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RESUMEN: Las anomalias vasculares de cabeza y cuello son un grupo de lesiones que afectan vasos sanguineos
y linfaticos donde el tratamiento sigue siendo un desafio. La clasificacion actualizada de anomalias vasculares de cabeza
y cuello es la clasificacion de Mulliken modificada, que las subdivide en a) tumores vasculares y, b) malformaciones vasculares.
En este reporte, presentamos dos casos clinicos de pacientes de sexo masculino, con diagndstico de anomalias vasculares
que afectan al labio y paladar duro, diagnosticados como malformacién arteriovenosa y malformacién venosa, respectiva-
mente. Dichas lesiones remitieron completamente mediante tratamientos conservadores (agentes esclerosantes) y/o qui-
rurgicos (exéresis quirdrgica completa de la lesion) logrando una remision completa. Consecutivamente, presentamos una

revision de la literatura enfocado a la clasificacion actual, enfoques terapéuticos actuales y futuros.

PALABRAS CLAVE: anomalias vasculares, malformaciones vasculares, tumores vasculares, cavidad oral.

INTRODUCCION

Las anomalias vasculares (AV) son un grupo
de lesiones derivadas de vasos sanguineos y linfaticos
que incluyen tanto a los tumores vasculares como a
las malformaciones vasculares. Histéricamente, se han
realizado varios intentos para llegar a una clasifica-
cion definitiva de estas condiciones. Inicialmente en
1982, Mulliken y Glowacki describieron una clasifica-
cion biolégica de las AV, basada tanto en las caracte-
risticas patologicas predominantes del endotelio como
en su evolucion natural (Redondo, 2004). En abril del
afo 2014, se presento un sistema de clasificacién mas
reciente y completo para estas anomalias, sub-divi-
diéndolas en tumores vasculares y malformaciones
vasculares (Gupta et al., 2017). Sin embargo la clasi-
ficaciéon de Mulliken modificada es la mas aceptada
hoy en dia para las anomalias vasculares de cabeza 'y
cuello (Elias et al., 2016), debido a que proporciona
una clasificacion simple pero completa de las lesio-
nes vasculares de la infancia y la nifiez, y sirve como
una guia para el diagnéstico, el tratamiento y la inves-
tigacion adicional (Mulliken & Glowacki, 1982).

Los tumores vasculares comprenden los
hemangiomas infantiles, hemangiomas congénitos y
granuloma pioégeno. Por otro lado, las malformacio-
nes vasculares se subclasifican en malformaciones
capilares, venosas, linfaticas y arteriovenosas.

El tratamiento de las AV sigue siendo un desa-
fio, ya que dependen de un diagnéstico preciso y la
participacion de un equipo multidisciplinario (Kim et
al., 2017). Dentro de los tratamientos se destacan tra-
tamientos quirdrgicos que estan indicados en los ca-
sos que comprometen la estética o interfieren con la
funcién de la region involucrada, y tratamientos no
quirurgicos como terapia con corticoides, laser,
embolizacion, crioterapia y uso de agentes
esclerosantes (Cabrera & Redondo, 2004).

El objetivo del presente trabajo es presentar dos
casos clinicos de AV localizados en la cavidad oral
tratados mediante un abordaje mixto, primero conser-
vador mediante la inyeccion de un agente esclerosante
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y luego, la remocién quirurgica. Consecutivamente,
revisamos la literatura disponible enfocandonos en las
clasificaciones que orientan el diagndstico y las ven-
tajas/desventajas de terapias disponibles.

