
tanto, estdn presentes desde el nacimiento, aunque pueden no ser evidentes hasta
semanas, meses o ainos después y causar problemas clinicos relevantes hasta que, en
la mayoria de los casos, los individuos llegan a la adultez.

CLASIFICACION

A pesar de multiples esfuerzos para difundir y utilizar una clasificacién estandar
de las anomalias vasculares, la nomenclatura y la terminologia siguen resultando
confusas para el pediatra general.

El término “hemangioma” o “angioma” se utiliza con frecuencia de forma
inadecuada en la practica clinica habitual para referirse, de manera indiscriminada,
a malformaciones vasculares y tumores vasculares, a pesar de la diferente etiologia,
evolucion natural y eventual tratamiento de cada una de estas entidades.

En 1982, Mulliken y Glowacki describieron la clasificacién mas aceptada para la
denominacién y el estudio de estas lesiones. Se trata de una clasificacién biologica
basada en la existencia de proliferacion celular, caracteristicas histologicas y
hallazgos clinicos'.

Esta clasificacion divide, de manera general, las anomalias vasculares en tumores
y malformaciones vasculares.

Las malformaciones vasculares estan presentes al nacimiento y se caracterizan
por canales vasculares displasicos con proliferacion celular normal; crecen al ritmo
del crecimiento del nifio y no presentan involucién espontanea.

Estas malformaciones se subdividen segun el tipo de canal vascular que afecten:
arteriales, venosas, linfaticas, capilares o una combinacién de ellas; cada tipo
presenta particularidades clinicas que definen su presentacion, seguimiento y
tratamiento especificos.

Posteriormente, en 1993, se propuso una clasificacion radioldgica basada en el
flujo y la hemodindmica de cada malformacién. Las malformaciones vasculares se
clasifican en de alto flujo (fistulas arteriovenosas y malformaciones arteriovenosas)
y de bajo flujo (malformaciones capilares, venosas y linfaticas).

De esta manera, toda malformacion vascular que tenga compromiso de un canal
arterial es de alto flujo y las que no lo tienen son de bajo flujo.

Aunque las malformaciones vasculares estan presentes al nacer, no siempre son
evidentes. En su evolucién, pueden crecer al ritmo del crecimiento corporal del
paciente, con la certeza de que no desaparecen ni involucionan. Muchas de ellas
se ponen de manifiesto en la pubertad, ya que dichas malformaciones presentan
receptores hormonales que las hacen sensibles a las variaciones de estrégeno y
testosterona.

VALORACION CLiNICA

En la préctica diaria, existe un grupo de malformaciones vasculares que sigue un
curso clinico tipico, con caracteristicas claras al examen fisico y que no requieren
estudios por imagenes para su diagndstico, mientras que otras son lesiones atipicas,
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profundas, cubiertas de piel sana, o comprometen estructuras vitales, donde el
diagnéstico clinico no es claro o es insuficiente. En este ultimo grupo, los estudios
por imagenes juegan un papel fundamental para un diagndstico preciso, la eleccion
de la terapéutica especifica y el asesoramiento a los padres sobre el prondstico de la
enfermedad. Los avances cientificos y tecnoldgicos que experimentaron el campo
del diagnoéstico por imagenes, la cirugia y la radiologia intervencionista en estos
afos permiten disponer de un amplio abanico de recursos para el diagnostico y
tratamiento de las malformaciones vasculares.

En este documento se revisan las entidades mas frecuentes en América Latina,
mediante la consolidacién de la evidencia cientifica y la experiencia profesional
del grupo de expertos involucrados en su elaboracién. El objetivo es brindar al
profesional que atienda la primera consulta una guia para el abordaje y manejo
de estas entidades, a fin de asegurar el abordaje multidisciplinario que este tipo
de pacientes habitualmente requiere. Se elaboraron recomendaciones sobre las
siguientes entidades diagndsticas:

1. Hemangioma infantil
Hemangioendotelioma kaposiforme
Malformaciones venosas
Malformaciones linfaticas
Malformaciones arteriovenosas
Malformaciones capilares
Malformaciones mixtas

NG e W

1. HEMANGIOMA INFANTIL

Claves para el diagndstico

Los hemangiomas infantiles (HI) son los tumores vasculares benignos mas
comunes en pacientes pedidtricos. Se estima que estan presentes en el 4% de los
recién nacidos'?. Estos tumores se ven con frecuencia en la cabeza, la cara y el
cuello, aunque el 60% se localiza inicamente en la cabeza y el cuello. Rara vez hay
hallazgos que indiquen la presencia de HI; los HI que se manifiestan clinicamente
lo hacen, en promedio, 2 semanas después del nacimiento. Algunos pacientes
presentan enrojecimiento de la piel, telangiectasias o equimosis**. La incidencia
del HI es mayor en las nifias. Es mas prevalente en bebés prematuros y de bajo
peso al nacer (<1000 g), con una incidencia del 23%, y en bebés nacidos de partos
multiples®*.

El diagnoéstico del hemangioma infantil se establece por la clinica, con base en las
tres etapas de su desarrollo: 1) proliferativa (desde el nacimiento hasta los 8 meses),
2) meseta (desde los 6 hasta los 12 meses), y 3) involutiva (desde los 8 meses hasta
los 5 a 10 afos) (Figura 1). Si bien existen tumores o malformaciones vasculares
similares, solo el HI presenta esta evolucion clinica, por lo que su historia natural
permite identificarlo.
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FIGURA 1. Historia natural del hemangioma infantil

Cuando existe duda sobre el diagndstico, el estudio de eleccién es la ecografia
Doppler, en el cual se puede evidenciar el flujo arterializado del tumor. La tomografia
computada y la resonancia magnética (ambas con contraste) para la planificacion
de algin procedimiento invasivo. Su mayor utilidad de la tomografia y resonancia
es para determinar posibles lesiones asociadas a hemangiomas, como los siguientes
sindromes:

o PHACES: acrénimo en inglés de malformaciones de la fosa posterior,
hemangiomas, anomalias de grandes arterias, defectos cardiacos, anomalias
oculares y defectos esternales o rafe supraumbilical.

p H A C E s

Posterior fossa Hermagiomas Arterial Cardiac Eye Sternal cleft or

malformations anomalies defects abnormalities supraumbilical
raphe

« LUMBAR: acrénimo en inglés de hemangiomas lumbares, anomalias uroldgicas,
mielopatia, anomalias 6seas, malformaciones anorrectales y anomalias renales.

L V) M B A R
Lumbar Urologic Myelopathy Bony Anorectal Renal
hemangiomas abnormalities abnormalities malformations anomalies

La asociacién mas comun para el desarrollo del sindrome de PHACES es con
los hemangiomas segmentarios en el craneo. Al notar este tipo de hemangiomas,
se sugiere realizar un estudio seccional (tomografia o resonancia magnética) para
descartar anomalias de la fosa posterior.

La presencia de mas de cinco hemangiomas en la superficie corporal hace
mandatoria una ecografia hepatica por una posible asociacién con hemangiomas
hepiticos.

Sise realiza un estudio histopatoldgico, la clave para diferenciarlo de otros tumores
o anomalias vasculares es la presencia del marcador inmunohistoquimico GLUT1+.
Sin embargo, no se recomienda la biopsia de rutina en este tipo de tumores, ya que
el diagnostico se realiza clinicamente.
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Tratamiento médico

Anteriormente, se consideraba adoptar un régimen de tratamiento conservador y
mantener una estrecha vigilancia de los IH a lo largo del tiempo hasta lograr la
remision. Sin embargo, el 10-15% de los IH no involucionan de manera espontanea,
lo que lleva a desfiguracion cosmética, ulceracion, cicatrizacion y, desde el punto
de vista funcional, a pérdida de visiéon, compromiso de las vias respiratorias, falla
cardiaca congestiva y muerte®. Por esta razon, los pacientes con HI potencialmente
letales o que causan desfiguracion deben iniciar la terapia sistémica®.

En un estudio de Leaute-Laubre et al. del 2008, se describe el tratamiento con
corticoides en un paciente con un hemangioma capilar nasal que desarroll6
una cardiomiopatia hipertrdfica. Por este motivo, se inici6 el tratamiento con
propranolol. Al dia siguiente del inicio de este betabloqueante, se observé una
disminucién del tamafio de la lesién y cambios en su coloracion. A partir de ese
momento, el propanolol se convirtié en el farmaco de eleccién para el tratamiento
del HI®®,

El oropranolol es un farmaco bloqueador no selectivo de los receptores
betaadrenérgicos cardiacos. El mecanismo de accion del propranolol en el
tratamiento del HI no se comprende por completo; sin embargo, se sabe que reduce
el flujo sanguineo en los capilares del HI. Algunas teorias proponen mecanismos
de vasoconstriccion, apoptosis de células endoteliales mediante la sefalizacion de
la via betaadrenérgica y de la caspasa, y la regulacion a la baja de los factores de
crecimiento vascular*®’. Antes del uso del propranolol como fairmaco de eleccién
para IH, se utiliz6 tratamiento sistémico con varios agentes, como corticosteroides,
ciclofosfamida, vincristina e interferon, con diversos efectos adversos®.

En la Tabla 1 se presenta el esquema de tratamiento con propranolol. La dosis
objetivo es de 2 a 3 mg/kg al dia, dividida en dos o tres tomas. Se recomienda que
estas tomas se realicen justo antes o con la alimentacion con el fin de evitar periodos
prolongados de ayuno que puedan predisponer a la hipoglicemia.

En pacientes menores de 3 meses, se recomienda un esquema progresivo para
alcanzar la dosis objetivo.

TABLA 1. Esquema de tratamiento con propranolol para los hemangiomas infantiles
2 La dosis maxima es de 3 mg/kg.

Los hemangiomas superficiales (los que solo afectan a la porcion superficial de la
piel y tienen el aspecto de una mancha) se pueden tratar con timolol tépico o con
laser de colorante por impulsos.

Manejo endovascular

Existen caracteristicas de hemangiomas que no permiten esperar la respuesta al
tratamiento médico. Por esta razon se justifica un manejo invasivo, como lo son
la cirugia o el tratamiento endovascular. Las técnicas endovasculares disminuyen
la morbimortalidad; en este caso, la embolizacion selectiva es el procedimiento
de eleccién para el tratamiento de los hemangiomas infantiles. Mediante la
embolizacion selectiva, es posible acelerar la fase de involucion y favorecer una
cicatrizacion rapida, e incluso constituir una opcidn para frenar hemorragias en
hemangiomas ulcerados.
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Es importante saber que, aunque es un tratamiento minimamente invasivo,
no esta exento de complicaciones. Como en cualquier embolizacién, la
complicacién mas temida es la migracion del agente embdlico a un sitio no
deseado. La localizaciéon mas frecuente de los hemangiomas es en el cuello
y la cara, donde suele haber comunicaciones arteriales entre las ramas de la
circulacién extracraneal y la intracraneal, sobre todo en la linea media del
rostro. Por tal motivo, se debe tener especial cuidado con los procedimientos
en estas zonas u optar por otro tipo de manejo, ya que la migracion del material
embdlico a la circulacién intracraneal puede derivar en eventos cerebrales
isquémicos, afecciones visuales por embolizacidn de las arterias centrales de la
retina e incluso en la muerte.

Los HI tienen un componente tumoral, por lo que el agente embdlico de
eleccion para tratarlos son las microesferas o microparticulas en su variedad de
materiales. En general, los diametros de 300-500 micras son ideales para lograr
la embolizacién intralesional y preservar la circulacién adyacente al tumor.
Se pueden utilizar otro tipo de agentes embolicos permanentes (coils, plugs,
etilen-vinil-alcohol [EVOH, por su sigla en inglés]) con fines de delimitacion
prequirtrgica, o en caso de encontrar ramas comunicantes que representen un
riesgo alto de embolizacién de microesferas o microparticulas.

En la Figura 2 se muestra un hemangioma ulcerado con sangrado y su evolucién
tras el procedimiento de microembolizacion.

o

FIGURA 2. A: hemangioma ulcerado con sangrado, B: arteriografia inicial, C: arteriografia final, D: hemangioma
involucionado con Ulcera sanada 7 dias después del procedimiento.
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Para lograr una embolizacién satisfactoria, se recomienda el uso de
microcatéteres para la canulacion selectiva de cada arteria nutricia del tumor vy,
ademads, para minimizar el riesgo de embolismos no deseados.

Tratamiento quirdrgico

Aunque el propranolol ha sido el manejo de eleccién en los tltimos 15 afios, con
una involucién practicamente completa de los hemangiomas infantiles, es comtn
encontrar que, sobre todo en los hemangiomas profundos o mixtos, persiste
algun remanente graso. En esta etapa, por cuestiones estéticas, suele indicarse la
reseccion de este remanente. En estos casos, se puede anticipar el proceso para
contar con una mayor cantidad de tejido laxo graso y cutaneo, lo que facilite la
cirugia, sobre todo cuando el hemangioma se encuentra en el cuero cabelludo.

La cirugia también puede realizarse en fases no involutivas. En los hemangiomas
ulcerados, la terapia quirdrgica debe ser una via mds rapida para alcanzar
la curacién y evitar los riesgos de mantener un hemangioma ulcerado; en el
tratamiento con propranolol, suelen pasar de dias a semanas antes de lograr el
control de la ulceracién.

Los hemangiomas de gran tamafio con compromiso hemodinamico también se
benefician del tratamiento quirtrgico.

Se prefiere siempre la reseccion se completa con el cierre directo, un injerto
cutaneo o un colgajo sobre la ligadura de arterias nutricias principales. Aunque la
ultima puede favorecer la involuciéon del hemangioma, no garantiza que se corrija
su microcirculacion, que incluso puede proliferar.

2. HEMANGIOENDOTELIOMA KAPOSIFORME

Claves para el diagndstico

El hemangioendotelioma kaposiforme (KHE, por su sigla en inglés) es un tumor
vascular raro que se caracteriza por una angiogénesis anormal con y evolucién
rapida y agresiva. A menudo se asocia con el fenémeno de Kasabach-Merritt (KMP,
por su sigla en inglés), que se define como una coagulopatia consumidora que se
presenta con hipofibrinogenemia, trombocitopenia y anemia microangiopatica.
Este fenomeno puede manifestarse como hemorragia intralesional, asi como- como
hemorragias en otros sistemas de 6rganos; su tasa de mortalidad es alta. El KHE a
menudo se puede diagnosticar erréneamente como un hemangioma infantil debido
a sus similitudes macroscopicas; sin embargo, este ultimo no se asocia con KMP y,
desde el punto de vista macroscopico, no suele manifestarse con lesiones cutaneas
como papulas eritematosas a purpuras, placas, nddulos o tumores indurados.
Aunque el estandar de oro para el diagnostico es la biopsia, las caracteristicas
clinicas y radioldgicas en la resonancia magnética, como la demostracion de una
masa hipervascular con vasos de alimentacion, el grosor cutaneo y la presencia de
linfedema segun el area del tumor suelen ser suficientes.

En los andlisis de laboratorio, se observa alteracion de la linea roja
(trombocitopenia y anemia) y el KMP se presenta en mds del 70% de los
casos, con un recuento de plaquetas menor 15 000/mm?, con un riesgo alto de
eventos hemorragicos. También suele encontrarse elevacion del dimero D y del
fibrinégeno.

Tratamiento médico

El consenso previo y el conocimiento actual guian el tratamiento farmacolégico
con corticosteroides mas sirolimus o vincristina. Ambas terapias duales muestran
resultados prometedores a largo plazo, aunque la vincristina como monoterapia
tiene éxito en el 60-70% de los pacientes. El sirolimis ha demostrado ser un
tratamiento eficaz y seguro. Aumenta el recuento de plaquetas y disminuye el
tamano del tumor después de un periodo de tratamiento promedio de 6 meses,
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aunque muchos pacientes ain muestran disminucion del recuento de plaquetas
y aumento progresivo del tumor incluso inmediatamente después de iniciar
el curso de tratamiento con sirolimus. Aunque el propranolol también se ha
propuesto como un tratamiento farmacolégico adyuvante debido a sus propiedades
vasoconstrictoras y su inhibicién hacia el factor de crecimiento endotelial vascular,
no es efectivo en el KHE.

La dosis promedio de sirolimus se calcula en 0,4-0,8 mg/m? por via subcutanea
cada 12 horas. La concentracion plasmatica deseada del sirolimus es de 8-15 ng/ml.
Sin embargo, no guarda una correlacion directa con la respuesta clinica, ya que
es comun observar una buena respuesta con concentraciones mas bajas. La
determinacion de la concentracidon plasmatica se utiliza, entonces, para evitar
la administraciéon de dosis elevadas, que pueden asociarse a mayores efectos
adversos.

En cuanto a la dosis de la vincristina, en los lactantes con peso inferior a 10 kg
se administra una dosis semanal de 0,025-0,05 mg/kg. Para los lactantes con peso
mayor a 10 kg, la dosis semanal es de 1,0-1,5 mg/m* durante 2 meses, por via
intravenosa mediante un acceso venoso central.

No se recomiendan las transfusiones plaquetarias de rutina, ya que las plaquetas
tienden a consumirse casi de inmediato y aumenta el riesgo de reaccion a la
transfusion. Se recomienda transfundir solo en caso de presentar sangrado o
cuando sea necesario realizar algin procedimiento invasivo.

Manejo endovascular

El tratamiento endovascular se realiza mediante la embolizacion transarterial. Se
realiza un cateterismo mediante un acceso arterial en otro sitio anatémico. En
estos casos, se trata de pacientes pediatricos y el acceso de eleccion es alguna de las
arterias femorales comunes, que suelen tener el didmetro necesario para colocar
introductores vasculares 3-5 Fr. Luego, se realiza la navegacidon con catéteres y
microcatéteres hasta llegar lo mas cerca posible de las arterias nutricias del tumor
vascular, para efectuar la embolizacion de manera selectiva.

En general, el objetivo es lograr la curacién mediante la embolizacién,
bloqueando la circulacién limitada solo al tumor; sin embargo, esto no siempre
se logra en la primera intervencidon. Por este motivo, los agentes embolicos ideales
para este procedimiento son las microesferas o microparticulas, que penetran en
el estroma tumoral sin bloquear las ramas de acceso.

Si el objetivo es realizar una cirugia de reseccién con menor riesgo de sangrado,
se pueden utilizar otros agentes permanentes que ocluyan las ramas nutricias y
delimiten el campo quirurgico. Algunos ejemplos serian los agentes mecanicos
como coils (Concerto®), plugs vasculares (MVP®), o agentes liquidos como el
EVOH (Onyx").

Tras lograr una embolizacidn satisfactoria, con una reduccién del flujo vascular
tumoral mayor al 90%, se esperan cambios inmediatos, tanto fisicos (palidez del
area tratada) como bioquimicos (aumento inmediato de la cifra de plaquetas).
El fenémeno de Kassabach-Merrit asociado a los KHE suele corregirse, con
un recuento plaquetario normal en las primeras 48 horas tras realizar el
procedimiento. La disminucion del riesgo de sangrados espontdneos permite
indicar el tratamiento médico estandar. La involucién tumoral también se acelera
notablemente ya en los primeros dias y semanas.

La embolizacidn, junto con el tratamiento médico, da resultados mejores y mas
rapidos que cuando se realiza solo este ultimo, cuya duracion es de 4 a 6 semanas.