REPORTE DE CASO

Caso 1. Paciente sexo masculino, 23 afios, consulta
por un aumento de volumen en labio superior ubicado
en el lado izquierdo. La lesion presentaba 4 afos de
evolucion, con periodos de crecimiento rapido, indolo-
ro, y sin compromiso sensitivo local. Al examen fisico,
se constata el aumento de volumen en el labio supe-
rior en el lado izquierdo, de color violaceo, de 2 x 3 x 2
centimetros aproximadamente, rodeado por mucosa
y piel de aspecto normal. A la palpacion, se comprue-
ba indoloro, con limites netos, de consistencia blanda
y sin pulso ni frémito (Fig. 1). A la ecografia Doppler,
se comprobd una lesién sélida con multiples estructu-
ras vasculares arteriales de baja resistencia, y de alta
velocidad de flujo. Debido al tamafio de la lesion y su
ubicacion, se decidio realizar un tratamiento inicial de
infiltracion local de 2 mL de un agente esclerosante
(Polidocanol 1 %) en 2mL. Se realizaron cuatro
infiltraciones locales perilesionales en cuatro sesiones
separadas una semana. El tratamiento redujo del ta-
mafo de la lesion, pero no la remitié por completo,
obteniéndose un tamaro de 1,5 x 3 x 1,5 centimetros.
Asi, se decidi6 realizar la exéresis quirurgica in toto
de la lesion (Fig. 2) y estudio histopatolégico subse-
cuente (Fig. 3). Durante la cirugia se ligaron y cauteri-
zaron los vasos sanguineos de suministro. El resulta-
do del analisis histopatolégico fue una proliferacion
vascular arteriovenosa benigna, concordante con mal-
formacion vascular. Paciente acude a control una se-
mana posterior a la cirugia, con resultado funcional y
estético favorable y satisfactorio (Fig. 4).

Fig.1. Aumento de volumen en labio superior lado izquierdo.
Color violaceo, de 2 x 3 x 2 cm app, rodeado por mucosa y
piel normal. A la palpacién, indoloro, limites netos, consis-
tencia blanda y sin pulso ni frémito.

g

“F'ig. 2. Exéresis quirUrgicé de la lesion.

Fig. 3. Estudio histopatoldgico, tincion hematoxilina/eosina.

-

" | .

Fig. 4. Control post quirurgico, 1 semané.

Caso 2. Paciente sexo masculino, 54 afios, es deriva-
do al servicio de Cirugia Maxilofacial del Hospital San
José, Santiago, Chile, por lesion en paladar duro. Al
examen clinico se observa lesién violacea, de 10 x 8 x
5 mm, solevantada, margenes definidos. A la palpa-
cion asintomatica, ausencia de pulso y consistencia
blanda (Fig. 5). Al realizar la maniobra de Valsalva, se
observa expansion de la lesion. Las caracteristicas cli-
nicas y maniobras de diagnéstico sugieren diagnosti-
co de malformacion venosa. La lesién es tratada de
forma conservadora mediante infiltracion intralesional
de agente esclerosante de Polidocanol 2 %, en dos
sesiones separadas por 1 semana. Controles poste-
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riores se evidencia disminucion de tamarfio de la mal-
formacion vascular y la mucosa palatina se presento
sin alteraciones (Fig. 6).

Fig. 5. Lesion en paladar duro, violacea, de 10 x 8 x 5 mm,
solevantada, bordes definidos.

DISCUSION

Las anomalias vasculares (AV) son un grupo
de lesiones derivadas de vasos sanguineos y linfaticos
que presentan una histologia variable y caracteristi-
cas de imagen / patologia Unicas, asi como un com-
portamiento bioldgico distintivo (Medeiros et al., 2015).
La clasificacion mas aceptada hoy en dia es la "Clasi-
ficacion de Mulliken modificada", que clasifica a las
anomalias vasculares en tumores y malformaciones
vasculares (Elias et al.).

Tumores vasculares. Son neoplasias verdaderas que
exhiben proliferacion de células patoldgicas
endoteliales vasculares. Se subclasifican en:
Hemangioma infantil, hemangioma congénito y
granuloma piogeno.

Hemangioma infantil (HI). Tumores vasculares be-
nignos generados por hiperplasia endotelial, no estan
presentes al nacer y aparecen en las primeras sema-
nas de vida, tienen un rapido crecimiento en la infan-
cia temprana seguido de una resolucion lenta y es-
pontanea dentro del tercer afio de vida (Behnia et al.,
2014). EI60 % se localiza en cabeza y cuello, y aproxi-
madamente 15 a 40 % de los hemangiomas
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Fig. 6. Control posterior a tratamiento conservador median-
te infiltracion intralesional de agente esclerosante de
Polidocanol 2 %. Se evidencia disminucion de tamafio de la
malformacion vascular y mucosa palatina sin alteraciones.

involucionan espontaneamente, a menudo dejando
cambios en la textura de la piel afectada (Frigerio &
Tan, 2015).