En la Figura 3 se muestra la reduccion del riego sanguineo tras la microembolizacion.
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FIGURA 3. Reduccion del riego sanguineo (A y B) y mejoria clinica por remision completa del tumor, con
disminucion de la induracion y del enrojecimiento (Cy D) tras la microembolizacién de un hemangioendotelioma
kaposiforme.

Tratamiento quirdrgico

El enfoque terapéutico quirurgico con extirpacion total del tumor es curativo debido
a la disminucion del flujo sanguineo y, por lo tanto, de la captacion de eritrocitos
y plaquetas. Sin embargo, estos pacientes tienen un alto riesgo de hemorragia
transquirdrgica, ya sea en el tumor mismo o en otros érganos, y un porcentaje de
extirpacion total debido a la naturaleza infiltrante del tumor (Figura 4). El cese del
flujo sanguineo ha demostrado una mejora significativa en el KMP y un menor
riesgo de hemorragia, pero la cirugia no es el tratamiento de primera linea debido
a su morbilidad a largo plazo.
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FIGURA 4. Embolizaciéon de paciente con lo que reduce el tamafio, induracién
hiperemia e hipertermia de masa, ademas de mejora transitoria de cifra
plaquetaria. Se realiza cirugia de reseccidn con menos comorbilidades y se cura
el fenémeno de Kasabach-Merritt.

3. MALFORMACIONES VENOSAS

Las malformaciones venosas son las alteraciones vasculares congénitas de bajo
flujo mas frecuentes. Estas malformaciones son resultado de defectos congénitos en
el desarrollo del musculo de células musculares lisas durante la angiogénesis; esto
conduce a la presencia de canales venosos dilatados de forma normal.

Las manifestaciones clinicas son muy variadas y dependen del tamaio, la
profundidad y la localizacién de la malformacion’.

El 40% de estas malformaciones se presentan en la cabeza y el cuello, y el resto, en
el tronco y las extremidades. Las malformaciones venosas pueden ser pequefas y
no causar sintomas, asi como también pueden ser de gran tamafo y producir dolor,
impotencia funcional y notorias alteraciones cosméticas, en especial cuando se
encuentran en la cara y el cuello. También pueden producir coagulopatia localizada,
en especial las de gran tamano™.

La mayoria de las malformaciones vasculares se presentan como lesiones focales
y aisladas. En el examen clinico se presentan como nédulos violdceos compresibles
que pueden vaciarse con la compresion. Suelen aumentar de tamafo con la maniobra
de Valsalva y, segtin su localizacion, pueden llenarse al estar de pie (en el caso de las
malformaciones de las extremidades inferiores) o bien al estar en posicion supina (en
el caso de las malformaciones de cabeza y cuello). A diferencia de las malformaciones
arteriovenosas, las venosas no presentan aumento de temperatura ni frémito. Suelen
ser indoloras, excepto cuando existe un cuadro de flebitis o inflamacién®!'.

Lo mds habitual es que estén presentes desde el nacimiento, pero pueden pasar
inadvertidas hasta la nifiez o incluso la adultez. Tienen un crecimiento lento y puede
haber desencadenantes, como el embarazo o cambios hormonales (en especial
durante la pubertad).
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Estudios por imagenes

El estudio por imédgenes de una malformacién venosa es fundamental para determinar
la presencia de flujo bajo o alto, asi como su profundidad y su relacién con otras
estructuras.

La ecografia Doppler es el estudio inicial para todas las malformaciones venosas.
Este estudio permite ver en detalle las estructuras superficiales, asi como evaluar su
flujo. Las anomalias se presentan como estructuras espongiformes anecoicas con
tabiques de grosor variable. Es comun la presencia de zonas de trombosis o flebolitos
dentro de la malformacion. Estos ultimos son patognomonicos de las malformaciones
venosas. Estas aumentan de volumen al aplicar un torniquete proximal. Al examen
con ecografia Doppler, las malformaciones venosas pueden presentar flujo lento con
curvas de tipo monofasicas.

La resonancia magnética (RM) permite evaluar el compromiso de los planos
profundos de la malformacion. Este estudio permite determinar la extension
completa de la malformacién, asi como el compromiso de otras estructuras como
musculos o huesos.

La imagen obtenida con la inyecciéon de contraste se caracteriza por un realce
homogéneo y progresivo.

La malformacién se aprecia como una lesion de baja o intermedia intensidad en
las secuencias ponderadas en T1. En las secuencias ponderadas en T2, se aprecia la
extension completa de la malformacion.

La angiotomografia (angioTAC) es util para determinar la extension de la lesion,
caracterizar los vasos aferentes y eferentes y detectar complicaciones agudas como
hemorragia, trombosis o isquemia. La adquisicion de imagenes, en general, es rapida,
lo que le confiere una ventaja frente a la resonancia magnética (Figura 5). Es el estudio
de eleccion para las lesiones 6seas o pulmonares, en las que la RM resulta menos util.

La flebografia directa con inyeccion de medio de contraste es ttil para evaluar la
arquitectura de la malformacion. Rara vez se realiza como examen diagnéstico y
casi siempre es un examen previo al tratamiento endovascular mediante inyeccion
percutanea de esclerosante'.

FIGURA 5. Imagen tomografica de una malformacion venosa en la cara anterior del térax. Se observan
lagos venosos subcutaneos que drenan a la vena subclavia izquierda.
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Tratamiento médico

Las malformaciones venosas requieren un tratamiento multidisciplinario. El
estudio de la genética del origen de estas anomalias ha impulsado el desarrollo
del tratamiento médico de estas lesiones vasculares por encima de otros, como
el tratamiento quirurgico en las malformaciones arteriovenosas de alto flujo. Las
mutaciones consecutivas en vias de activacion del factor de crecimiento endotelial
TIE2/PI3K/AKT/mTOR son parte del origen de malformaciones venosas multiples.
La terapia clasica, también descrita en las malformaciones arteriovenosas, se basa
en antiinflamatorios no esteroideos, anticoagulacion y prendas de compresion. El
tratamiento incluye la administracién de otros farmacos con el fin de mejorar la
calidad de vida:

Sirolimus (rapamicina): es un producto de la bacteria Streptomyces hygroscopicus,
aislada por primera vez en Rapa Nui (Isla de Pascua). Es un potente inhibidor
especifico de la proteina mTOR en mamiferos (mTOR) y se ha convertido en una
opcidn segura de tratamiento para malformaciones venosas. Este farmaco tiene otras
indicaciones, ya que es antifingico e inmunosupresor; se utiliza en la prevencién
de la reestenosis intrastent, en el tratamiento de la enfermedad de Alzheimer, y
de enfermedades oncolégicas. El farmaco tiene la aprobaciéon de la FDA como
agente inmunosupresor en trasplantes. Su uso en el control de desarrollo vascular y
linfatico se debe a sus propiedades antiproliferativas.

El sirolimus puede administrarse topicamente o por via oral. Requiere
seguimiento de hemograma, perfil lipidico y bioquimico. Existen comunicaciones
sobre pacientes usuarios de sirolimds con muerte por cuadros infecciosos; por
ende, debe vigilarse. No todos los sindromes asociados a malformaciones venosas
responden al farmaco, y no existen guias ni dosis estandarizadas oficiales.

Anticoagulacion: los pacientes con malformaciones venosas pueden cursar con
coagulopatia por consumo. La coagulopatia por malformaciones venosas y la que
ocurre con tumores vasculares son distintas. En el primer caso, es leve y se la conoce
como coagulopatia intravascular localizada®.

Objetivos del tratamiento intervencional (endovascular o quirurgico)

El objetivo del tratamiento varia segtin la técnica utilizada. En el caso del tratamiento
quirurgico, el objetivo es la remocion de la mayor cantidad de tejido andémalo,
cuidando de no dafar otras estructuras nobles.

Tratamiento endovascular

El objetivo del tratamiento endovascular es la inyeccion de agentes esclerosantes en
el nido de la malformacion para inducir su fibrosis. El tratamiento de estas lesiones
suele realizarse por via percutanea con liquidos esclerosantes, y se puede usar
como tratamiento primario o bien como coadyuvante a una cirugia. Se accede a la
malformacion bajo guia ecografica, con el objetivo de posicionarse en una caverna
o en una dilatacién venosa de gran tamafo. Una vez que la aguja se encuentra
dentro de la malformacidn, se puede realizar una venografia de esta para identificar
la arquitectura de la lesion y la presencia de otras cavernas. Es habitual tener que
realizar varias sesiones para lograr un tratamiento adecuado. En las lesiones de
las extremidades, se recomienda el uso de un torniquete para evitar la entrada del
agente en la circulacion sistémica. Los agentes esclerosantes mas comuinmente
usados son el etanol, el polidocanol, el tetradecil sulfato de sodio y antibidticos
como la doxiciclina y la bleomicina.

El etanol es un esclerosante potente que provoca precipitacion proteica en las
células endoteliales. Se usa en concentraciones superiores al 90% y se recomienda
la anestesia debido a que produce un dolor intenso posinyeccion. A nivel local,
puede inducir necrosis cutanea y lesiones de los nervios periféricos. La inyeccion
de etanol puede producir efectos sistémicos, como hipertensién pulmonar
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por vasoconstriccion pulmonar o arritmias cardiacas. Si bien el etanol es
probablemente el mas potente de los agentes esclerosantes, no suele ser la primera
eleccion debido a su alta tasa de complicaciones y efectos colaterales.

El polidocanol es un agente esclerosante con propiedades detergentes. Para las
malformaciones venosas, se usa en concentraciones que van desde el 0,5% al 3%.
Se puede usar en forma liquida o en espuma. Esta tltima forma de administracion
puede prepararse con la técnica de Tessari y suele ser la de preferencia, dado que
permite que el agente esclerosante permanezca un tiempo mas prolongado en
contacto con el endotelio de la malformacién. El mecanismo de accion se produce
mediante la disrupciéon de la membrana fosfolipidica y, de manera secundaria,
puede provocar trombosis intralesional y, por ultimo, la fibrosis de la lesion.

Como efecto colateral, puede causar hiperpigmentacion cutanea y dolor local. La
necrosis cutanea es poco frecuente, salvo que la lesion sea muy superficial.

El tetradecil sulfato de sodio tiene un mecanismo de accién similar al del
polidocanol y sus concentraciones van desde el 0,1% al 3%. Este también puede
administrarse en forma de espuma. La dosis maxima recomendada por sesion de
tratamiento es de 10 ml de solucion al 3%. Como con el polidocanol, la incidencia
de necrosis cutanea es baja y puede producir dolor local y urticaria secundarios a
la inyeccion.

El tetradecyl sulfato de sodio y el polidocanol pueden utilizarse en concentraciones
bajas para lograr una mayor tolerancia o para tratar lesiones muy superficiales; sin
embargo, cuando se los usa con esta modalidad, el porcentaje de recidiva es mas alto.

La bleomicina es un antibidtico citotdxico que, a nivel endotelial, produce la
destruccién de las uniones intercelulares, con el consiguiente resultado de esclerosis
y fibrosis. La dosis méxima por sesion recomendada es de 10 miligramos.

Su inyeccién puede producir eritema local, hiperpigmentacion y ulceracion,
aunque con menor frecuencia que con otros esclerosantes. La bleomicina puede
inducir fibrosis pulmonar, que es dosis dependiente'.

Tratamiento quirurgico
El tratamiento quirtrgico de las malformaciones venosas es infrecuente como
unico tratamiento.

Cuando las lesiones son pequenas, se las puede resecar sin tratamiento médico ni
esclerosante previo.

Si bien la reseccion completa de la lesion se asocia a una menor tasa de recidiva,
no es obligatorio realizar una reseccion radical, en especial en malformaciones
profundas que estdn en contacto con estructuras nerviosas o vasculares, o cuando
hay compromiso extenso del sistema musculoesquelético.

Cuando se ha logrado una resecciéon quirtrgica de una gran parte de la
malformacion, la recurrencia es muy baja. Si esta ocurre y la lesion es pequeiia, se
puede tratar con medios esclerosantes.

En el caso de tratamiento combinado con cirugia, el uso de agentes esclerosantes
dependerd de la extension. Las lesiones mas extensas pueden requerir tratamiento
intralesional con agentes esclerosantes, como polidocanol y alcohol y farmacos
antimetabdlicas como bleomicina, antes de la reseccion o resecciones quirurgicas
por etapas®.

4. MALFORMACIONES LINFATICAS

Las malformaciones linfaticas (ML) son el segundo tipo de malformacién mas
frecuente, después de las venosas. Estas malformaciones congénitas del sistema
linfatico se manifiestan como sacos linfaticos dilatados, sin comunicacién con
el sistema linfatico periférico. Aparecen en ambos sexos por igual. Existen dos
grandes grupos de ML, las macroquisticas y las microquisticas. Suele ser frecuente
la apariciéon de formas combinadas o mixtas.
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Existen varias definiciones de ML, muchas de ellas ambiguas. A pesar de ello,
se considera una lesiéon como macroquistica cuando es posible aspirarlas y luego
esclerosarlas, con una disminucion del tamarfo de la lesién. Esto es mucho mas
complejo en las lesiones microquisticas.

La localizacion mas frecuente es en la cabeza y en el cuello, cominmente en el
triangulo cervical posterior (Figura 6).




REVISION LATINOAMERICANA PARA EL DIAGNOSTICO Y EL MANEJO DE LAS ANOMALIAS VASCULARES, PAGINAS 93-128

FIGURA 6. A: Paciente de 14 meses con una malformacion linfatica macroquistica extensa del
cuello. B: imagen de resonancia magnética (corte axial), ponderada en T2. C: respuesta después del
tratamiento combinado con esclerosis percutdnea y cirugia plastica.

Presentacion clinica

La mayoria de las ML se descubren hacia los dos afios de vida, aunque en algunos
casos, aparecen en el recién nacido, e incluso pueden diagnosticarse por ecografia
prenatal. Se manifiestan como tumoraciones palpables, de consistencia blanda y
temperatura similar a la del resto de la piel. El aspecto clinico es variable segtin el
tamano y, fundamentalmente, la localizacion y la profundidad de la malformacion.
En su evolucion natural, estas lesiones suelen crecer al ritmo del crecimiento
del paciente. Tal como sucede con todas las malformaciones vasculares, se ha
descrito que estas lesiones pueden aumentar su tamafo y sintomatologia asociada
durante la adolescencia, en probable relacidon con los receptores hormonales que
presentan estas lesiones. Pueden presentar cambios en la coloraciéon de la piel y
pequenas vesiculas, que son caracteristicas o incluso de piel sana.

El aumento repentino del volumen puede deberse a una infeccién o a una
hemorragia intraquistica. Las lesiones sobreinfectadas aparecen como masas
tensas, calientes y eritematosas. El tratamiento antibiotico empirico esta indicado
en estas circunstancias. La hemorragia intraquistica es menos frecuente, aunque
puede presentarse secundaria a un traumatismo o bien de manera espontanea.

Estudios por imagenes
Ecografia: en las lesiones macroquisticas, se observan multiples imagenes
quisticas de diferentes tamafos, separadas por septos ecogénicos. En caso de
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sangrado, las imagenes quisticas se observan ecogénicas o con niveles liquidos.
Las lesiones microquisticas se presentan como imdgenes ecogénicas, de limites
poco definidos. En las lesiones mixtas encontramos imagenes quisticas dentro de
un drea ecogénica. No se observa flujo en el interior de las formaciones quisticas,
aunque se evidencia vascularizacion en los septos que las separan. Las lesiones
microquisticas no presentan flujo (Figura 7).

FIGURA 7. Imagen ecogréfica de malformaciones linfaticas microquisticas.

Resonancia magnética: permite valorar la extension, profundidad y la relacion
con las estructuras adyacentes. Las lesiones macroquisticas presentan contenido
hiperintenso en las secuencias T2 y de baja intensidad en las secuencias T1, con
refuerzo poscontraste de los tabiques. Las lesiones microquisticas, en general,
se presentan como areas homogéneamente hiperintensas en las secuencias T2
(Figura 8).

=3

x18.0cm
I04(NW)
D.6mm/S 3 7
..-:'.-m o 171 740 Brain (24 4 =10 0 T3

FIGURA 8. Imagen de resonancia magnética con malformaciones linfaticas macrosquisticas.
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Tratamiento

El tratamiento médico con firmacos antiangiogénicos como la rapamicina o
sirolimus ha demostrado su eficacia en casos de malformaciones muy extensas
y difusas, sobre todo en recién nacidos con lesiones cervicofaciales extensas. Se
estan desarrollando distintos protocolos, y sus resultados son promisorios en estas
indicaciones precisas. En muchos casos, esta opcién terapéutica suele asociarse
al tratamiento percutaneo de las lesiones macroquisticas o incluso a la reseccién
quirdrgica complementaria.

La escleroterapia suele indicarse como primera opcion terapéutica en todos los
pacientes con ML y lesiones macroquisticas. El procedimiento se realiza en la sala de
radiologia intervencionista, bajo anestesia general. En los casos de malformaciones
que comprometen la via aérea, se deben considerar las mismas precauciones que se
mencionaron para las MV.

Los agentes esclerosantes mas utilizados son el tetradecilsulfato sédico y la
doxiciclina para las lesiones macroquisticas. La bleomicina ha mostrado resultados
aceptables en el tratamiento de las malformaciones microquisticas (Figuras 9y 10).
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FIGURA 9. A: paciente de 2 afios con una malformacion linfatica periobitaria
derecha. B: imagen de resonancia magnética de la misma paciente (corte
coronal) ponderada en T2. C: imagen ecografica de la malformacion linfatica
(flecha), adyacente al globo ocular. D: puncién de la lesién quistica bajo guia
ecografica. E: imagen radioscopica tras la inyeccion del agente esclerosante.
F: evolucidn clinica favorable con desaparicion de la lesion.

En el dltimo tiempo, la doxiciclina ha ganado terreno, ya que ha demostrado
eficacia y seguridad, sobre todo para su uso en lesiones macroquisticas y, en especial,
en quistes intraabdominales.

Existen varios estudios que comunicaron su eficacia en el tratamiento de las
malformaciones linfaticas, sobre todo en las macroquisticas. En algunos casos, es
necesario complementar el tratamiento con la reseccién quirirgica de las lesiones
remanentes.

FIGURA 10. A: paciente con malformacién linfatica cervicofacial extensa y difusa asociada a macroglosia
marcada. B: el mismo paciente luego del tratamiento con multiples sesiones de escleroterapia, ademas de
tratamiento médico con sirolimus y glosectomia parcial.
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Esta demostrado que los mejores resultados en el manejo de este tipo de anomalias
se obtienen mediante el control y el seguimiento conjuntos de los diversos
especialistas relacionados con este grupo de pacientes. Asi, en nuestra practica
diaria, es muy comun la discusion de las decisiones diagndsticas y terapéuticas entre
radidlogos, cirujanos generales y plasticos, dermatologos, pediatras, traumatdlogos,
hematdlogos y oftalmoélogos, entre otros.

Los métodos por imagenes son un pilar fundamental para el diagnéstico adecuado
de esta patologia, sobre la cual se basara el tratamiento especifico.

5. MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS

Las malformaciones arteriovenosas (MAV) son una patologia rara y polifacética.
Son a malformaciones vasculares de alto flujo y presentan una red de vasos anémala
que comunica directamente arterias aferentes con venas de drenaje. Se caracterizan
por la ausencia de una red capilar.