La mayoria de los HI, por su ubicacion y tama-
Ao, no requieren de tratamiento especifico, dado su
curso benigno y autolimitado. Sin embargo 10-15 %
deben ser tratados en la fase proliferativa por riesgo a
compromiso de estructuras vitales y alteraciones es-
téticas importantes (Léaute-Labreze et al., 2008).

Hemangioma congénito (HC). Los hemangiomas
congénitos se diferencian de los HI en que ya estan
maduros al nacer y no proliferan. Sélo representan el
3 % de todos los hemangiomas (Elias et al.). Se sub-
dividen en hemangiomas congénitos no involutivos
(HCNI) y hemangiomas congénitos de rapida involu-
cion (HCRI) (Mulligan et al., 2014; da Silva et al., 2014).

Granuloma piégeno (GP). También conocido como
hemangioma capilar lobular, es una lesién hiperplasica
benigna de rapido crecimiento, de base sésil o
pedunculada (Frigerio & Tan). Se genera en respues-
ta a una irritacion cronica localizada, una lesién
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traumatica o un entorno hormonal alterado. El trata-
miento de GP depende de la gravedad de los sinto-
mas (Elias et al.).

Malformaciones vasculares congénitas (MVC). Las
malformaciones vasculares congénitas (MCV) son
vasos linfaticos o sanguineos localizados de forma
anormal. Por lo general estan presentes al nacer, aun-
que puede no ser aparente (Byung-Boong et al., 2017).
Las malformaciones se dividen de acuerdo al tipo de
vaso afectado y las caracteristicas de flujo sanguineo:
flujo lento o rapido, siendo las malformaciones capila-
res, linfaticas y venosas de flujo lento, mientras que las
malformaciones arteriovenosas son de flujo rapido. En
la mayoria de los casos, una historia clinica y un exa-
men fisico distinguiran una MVC de un hemangioma.
La distinciéon es confirmada por estudios no invasivos.
Rara vez se necesita una biopsia de tejido.

Malformaciones capilares (MC). Son anomalias con-
geénitas del desarrollo capilar y suelen aparecer en la
dermis superficial. Estan presentes al nacer, aumen-
tando gradualmente de tamaifio con el crecimiento del
nifio y generalmente estan presentes de por vida sin
ninguna tendencia a la involucion (Elias et al.). Son
malformaciones de flujo lento, con una localizacién del
70 % en cabeza y cuello. Se extienden intraoralmente
y afectan la mucosa, encia y tejidos periodontales
(Frigerio & Tan).

Malformaciones venosas (MV). Las malformaciones
venosas son lesiones vasculares benignas que resul-
tan de un desarrollo vascular defectuoso. Estas ano-
malias no regresan espontdneamente, y son las mal-
formaciones vasculares sintomaticas mas comunes
detectables en la region de cabeza y cuello. El tipo de
lesion suele estar presente al nacer y crece proporcio-
nalmente con la edad. Aproximadamente el 40 % se
desarrollan en regiones de cabeza y cuello (Miyazaki
etal.,2014; Chen et al., 2015; Wang et al., 2017), sue-
len ser unilaterales, con un efecto de masa que causa
una distorsion significativa y asimetria facial.

Las MV que involucran la lengua, el paladary la
orofaringe a menudo causan deformidades significati-
vas, incluida la maloclusién dental, y representan una
condicion potencialmente mortal si se introducen en
la via aérea superior junto con lesiones
laringofaringeas (Byung-Boong et al.).