En casi la mitad de los casos se localizan en la cabeza y el cuello (47%), seguidos
en frecuencia por las extremidades (28%).

Las MAV periféricas pueden ocurrir en cualquier 6rgano o segmento corporal y
en el compartimento superficial, el profundo o ambos.

Las MAV extracraneales pueden ser focales o multicéntricas (difusas). Las
malformaciones arteriovenosas focales son firmes, presentan un nido central y,
en general, una arteria dadora. Por su parte, las MAV multicéntricas presentan
multiples nidos mal delimitados, suelen tener dos o mas arterias dadoras y presentan
compromiso difuso de la piel en la region afectada. El manejo es complejo y requiere
multiples modalidades de tratamiento.

Clasificacién clinica

Las MAV son lesiones congénitas, por lo que se presentan desde la nifiez. La
mayoria se detectan en la adolescencia y solo un porcentaje bajo (no mas de un
20%) se diagnostican en la adultez. La presencia de una fistula arteriovenosa hace
que la historia natural de este tipo de malformaciones sea el crecimiento. Algunas
condiciones, como el embarazo, el trauma o los cambios hormonales, pueden
desencadenar el desarrollo de la malformacion.

Es habitual que los sintomas se desarrollen entre la segunda y la tercera década
de la vida. La manifestacion clinica dependera de la localizacion, la cantidad y
la profundidad de los cortocircuitos arteriovenosos. Estas manifestaciones van
desde el aumento de volumen con hiperemia hasta la aparicion de telangiectasias
y de vdrices, las cuales se asocian a dolor debido a la presencia de fistulas que
mantienen la presion del nido. También pueden presentar sintomas graves, como
sangrado, isquemia y signos de estasis venosa, con ulceracién cutdnea y gangrena
por hipertension venosa. La complicaciéon mas grave es la insuficiencia cardiaca
congestiva, la cual se observa, raras veces, en adultos con cortocircuitos masivos
entre las venas y arterias mayores y en recién nacidos.

La clasificacion de Shobinger distingue cuatro estadios clinicos segtin la gravedad
(Tabla 2).
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Etapa clinica Caracteristica clinica

: Lesién latente o inactiva, con pocos
Quiescente : :
sintomas o sin ellos.
Lesién sintomatica. Puede presentar
Expansion aumento de volumen, dolor, hiperemia
y frémito.

Lesion que compromete la piel, con
Destruccion Ulceras y hemorragias, y lesiones que se
acompanan de lisis dsea.

Estadio IV | Descompensacién | Insuficiencia cardiaca congestiva.

TABLA 2. Clasificacion de Shobinger de las malformaciones arteriovenosas

Estudios por imagenes

El estudio por imagenes en las MAV es fundamental y el objetivo es, por una parte,
determinar la extension de la lesion y, por otra, la presencia de un flujo alto o bajo
en ella.

La radiologia simple puede ser util para detectar lesiones 6seas liticas en las MAYV,
asi como para identificar flebolitos, comunes en las malformaciones venosas.

Sin embargo, en la mayoria de los casos serd necesario realizar estudios
complementarios, como ecografia Doppler, resonancia magnética o
angiotomografia computada.

La ecografia Doppler es un examen util porque nos proporciona informaciéon
general sobre el tamano y el flujo de la malformacion. Permite verificar la presencia
de una fistula arteriovenosa en la MAV. También nos proporciona informacion sobre
la profundidad de la lesién y el compromiso de los compartimentos musculares. Sin
embargo, si se requiere una caracterizacion mas precisa del tamario de la lesion y
de su relacion con estructuras nobles, debera complementarse con estudios como
la resonancia magnética o la tomografia computada. Esto ultimo es especialmente
necesario en aquellos casos en que se esté planificando una intervencién, y en
lesiones de alto flujo.

La resonancia nuclear magnética, en modalidad con y sin contraste, presenta una
imagen de excelente calidad para caracterizar la lesion y evaluar su extension y su
relacion con otras estructuras, asi como con los vasos aferentes y las venas de drenaje.
Debido al tiempo de adquisicion de las imagenes, en los nifios se requiere anestesia.
Los hallazgos caracteristicos son imdagenes serpenteantes que corresponden a
dilataciones en los vasos aferentes y los vasos de drenaje de alto flujo. Los nidos se
presentan como vasos displasicos con zonas sin flujo. En las imégenes ponderadas
en T1 se observan focos hiperintensos con trombosis o hemorragia, y pérdida
de intensidad alta normal en la médula puede indicar compromiso intradseo. El
contraste con gadolinio permite delinear vasos especificos, con opacificacién de los
nidos y con contraste temprano en las venas de drenaje.

La angioTAC tiene como ventaja el tiempo de adquisicion rapido de las imagenes,
que se pueden obtener en el contexto de complicaciones agudas, con muy buena
resolucion. Permite una buena evaluacion de lesiones abdominales, pélvicas, seasy
toracicas (Figura 11). Entre sus desventajas se encuentra la exposicion a la radiacion
ionizante.
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FIGURA 11. Malformacion arteriovenosa pélvica con fistulas arteriovenosas dependientes, principalmente
de la arteria hipogéstrica derecha y, en menor medida, de la izquierda. El paciente presenté insuficiencia
cardiaca (estadio IV de la clasificacion de Schobinger).

Tratamiento

El principal objetivo en el tratamiento de una MAV es el control de la mayor
cantidad posible de cortocircuitos arteriovenosos, de modo de ofrecer la mejor
paliacion de las manifestaciones clinicas.

En el caso de las MAV, la cura completa solo es posible en algunas ocasiones,
especialmente cuando la presencia de cortocircuitos arteriovenosos es favorable
para el tratamiento endovascular y existe la posibilidad de realizar la resecciéon
quirurgica o la embolizacion del nido.

El tratamiento de las MAV debe ser lo mas extenso posible, dado que tratamientos
incompletos pueden llevar a una lateralizacion, al reclutamiento de una mayor
cantidad de vasos y, por tltimo, a la expansién de la malformacion.

El tratamiento de las MAV es desafiante y requiere un enfoque multidisciplinario,
las reintervenciones son habituales y las potenciales complicaciones de los
tratamientos pueden ser graves, como necrosis local del tejido inmediatamente
adyacente a la malformacion.
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Tratamiento médico

El tratamiento médico es de poca utilidad en las MAV debido a la presencia
de cortocircuitos arteriovenosos. Puede ser de utilidad sintomatica en los
estadios I y II de Schobinger pero es de nula utilidad en los estadios mas
avanzados. Es adyuvante de la terapia endovascular y del tratamiento quirudrgico.
Suelen indicarse antiinflamatorios no esteroides, prendas de compresion y
anticoagulacion. Hoy en dia, los corticoides se encuentran en la primera linea
del tratamiento, acompafiados o no de otros agentes, como el propranolol, la
aspirina y agentes antifibrinoliticos. Como farmacos de segunda linea se usan
agentes quimioterapicos, antiplaquetarios y antiangiogénicos e interferén, o
sus combinaciones. Estos medicamentos tienen usos limitados y varios efectos
adversos.

Tratamiento endovascular

El tratamiento endovascular de las MAV es el preferido como primera
aproximacion, ya que es menos invasivo. Puede considerarse como tratamiento
primario o bien como adyuvante del tratamiento quirturgico y del tratamiento
médico. Este tratamiento reduce la sintomatologia y previene complicaciones
como sindromes compresivos, isquemia distal o fenomenos de robo arterial,
ulceracion y hemorragia (Figura 12).

Para este abordaje se requiere un conocimiento acabado de la anatomia vascular,
que se obtiene con angiorresonancia magnética o angioTAC. El tratamiento es
individualizado y se disefia para cada paciente, segtin la extension, la localizacién
y la dinamica del flujo de la lesion.

La realizacion de una arteriografia diagnostica raras veces esta indicada como
procedimiento aislado, y suele acompanarse de una embolizaciéon endovascular.

Las lesiones focales pueden tratarse en una sola sesion; en cambio, las lesiones
complejas y extensas suelen requerir un tratamiento en etapas.

El objetivo del tratamiento endovascular es llegar lo mas cerca posible al nido
de la malformacién para realizar una embolizacion selectiva de este y anular la
comunicacion arteriovenosa. Se debe considerar que, en muchas ocasiones, hay
mas de una arteria aferente que alimenta el nido.

Ademas, se debe considerar la embolizacién desde el lado venoso del drenaje
venoso y de las dilataciones venosas inmediatamente distales al nido de la
malformacion.

La embolizacién del vaso nativo s6lo debe realizarse de manera selectiva en las
ramas que alimenten Gnicamente el nido de la malformacion.

En general, no se recomienda la embolizacién de ramas arteriales mas
proximales, dado que puede verse limitado el acceso al nido en un procedimiento
posterior, y porque puede provocar el reclutamiento de vasos nuevos al nido de
la malformacion.

En las venas de drenaje dominante, la embolizacién transvenosa con coils o
liquidos embdlicos logra una oclusién permanente. Raras veces se utilizan coils o
plugs vasculares de drenaje venoso como tratamiento unico en las MAYV, sino que
se emplean en asociaciéon con el manejo del nido de la malformacién vascular.
Este tratamiento se recomienda principalmente en las MAV sintomaticas.

El agente de embolizacion ideal es aquel que es seguro, penetra en el nido y en
el drenaje venoso y logra un despliegue controlado y una oclusién permanente.
Lamentablemente, ningin agente cumple con todas estas caracteristicas.

Los principales agentes utilizados son los siguientes:

Etanol: es un potente agente esclerosante, pero dados los efectos adversos
sistémicos, su uso en malformaciones vasculares con cortocircuitos arteriovenosos
de mediano o alto flujo es limitado.
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N-butil cianocrilato (NBCA): es un liquido adhesivo que se polimeriza de
manera irreversible. Se realiza una mezcla con lipiodol, un compuesto radioopaco
que retrasa la polimerizacion. La concentracidon de esta mezcla depende de la
lesién. Antes de la administracion por microcatéter, se debe purgar este con una
solucion no idnica, como una solucidn de glucosa al 50%. Tras la administracion,
debe retirarse rapidamente para evitar su adhesion.

Etilen-vinil-alcohol (EVOH): es un liquido polimero no adhesivo, que
al contacto con la sangre se polimeriza de manera gradual. Su solvente es el
dimetilsulféxido (DMSO) y su mezcla radioopaca, el tantalio.

Las principales complicaciones asociadas al uso de agentes embolicos son la
embolizacion sistémica, la necrosis endotelial, la isquemia de tejidos circundantes
o distal y la adherencia del catéter (cuando se usan NBCA o EVOH).

FIGURA 12. Malformacion ateriovenosa en la mufieca con multiples fistulas arteriovenosas dependientes de la
arteria ulnar y embolizacién con etilen-vinil-alcohol.

El uso de coils es util para la embolizacion de dilataciones venosas de drenaje, ya
sea por via transvenosa o por via arterial cuando la comunicacién arteriovenosa lo
permite. Los coils pueden usarse en combinacion con liquidos embdlicos (Figura 13).

Respecto de las aferencias arteriales y el uso de coils, estos se recomiendan para
vasos que alimentan directa y exclusivamente la malformacion, toda vez que ya ha
sido tratado el nido.

Su uso en vasos muy proximales debe evitarse, dado que puede producir isquemia
de territorios limite o de tejido sano y, ademas, porque produce reclutamiento de
vasos nuevos hacia el nido de la malformacién.
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FIGURA 13. Malformacién arteriovenosa pélvica gigante tratada con N-butil cianocrilato.

Tratamiento quirtrgico
Requiere técnicas de hemostasia y reconstruccion. Es esperable un sangrado dificil
de controlar.

LasMAV ideales paralareseccion quirargica son las de vasos pequenios, localizadas
y de bordes bien definidos. Las lesiones que se observan mal delimitadas en los
estudios por imagenes, no son candidatas para la reseccion. Las MAV con riesgo de
sangrado, crecimiento progresivo o extensas pueden requerir embolizacion previa
y un plan de reconstruccién posterior a la intervencidn. En ciertas ocasiones, es
necesario realizar el procedimiento en intervalos de 3 o 4 meses.

No existe ninguna contraindicaciéon absoluta para la cirugia abierta, pero se
requiere una planificacion prequirtrgica exhaustiva, sobre todo cuando el paciente
utiliza anticoagulantes y cuando hay compromiso cardiopulmonar, coagulopatias u
otras comorbilidades.

En relacion con la técnica quirtrgica, se realiza una incisién amplia siguiendo las
lineas de tension de la piel, segun la planificacion, con al menos 1 cm de margen.
Se remueve la MAV en profundidad hasta alcanzar tejido con irrigacién normal,
preservando las estructuras neurovasculares. Para obtener mejores resultados, se
deben resecar las dreas invadidas y de fibrosis. Se realiza una hemostasia prolija
mediante distintas técnicas de cauterizacion y ligaduras, por lo que el tiempo
quirurgico suele ser prolongado. Una vez resecada la MAV, se procede a la
reconstruccion con un colgajo local, libre u otro, segtin corresponda.

En el posoperatorio cobra gran importancia la reposiciéon sanguinea en caso
de sangrado, la administraciéon de fluidos y la tromboprofilaxis. El edema puede
controlarse con un curso corto de corticoides, considerando el riesgo de retardo en
la cicatrizacion.

6. MALFORMACIONES CAPILARES
Entre todas las malformaciones vasculares, las malformaciones capilares (MC)
son las menos frecuentes en la consulta de radiologia intervencionista, y son
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las que ofrecen menos posibilidades de tratamiento endovascular. Sin embargo,
debemos conocerlas para diagnosticarlas y descartar otras malformaciones.

Las MC son lesiones de bajo flujo, segun la clasificaciéon de la Sociedad
Internacional para el Estudio de Anomalias Vasculares (ISSVA, por su sigla en
inglés), compuestas por vasos capilares y vénulas dilatados y ectdsicos, que son
llamadas “manchas en vino oporto”. La prevalencia aproximada es del 0,3%,
aparecen de manera esporadica y se ha descrito una tendencia familiar’s.

Diagnadstico

La mayoria de los vasos anormales se encuentran en la red capilar de la
dermis superficial y de las mucosas, y disminuyen en nimero a medida que se
profundizan. No desaparecen espontaneamente'’; suelen estar presentes al nacer
y no tienen predominio por sexo. A diferencia de las demas malformaciones
vasculares, las MC se diagnostican por hallazgos clinicos; las lesiones aparecen
como manchas maculares de color rosado y violeta en cualquier area del cuerpo,
pero principalmente en la cabeza y el cuello. Son mas oscuras y gruesas, e incluso
pueden desarrollar ampollas e hiperqueratosis cuanta mas edad tiene el paciente.
Las lesiones que aparecen en el cuerpo tienden a ser mas claras'.

Los estudios por imagenes no aportan datos de importancia; tanto la ecografia
como la TAC y la RM muestran observan solo engrosamiento de la dermis vy,
eventualmente, hipertrofia de estructuras dseas vecinas'®"’.

Las MC pueden formar parte de otros sindromes clinicos, como el de Sturge-
Weber, el Proteus, el de Cobb, el de Parkes-Weber, encefalocele, meninges
ectdpicas, hemorragia telangiectasia hereditaria y espina bifida oculta'”.

En muchas MC no se detectan defectos genéticos, pero se han relacionado
mutaciones genéticas en el gen RASA I en algunos casos familiares estudiados'®.

Tratamiento médico
No hay un tratamiento médico conocido para este tipo de malformaciones
vasculares.

Tratamiento endovascular

No existen técnicas endovasculares que aporten algo al manejo de las MC. Este
incluye el uso laser, especialmente el del colorante pulsado®, sobre todo en nifos.
Con esta técnica, la hemoglobina absorbe el laser, lo que se convierte en calor y
produce coagulacién en los vasos sanguineos. Esta terapia debe iniciarse en forma
temprana para lograr mejores resultados; suelen necesitarse varias sesiones?'.

Tratamiento quirtrgico
El manejo quirtrgico de la MC se reserva para la correccién de deformidades del
tejido vecino.

7. MALFORMACIONES MIXTAS

Las malformaciones mixtas incluyen afecciones que presentan mas de un
componente (arterial, linfitico o venoso), lo que dificulta su diagndstico y
manejo, que deberdn analizarse en detalle e individualizarse para obtener el mejor
resultado posible.

Espectro relacionado con PIK3CA
Son un grupo de desérdenes genéticos con crecimiento asimétrico causado por
alteraciones en el fosfatidilinositol 4-5-bifosfato-3-cinasa (Pi3K) que cataliza la
subunidad del gen alfa (PIK3CA)*.

Entre las enfermedades relacionadas con alteraciones del PIK3CA con
malformaciones vasculares se encuentran:
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« Sindrome de CLOVES.
o Sindrome de Klippel-Trenaunay.
« Malformacién megaloencefalicocapilar.

7.1 Sindrome de CLOVES

Es un sindrome asociado al crecimiento regional de hueso y tejidos blandos,
malformaciones vasculares y esqueléticas, como la escoliosis. También se ha
observado una alta incidencia de tromboembolismo pulmonar.

Las anomalias vasculares asociadas a este sindrome se relacionan con sangrado
y eventos tromboembolicos que pueden ser fatales, por lo que requieren
escleroterapia o tratamiento con laser”. Estas malformaciones vasculares pueden
ser linfaticas, capilares, venosas o mixtas. Las malformaciones linfaticas son las
mas comunes y pueden ser macro o microquisticas. La mayoria son de bajo flujo,
aunque las malformaciones paraespinales pueden ser de alto flujo.

El tratamiento incluye escleroterapia y embolizacion, respectivamente, en las
malformaciones linfaticas o venosas. En el caso de malformaciones de alto flujo,
se realiza la embolizacion o la reseccidon quirurgica. Es importante considerar la
anticoagulacion debido al elevado riesgo de eventos tromboembdlicos.

7.2 Sindrome de Klippel-Trenaunay

El sindrome de Klippel-Trenaunay (KTS, por su sigla en inglés) fue descrito por
primera vez por Hilaire en 1832 y reconocido recién en siglo xx*. Los médicos
franceses Maurice Klippel y Paul Trenaunay quienes asociaron por primera la
presencia de anormalidades vasculares e hipertrofia de los miembros pélvicos. Lo
mas frecuente es que afecten las extremidades inferiores; sin embargo, también
pueden afectar las extremidades superiores o el tronco®.

El KTS se encuentra entre las patologias asociadas a la sobreexpresion de
PIK3CA?%, que se ha observado con cariotipo normal y con traslocaciones
esporadicas informadas en los cromosomas 5a 11 y 8 a 14*,

ElPi3K iniciala via de sefializacion que asegura el crecimiento y la diferenciacion
normales en la célula. Cuando esta via se ve afectada por mutaciones genéticas,
provoca un crecimiento celular no regulado y la formacién de canales vasculares
anomalos®.

La incidencia estimada del KTS es de 2-5 por cada 100.000 habitantes y es mas
frecuente en hombres que en mujeres, con una relacion de 1,5:1%°.

Diagnéstico

El diagndstico es clinico y se caracteriza por una mancha en vino oporto,
varicosidades e hipertrofia de las extremidades. No se requieren estudios por
imagenes o de laboratorio ni exdmenes genéticos para el diagndstico®.

La mancha en vino oporto es un tipo de malformacion capilar que suele estar
presente en las extremidades inferiores, la mayoria de las veces en la parte lateral
del muslo y en la pantorrilla de la extremidad afectada®.