Las malformaciones venosas se dividen en su-
perficiales o profundas, localizadas, multicéntricas o
difusas. La piel o mucosa que las cubre varia de color

en funcion de la profundidad y el grado de ectasia de
la lesion. Las mas superficiales son de color morado,
y las profundas mas azuladas, verdosas o incluso im-
perceptibles (Redondo). Son compresibles y sin pul-
so, aumentan de tamafio y se vuelven sintomaticas
con el tiempo. Generalmente son suaves al tacto y se
expanden al llenarse de sangre después de una ma-
niobra de Valsalva, o pueden vaciarse cuando se ele-
va la zona afectada por encima del nivel del corazon.

Las indicaciones para el tratamiento incluyen in-
flamacion recurrente, dolor, deformidad, complicacio-
nes tromboembdlicas y sepsis. Las opciones de trata-
miento tradicionales son la reseccion quirurgica,
escleroterapia, terapia con laser o una combinacion
de éstas (Wang et al.).

Malformaciones linfaticas (ML). Las malformaciones
linfaticas son las segundas mas comunes después de
las malformaciones venosas. Son congénitas, aunque
solo el 65-75 % son diagnosticadas en el nacimiento,
alcanzando el 80-90 % al final del segundo afio de
vida. La localizacion mas frecuente es la cabeza y
sobre todo el cuello (90 %). No presentan hiperplasia
celular y no son neoplasias, tampoco tienen fases
proliferativas e involutivas. Surgen de defectos en la
morfogénesis de los vasos linfaticos y consisten en
vasos Yy grandes camaras revestidas por una sola capa
de células endoteliales. Pueden formarse en los pri-
meros afios de vida y crecer rapidamente, por lo que
requieren tratamiento (Redondo; Elias et al.).

Malformaciones arteriovenosas (MAV). Las malfor-
maciones arteriovenosas son lesiones de alto flujo ca-
racterizadas por la presencia de un nido y una masa
central de derivaciones arteriovenosas de baja resis-
tencia que estan conectadas a arterias aferentes y
venas eferentes. Estas conexiones entre las arterias
y las venas son anormales, provocado que la sangre
dentro de un 6rgano o tejido pase por alto la red capi-
lar, lo que ocasiona la pérdida de la regulacion san-
guinea (Frigerio & Tan; Elias et al.).

Cerca del 50 % de las lesiones estan localiza-
das en la region oral y maxilofacial, seguido por las
extremidades y tronco. La mayoria de las MAV
maxilofaciales estan localizadas en el centro de la cara,
cerca del 70 % involucra la mejilla, nariz, orejas y la-
bio superior. Entre las anormalidades vasculares, las
MAV ocurren alrededor de 1,5 %. Aunque son un tipo
de enfermedad congénita, solo el 60 % es descubier-
to después del nacimiento, el resto es visto en la in-
fancia o adultez (Su et al., 2014).
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Clinicamente se presentan como maculas le-
vemente abultadas, pulsatiles, generalmente con au-
mento de temperatura de la piel de la region y frémito
palpable. Son frecuentes la ulceracion, el dolor inten-
so, el sangrado intermitente y la hipertrofia 6sea sub-
yacente a la lesion. MAV que afecta a la piel suelen
mostrar una coloracion rojiza o azul. En dos tercios de
los pacientes afectados se presentan lesiones dentro
de la mandibula. La lesién causa expansion de tabla
6sea, movilidad de los dientes circundantes y sangra-
do gingival asociado (Redondo; Su et al., 2014; Elias
et al.; Sierre & Teplisky, 2016).

El tratamiento endovascular de estas lesiones
consiste en la embolizacion o exclusién del nido
malformativo. Se ha postulado que la presencia del
nido arteriovenoso es el problema central de la pato-
logia, de manera que a menos que la extraccion sea
completa, la recurrencia es significativa después de la
cirugia (Frigerio & Tan; Sierre & Teplisky).

En casos de malformaciones grandes e
infiltrativas, a menudo se requieren tratamientos
multimodales, como cirugia, procedimientos
radiolégicos de intervencion y embolizacion. La
escleroterapia ha sido eficaz, pero la necrosis tisular
local y el dafio nervioso han sido significativos. La
embolizacién también ha sido una alternativa de tra-
tamiento popular, especialmente cuando se continta
con reseccion quirurgica (Frigerio & Tan).

Uso de polidocanol como tratamiento conserva-
dor. Para las malformaciones vasculares especialmen-
te malformaciones linfaticas y venosas, la escision qui-
rurgica fue tradicionalmente el tratamiento de eleccion.
Sin embargo, debido a la infiltracién y expansion de la
lesion en estructuras anatémicas adyacentes, la ciru-
gia no siempre es una opcion de tratamiento éptimo y
puede conducir a dafio de estructuras vecinas a la le-
sion (Horbach et al., 2016). La escleroterapia conven-
cional con esclerosantes liquidos, es un tratamiento
paliativo que ofrece buenos resultados en malforma-
ciones vasculares de tamafio reducido. Esta indicada
como apoyo preoperatorio de cirugia, buscando la re-
duccion del tamafio de la lesidén, como complemento
o tratamiento definitivo (Cabrera & Redondo). La
escleroterapia se ha convertido en el método de trata-
miento de MV mas extendido y apropiado, y se han
desarrollado muchos agentes espumantes y liquidos
esclerosantes (Gorriz-Gomez et al., 2014).

El mecanismo de accion de los agentes
esclerosantes es inducir una lesion en la intima venosa,
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seguida de una eventual fibrosis del vaso. Los agen-
tes esclerosantes mas comunmente utilizados hoy en
dia son la soluciéon salina hipertonica, el tetradecil
sulfato de sodio y el polidocanol. Las presentaciones
mas comunmente ocupadas de estos agentes es de
tipo escleroterapia liquida o como espuma. El
polidocanol y tetradecil sulfato son detergentes
esclerosantes y se pueden convertir en una espuma
mezclandolos con un gas, generalmente aire del me-
dio ambiente, CO,, O, (Gibson & Gunderson, 2018).

El polidocanol es una solucién sintética com-
puesta por hidroxi-polietoxi-dodecano, cafa, agua y
alcohol etilico al 5 %. Originalmente se usaba como
anestésico local, pero en la actualidad se usa casi
exclusivamente como un esclerosante (Gorriz-Gémez
et al.). Es un detergente no idnico de uso comun que
genera lisis del revestimiento endotelial a través de la
absorcién en la membrana celular y desnaturalizacion
de proteinas por sobrehidratacion rapida de las célu-
las endoteliales, generando una lesién vascular. Esti-
mula la agregacion plaquetaria para posteriormente
formar una densa red de plaquetas y fibrina, y even-
tualmente la fibrosis del vaso sanguineo (Mimura et
al., 2009; Horbach et al.; Gibson & Gunderson).

Este agente esclerosante es seguro, presenta
una tasa mucho menor de efectos no deseados, las
alergias son bajas, la inyeccion es indolora y la necrosis
de la piel es poco frecuente. El mayor inconveniente
es su capacidad para pigmentar las venas (Gorriz-
Gomez et al.).

Nuestro primer caso presentado corresponde a
una malformacioén arteriovenosa, su diagnostico fue
conducido por la exploracion clinica y la ecografia
Doppler, posteriormente confirmado con el estudio
histopatolégico. En primera instancia fue tratada de
forma conservadora mediante infiltraciones
intralesionales de polidocanol 1 % (agente
esclerosante). Si bien disminuyé en tamafo, no se lo-
gro la remision completa de la lesién, esto segun
Jafarian et al. (2016) se debe a que las MAV tienen
estados hemodinamicos de alto flujo que pueden la-
var los agentes esclerosantes, impidiendo el resulta-
do terapéutico esperado. Por otra parte, la malforma-
cion arteriovenosa de este caso, al estar ubicada en
una region altamente irrigada, recibe alimentacion de
diferentes vasos que pueden hacer de colaterales a
los vasos esclerosados y mantener la irrigacion de la
lesién. En vista a estos resultados, se optd por reali-
zar una escision quirurgica completa de la lesion, con-
siderando la previa embolizacion de los vasos san-
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guineos, la ligadura y cauterizacion de éstos para evi-
tar hemorragias. Se realiza la reseccion completa de
la lesion ya que es el método quirdrgico mas efectivo
para las MAV, descartando otros métodos quirdrgicos
menos agresivos descritos como el curetaje y la re-
seccion parcial que causan el restablecimiento de la
lesion y también conducen a una recurrencia rapida,
con el riesgo de estar acompafados por un sangrado
intraoperatorio.