Las malformaciones linfaticas, incluido el linfedema son comunes, con lesiones
microquisticas cutaneas, que son vesiculas linfaticas en la superficie de la mancha
en vino de oporto. Estas vesiculas suelen ser pequefias y de color oscuro y sangran
de forma recurrente. Cuando las lesiones son macroquisticas, suelen presentarse
en la pelvis y son asintomaticas, aunque pueden causar obstruccion o compresion.
También se puede observar linfagiectasia intestinal, lo que se traduce en una
pérdida de proteinas en ese nivel®.

Las anomalias en el sistema venoso afectan tanto el sistema superficial como
el profundo mediante la formacion de vasos afluentes. La mas comun es la vena
marginal lateral, también conocida como “la vena de Servelle”, presente en un 70%
de los pacientes vy, si bien no suele ser visible desde el inicio, es posible palparla
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a medida que avanza la edad. Esta vena es incompetente: nace en la region
dorsolateral del pie y se extiende por el miembro inferior hasta su inserciéon en
multiples puntos del sistema venoso profundo. También es posible encontrar la
vena cidtica persistente, que se origina en la vena poplitea y asciende por el trayecto
del cidtico; suele ser incompetente y puede causar tromboflebitis, trombosis venosa
profunda e incluso tromboembolia pulmonar?®.

En cuanto al sistema profundo, no se conoce la incidencia de su afeccién en
esta patologia, aunque se han detectado obstrucciones en las arterias poplitea
y femoral por bandas fibrosas y atresias, ademas de malformaciones de la vena
ilfaca y de la vena cava inferior®.

Las lesiones a nivel intestinal suelen ser venosas; la localizacién mas frecuente es
en el colon sigmoides y el colon izquierdo, aunque pueden involucrar todo el colon®.

El sobrecrecimiento de las extremidades es evidente al momento del nacimiento
y progresivo, puede involucrar la extremidad completa, incluidos el pie y la
mano*. Pueden aparecer complicaciones como celulitis y septicemia, secundarias
a la proliferacidn bacteriana en espacios linfaticos anormales®.

Los estudios por imagenes no son indispensables para el diagndstico, aunque
la ecografia y la resonancia magnética pueden ser ttiles para identificar y medir
venas remanentes, ademas de planificar el tratamiento®.

Tratamiento médico

Se recomienda tratamiento conservador con medias de compresion para reducir
el edema de los miembros inferiores; luego de los 4 afios se da seguimiento a la
longitud de las extremidades®. La higiene de la piel minimiza el riesgo de infeccién
y sangrado®.

Algunos pacientes son candidatos a tratamiento con sirolimus, que disminuye
la progresion de la malformacion y puede mejorar los sintomas y la calidad de
vida del paciente®.

Se deben tratar las zonas con mucho dolor, priorizando siempre la funcién a la
apariencia de la extremidad®.

Tratamiento quirurgico

Existe poca respuesta al tratamiento quirurgico, por lo que, en pacientes
asintomaticos, se prefiere el tratamiento médico con analgésicos, antibidticos y
heparina de bajo peso molecular®.

El tratamiento quirdrgico es una indicacién absoluta cuando hay ulceras
recurrentes y hemorragicas resistentes al tratamiento o tromboembolia pulmonar
o profunda. Las indicaciones relativas incluyen dolor y edema, ademads de toda
sintomatologia que altere la calidad de vida del paciente y cosmética®.

Se puede realizar el cierre profilactico de las venas embrioldgicas como la vena
marginal lateral y la vena cidtica persistente para prevenir eventos embdlicos
pulmonares®.

Tratamiento endovascular

Se puede considerar el cierre endovascular en pacientes pediatricos o en jévenes
para evitar el crecimiento del vaso y adelgazamiento de la pared. Cualquier tipo
de procedimiento endovascular requerira anticoagulacion®.

En la flebogratfia es posible identificar el sistema profundo hipoplasico, debido a
que el drenaje se produce principalmente por las venas remanentes®.

El cateterismo de las venas andmalas puede realizarse mediante puncién
guiada lateral del tobillo con un kit de micropuncion; es recomienda asegurar
multiples accesos antes de iniciar el procedimiento endovascular®. Este se puede
realizar mediante embolizacion con coils, ablacidén por radiofrecuencia o laser o
colocacion de plug®.
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El uso de ablacién quimica que incluye alcohol no es una alternativa segura para
las venas de origen embrioldgico persistentes debido a las multiples conexiones
con el sistema profundo que pueden desencadenar tromboembolia pulmonar?; sin
embargo, se pueden itilizar polidocanol, tetradecil-sulfato, alcohol o microfoams
para el tratamiento de las venas afluentes®.

El tratamiento endovascular minimamente invasivo es una opcién para
minimizar el riesgo de tromboembolia pulmonar®. El tratamiento mediante
ablacion presenta algunas limitaciones, como el didmetro de la vena. La utilizacién
del sistema MOCA (Flebogrif®) ha demostrado su utilidad en el tratamiento de la
insuficiencia venosa en venas de didmetro grande®.

Pronéstico y complicaciones

Estos pacientes son propensos a desarrollar coagulopatias con elevacién del
dimero D y niveles bajos de fibrinégeno, asi como a presentar anormalidades
anatomicas tanto en el sistema venoso como en el linfatico. La coagulopatia,
cuando aparece, suele ser localizada, también llamada coagulopatia intravascular
localizada, y puede progresar a una coagulopatia intravascular diseminada. Se ha
identificado que esta evolucion de la coagulopatia es secundaria a algtn tipo de
tratamiento intervencionista o escleroterapia asociado a la inmovilizacion®.

El desarrollo de trombosis no es raro e incluso puede ocurrir de forma
espontanea, con una incidencia reportada entre el 4% y el 22%. La tromboembolia
pulmonar se ha informado en el 4% de los pacientes. En pacientes con riesgo alto
de trombosis se recomienda indicar anticoagulacién®.

Los pacientes con KTS se consideran de alto riesgo y se recomienda
anticoagulaciéon con heparina de bajo peso molecular durante dos semanas,
tanto antes como después del procedimiento. No hay evidencia sobre el uso de
aspirina en estos pacientes. Las medias de compresion reducen la estasis venosa,
se deben usar de manera regular y cambiarlas cada 3 meses®. El tratamiento de
los pacientes con este sindrome no se encuentra estandarizado en las guias”.

7.3 Malformaciones megaloencefdlicocapilares

7.3.1 Sindrome de Sturge-Weber

Elsindrome de Sturge-Weber (SWS, por su sigla en inglés) congénito se caracteriza
por una mancha facial en vino oporto, una angiomatosis leptomeningea (venoso-
capilar) que involucra el ojo y el cerebro. Esta malformacion suele estar localizada
en el area oftdlmica o en zonas que envuelven territorios de las ramas maxilares
del nervio trigémino; suele ser bilateral. Este ultimo no suele ser un indicador de
buen pronoéstico debido al riesgo de compresion de las meninges. Se encuentra
presente desde el nacimiento, pero crece y cambia con la edad. Se relaciona con la
mutacion del gen GNAQ y no es hereditario.

La malformacién leptomeningea es una malformacién capilar y venosa que se
presenta en el 10-20% de los casos con lesion facial, habitualmente ipsilateral al
sitio de la mancha. Las regiones cerebrales mas afectadas son las regiones parietal
y occipital y alguna porcién del cerebelo. La malformacion leptomeningea suele
localizarse en el espacio subaracnoideo, y las venas tortuosas generalmente
drenan al sistema venoso profundo. El parénquima circundante se vuelve atréfico
y presenta multiples depdsitos de calcio.

Diagnéstico

El diagndstico del SWS se basa en la presencia de la malformacion capilar facial y
la malformacién venocapilar leptomeningea. El estudio por imagenes de eleccién
es la resonancia; sin embargo, si no estd disponible, se puede solicitar una TAC.
Estos estudios deben realizarse solo cuando se sospecha una malformacion
intracraneal que cause sintomas neuroldgicos®.
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Los sintomas neuroldgicos suelen ser progresivos e incluyen convulsiones,
déficit neuroldgico focal y deficiencia intelectual; sin embargo, segun la gravedad
de la enfermedad, pueden presentar hidrocefalia secundaria a trombosis del
sistema venoso profundo. El campo visual habitualmente afectado es la corteza
occipital.

Las convulsiones ocurren en el 80% de los pacientes y suelen ser el primer
sintoma de la malformacidn. La hemiparesia se presenta cuando las convulsiones
tienen un inicio subito y grave y se presentan de forma contralateral a la lesion
intracraneal; no es reversible?. El déficit neuroldgico se identifica algunos meses
después del nacimiento, e incluye aumento o descenso del coeficiente intelectual
que se asocia con anomalias en el electroencefalograma, la frecuencia de las
convulsiones y el compromiso del l6bulo frontal.

Se ha descrito como asociado a trastornos del espectro autista o a dificultades
de comunicacidn social, asi como a un mayor riesgo de comportamientos suicidas
en comparacion con otros pacientes con trastornos neuroldgicos.

La principal anormalidad presentada es el glaucoma (por aumento de la presion
intraocular), que ocurre en la mitad de los pacientes®.

Tratamiento
No existe un tratamiento especifico para este sindrome. El manejo de la epilepsia
suele ser complejo, de dificil control y debe ajustarse acorde al paciente;
incluso en los casos refractarios al tratamiento se sugiere la realizacién de una
hemisferectomia o reseccidon del tejido epileptogénico®*’. La mancha en vino
oporto se trata de manera selectiva con fototermolisis con laser pulsado.

Se recomienda incluir dosis bajas de heparina desde la infancia (3-5 mg/kg/
dia); se ha documentado el uso de dosis bajas de aspirina como mecanismo
antitrombdtico®.

7.3.2 Sindrome de Proteus

El sindrome de Proteus (SP) es un trastorno esporadico, muy variable y raro,
que se superpone a sindromes en los que existe sobrecrecimiento asimétrico. La
descripciéon mas antigua del SP en la literatura es la de Treves, del siglo XIX. En
1979, Cohen y Hayden describieron el SP en dos pacientes. Lo caracterizan como
un trastorno caracterizado por un crecimiento excesivo de multiples tejidos,
nevos del tejido conectivo, nevos epidérmicos e hiperostosis®'.

En un principio, se lo clasificé como un trastorno hamartomatoso congénito
y genéticamente determinado. Hoy en dia se lo clasifica como un sindrome de
crecimiento en mosaicismo. En el SP existe una mutacién que activa del gen
AKTI (c.49G>A,p.Glul7Lys), que causa un desequilibrio celular en la relacién
apoptosis/crecimiento, a favor de los factores de supervivencia de la célula. La
gravedad y la extension de la enfermedad dependeran del numero de células
portadoras de la mutacion.

Su prevalencia estimada es aproximadamente de 1:1 000 000 y 1:10 000 000 de
habitantes™.

El gen AKT1 regula la proliferacién y la supervivencia, mediante la inhibicién
de la detencion del ciclo celular mediante la fosforilacion de los inhibidores de
cdk p21 y p27 y promoviendo la expresion de proteinas de supervivencia celular
que estimulan la actividad de NF-B. Al mismo tiempo, AKT1 tiene actividad
supresora sobre genes proapoptdticos (como caspasa-9 y Bad, entre otros).

La tasa de malformaciones vasculares en los pacientes con SP es elevada.
Suelen ser malformaciones de capilares cutaneos; algunas con malformaciones
venosas y vasos linfaticos; las malformaciones arteriales son raras. Estan descritas
malformaciones arteriovenosas intracraneales. Estas no suelen ser tan graves
como las malformaciones vasculares del sindrome de Klippel-Trenaunay.
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Diagnéstico

Se manifiesta principalmente como un crecimiento excesivo (distorsionante,
irregular y progresivo) posnatal; se vuelve mas evidente entre los 6 y los 18 meses
de edad y, con el tiempo, tiende a agravarse.

Las manifestaciones suelen ser asimétricas y son muy variables entre los pacientes;
un patréon de crecimiento simétrico deberia poner en duda el diagndstico de PS.
Pueden incluir cualquier tejido del cuerpo, a veces con extensiones muy limitadas,
lo que dificulta su diagndstico. Los érganos mas afectados son el tejido adiposo,
el hueso y el tejido conjuntivo. Cualquier parte del cuerpo puede verse afectada,
siendo las extremidades las mas frecuentes.

La progresion de la enfermedad es rapida. El crecimiento excesivo de la parte
afectada hace que el hueso subyacente se distorsione de manera irreconocible; es
una de las caracteristicas distintivas del sindrome.

Hoeger et al. en su estudio mostraron que 22 de 17 pacientes tienen afectacion del
sistema vascular de manera clinica, histologica y morfoldgica, con una prevalencia
combinada del 70-80 % de tumores vasculares™.

Los hemangiomas cldsicos ocurren en alrededor del 5% al 10% de los lactantes, y
los linfangiomas o hamartomas vasculares son extremadamente raros.

En el SP, los tumores vasculares se diferencian de los hemangiomas clasicos porque
presentan una consistencia mas blanda, son més grandes y estan diseminados, por lo
que adquieren un aspecto diferente. Otra caracteristica es su crecimiento persistente,
sin involucién, y una mayor tasa de complicaciones (flebitis y trombosis).

Las manchas en vino oporto y los tumores vasculares suelen localizarse con
mayor frecuencia en el tronco, y las anomalias venosas son mas comunes en las
extremidades.

La complicacién mas urgente y potencialmente mortal del SP, la PS, puede ser la
trombosis venosa profunda (TVP) y la enfermedad pulmonar por embolia (EP). Las
alteraciones del tejido graso son distintivas y pueden presentar tanto crecimiento
excesivo de tejido adiposo como atrofia.

El nevo epidérmico verrugoso lineal es una manifestaciéon comun que se presenta
después del nacimiento y comienza su crecimiento y oscurecimiento siguiendo las
lineas de Blaschko en el primer afio de vida. El nevo de tejido conectivo cerebriforme
es un hallazgo menos comun, con un engrosamiento del tejido subcutaneo alternado
con surcos que presentan un aspecto cerebriforme.

Los pacientes con fenotipo facil generalmente presentan un déficit cognitivo.
Presentan caracteristicas como fisuras palpebrales hacia abajo, facies alargada,
depresion nasal, narinas anchas o antevertidas y boca abierta persistente. Los dos
tipos de tumores mas asociados con el SP son los adenomas monomorficos de las
glandulas pardétidas y los cistoadenomas ovaricos bilaterales™-*.

Los criterios diagnosticos pueden ser generales o especificos. Los criterios
generales son la distribuciéon en mosaico del fenotipo, la ocurrencia esporadica
y un curso progresivo. En caso de no cumplir con los tres criterios, se excluye el
diagndstico; si se cumplen, se deben evaluar los criterios especificos.

El diagnostico se facilita mediante la identificacién molecular de la mutacién
c.49G>A en AKTI. En general, los pacientes que no cumplen los criterios generales
y especificos no presentan la mutacion.

Tratamiento
No se ha publicado ninguna guia de préctica clinica para el SP. Es una enfermedad
compleja y multisistémica, por lo que el tratamiento debe adaptarse a las
manifestaciones y necesidades especificas del paciente.

Las causas mas frecuentes en los pacientes con SP son la trombosis venosa
profunda y la tromboembolia pulmonar. La mayoria de los pacientes requieren
tratamiento quirdrgico, por lo que la profilaxis anticoagulante es especialmente
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importante. Esta profilaxis puede ser dificil de implementar por las anomalias
vasculares asociadas con este sindrome, y las cirugias pueden complicarse con
sangrado posoperatorio®.

Las extremidades tienden a presentar deformidades grandes que involucran
tejidos blandos, huesos y vasos sanguineos. El tratamiento quirtrgico suele ser
inviable debido a las malformaciones de los sistemas profundos, por lo que la
amputacion resulta una opcion aceptable.

7.3.3 Sindrome de Maffucci

El sindrome de Maffucci es una displasia mesodérmica congénita esporadica,
no familiar, en la que se observan discondroplasias, hemangiomatosis y lesiones
degenerativas, tanto malignas como benignas. Se lo conoce también como sindrome
de discondroplasia con hemangiomas. En 1835 y en 1863, Chuveilheir y Hanssen,
respectivamente, describieron casos similares. En 1881, Angelo Maftucci describié
a un paciente con flebolitos, hemangiomatosis congénita y discondroplasia.

Es una entidad poco frecuente que afecta a menos de 1 de cada 100 000 personas™®.
En una revision retrospectiva de Lewis et al. en 1973 se encontraron solo 105
casos en la literatura anglosajona y, en 1993, Kaplan et al. sumaron 63 casos mas
descritos®. La enfermedad no muestra predominio por etnia ni por sexo.

Entre los marcadores genéticos, se han encontrado mutaciones somaticas en
mosaico en los genes isocitrato deshidrogenasa 1y 2 (IDHI e IDH2).

Diagnéstico

Las caracteristicas mas importantes de esta enfermedad son enconcodromas
multiples (mas de tres) en extremidades y hemangiomas de células fusiformes que
se desarrollan en cualquier parte del cuerpo®. La edad promedio de inicio es de 4
afios. Las lesiones 6seas y de tejidos blandos suelen presentar una mayor extension
de un lado del cuerpo que del otro.

Los encondromas son tumores con cartilago ectdpico en la metafisis y la diéfisis
de los huesos, que se extienden dentro de los huesos y causan deformidades,
acortamiento de las extremidades y fracturas espontaneas. La localizaciéon mas
frecuente es la acral (falanges, metacarpianos y metatarsianos), si bien se pueden
encontrar encondromas unilaterales, generalizados, multifocales y regionales.

Los hemangiomas suelen ser las lesiones vasculares mas frecuentes; sin embargo,
también se han descrito neoformaciones capilares y linfaticas.

Clinicamente, se presentan como nddulos subcutaneos de color azulado y rojizo,
de consistencia blanda, que desaparecen a la presion o elevacion del brazo, y pueden
causar dolor y riesgo de hemorragia en caso de traumatismo. Afectan las mucosas y
otros érganos: los o0jos, las leptomeninges, el tracto gastrointestinal, las vias aéreas
superiores. La afeccion de estos sistemas puede causar anemia microcitica por
hemorragia de tubo digestivo y compromiso respiratorio en caso de rotura®. Las
lesiones vasculares pueden evolucionar a hemangiosarcoma, hemangioendotelioma
y linfosarcoma.

La malignizacion de los tejidos tiene una tasa de 52-57%; el condrosarcoma es la
lesién maligna mds comun”.

En los estudios radiograficos, suelen observarse multiples encondromas
que progresan con el tiempo. Se observan flebolitos calcificados dentro de las
malformaciones vasculares. Se justifica la realizacion de técnicas de imagen, como
la tomografia computarizada o la resonancia magnética, debido a la presencia de
hemangiomas viscerales, considerados tumores malignos.

Tratamiento
En caso de no presentar sintomas ni hallazgos clinicos, el tratamiento no es
necesario. La cirugia estd indicada en casos en los que exista evidencia de
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tumores malignos, fracturas patologicas o defectos de crecimiento. Se extirpa la
masa tumoral principalmente para realizar diagnostico histolégico®. Las lesiones
vasculares se tratan con reseccion quirtrgica e incluso con terapia endovascular
y embolizacién, con buenos resultados®.
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