El segundo caso reportado presenta un diag-
noéstico de malformacion venosa. El diagnoéstico fue
determinado principalmente por la clinica del pacien-
te. El tratamiento con infiltraciones de polidocanol al 2
% en dos sesiones, dio resultados favorables. Es asi
que la escleroterapia representa una alternativa valio-
sa para tratar este tipo de malformacién vascular como
se ha mencionado anteriormente. De hecho, ademas
ofrece la ventaja de no dejar cicatrices externas, como
se evidencia en nuestro caso.

El uso de agentes esclerosantes es uno de los
tratamientos conservadores de primera eleccion al mo-
mento de tratar malformaciones vasculares, junto a
otras opciones terapéuticas como laser y la
embolizacion. No obstante, si el tratamiento no erradica
por completo la lesion, se opta por un tratamiento qui-
rurgico, siendo la escleroterapia un complemento a la
cirugia, como se evidencia en el primer caso clinico
presentado. Actualmente un enfoque terapéutico inte-
grado como lo es el uso combinado de la escleroterapia
o la embolizacién con la cirugia, obtiene mejores re-
sultados, de manera de reducir el riesgo y las compli-
caciones que existen cuando la cirugia se realiza de
forma aislada (Fernandez Alonso, 2004). Por lo tanto,
el tratamiento quirurgico para este tipo de lesiones
debe considerarse, no como una herramienta de tra-
tamiento Unica sino como una terapia asociada a otras
opciones conservadoras, con el objetivo de otorgar un
mejor resultado terapéutico con minimas co-
morbilidades.

CONCLUSIONES

Las anomalias vasculares comprenden dos gru-
pos: tumores vasculares y malformaciones vasculares
que a menudo requieren un tratamiento
multidisciplinario. El diagndstico es determinado por
la clinica e imagenes. Los métodos por imagenes son
un pilar fundamental para el adecuado diagnéstico de

estas patologias y su posterior clasificacion, sobre la
cual se basara el tratamiento especifico. Los tratamien-
tos son amplios, desde conservadores hasta quirurgi-
cos, existiendo un amplio abanico de opciones tera-
péuticas seguras y efectivas para el manejo de estas
anomalias. El tratamiento esclerosante es un trata-
miento conservador que tiene por objetivo causar una
lesién de las paredes del endotelio de los vasos san-
guineos, disminuyendo asi el flujo sanguineo y poste-
riormente su fibrosis.

Para este tipo de lesiones es necesario evaluar
la condicion clinica tanto del paciente como de la le-
sion propiamente tal, para asi plantear un tratamiento
adecuado y acorde a las necesidades clinicas del caso.

TORRES, M. C.; SANTANA, L. J.; BRAVO, A. R. &
MARDONES, M. M. Vascular anomalies of the oral cavity:
Review of classification and treatment applied to two clinical
cases. Int. J. Odontostomat., 14(1):48-54, 2020.

ABSTRACT: Vascular anomalies of the head and
neck are a group of lesions that affect blood and lymph
vessels where treatment remains a challenge. The updated
classification of head and neck vascular anomalies is the
modified Mulliken classification, which subdivides them into
a) vascular tumors and b) vascular malformations. In this
report, we present two clinical cases of male patients, with
diagnosis of vascular anomalies affecting the lip and hard
palate, diagnosed as arteriovenous malformation and venous
malformation, respectively. These lesions were completely
treated with conservative (sclerosing agents) and/or surgical
(complete surgical exeresis of the lesion) treatments,
achieving a complete remission. Consequently, we present
a review of the literature focused on the current classification,
current and future therapeutic approaches.

KEY WORDS: vascular anomalies, vascular
malformation, vascular neoplasms, oral cavity.
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