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RESUMEN:

Introduccion. Las malformaciones arteriovenosas son lesiones relativamente raras e infrecuentes. Se caracterizan por
presentar un aumento anormal en el nimero de vasos sanguineos como consecuencia de un defecto en el desarrollo
vascular. Constituyen un desafio diagnéstico y terapéutico para el médico tratante. Su incidencia es de alrededor el 1.5%
de la poblacion general. Dentro de las opciones terapéuticas se incluye la embolizacion selectiva, la reseccion quirtirgica
o ambas. El objetivo del presente articulo es reportar un caso de una patologia poco frecuente y hacer una revision literaria

de puertas abiertas

del tema para arrojar luz sobre su diagndstico. Reporte de caso. Se presenta el caso
de un paciente adulto joven que consulta por presentar una masa en gluteo derecho
de 6 afios de evolucion. Esta es diagnosticada erroneamente como lipoma, por
lo que se lleva al paciente a cirugia sin la realizacion de imagenes diagnosticas
previas. En la cirugia, el paciente presenta choque hipovolémico. Posteriormente,
se documenta la masa como malformacién arteriovenosa profunda. Discusién.
Es poco usual la ubicacion de dichas malformaciones en los miembros inferiores,
como en el paciente del actual caso. El diagndstico de estas lesiones puede ser
clinico, pero requiere del conocimiento o sospecha de esta entidad, ya que pueden
ser lesiones clinicamente no visibles, lo que lleva a que pasen inadvertidas o se
diagnostiquen de forma erronea. Conclusién. Aunque se trata de una patologia
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poco frecuente, esta puede generar repercusiones clinicas, fisicas, psicologicas y estéticas
importantes, por lo que es indispensable realizar adecuados métodos por imagenes que permitan
establecer su correcto diagndstico y manejo.

Palabras claves:
Malformaciones vasculares; Embolizacion terapéutica; Angiografia; Neovascularizacion
patologica; Choque hipovolémico.

ABSTRACT

Introduction. Arteriovenous malformations are relative rare and infrequent injuries. Their main
characteristic is an abnormal increase in the number of blood vessels as a result of defective
vascular development. They represent a diagnostic and therapeutic challenge for the treating
physician. Their incidence in the general population is around 1.5%. Some therapeutic options
include selective embolization, surgical resection, or both. The purpose of this article is to report
a case of an infrequent pathology and to perform a literature review on the topic to shed light
on its diagnosis. Case report. The case involves a young adult patient who inquired about the
presence of a mass in the right buttock with six years of evolution. It was erroneously diagnosed
as a lipoma, as a result of which the patient was taken to surgery without performing preliminary
diagnostic images. During surgery, the patient went into hypovolemic shock. Afterwards, the mass
was documented as a profound arteriovenous malformation. Discussion. Such malformations are
rarely found in the lower limbs, as in this case. These injuries may be clinically diagnosed, but
knowledge or suspicion on the existence of this entity is required, because such injuries might
not be clinically visible, which implies that they may go unnoticed or be erroneously diagnosed.
Conclusion. Even though it is an infrequent pathology, it may have substantial clinical, physical,
psychological and aesthetic implications, which implies that it is indispensable to perform
adequate imaging-based procedures to enable its adequate diagnosis and management.

Keywords:
Vascular malformations; Therapeutic embolization; Angiography; Pathological neovascularization,
Hypovolemic shock.

RESUMO

Introducfo. As malformagoes arteriovenosas sdo lesdes relativamente raras e infrequentes. Sao
caracterizadas por apresentarem um aumento anormal do niimero de vasos sanguineos como
consequéncia de um defeito no desenvolvimento vascular. Constituem um desafio diagndstico
e terapéutico para o médico que trata. Sua incidéncia gira em torno de 1.5% da populagdo geral.
As opgdes de tratamento incluem embolizagao seletiva, ressec¢do cirurgica ou ambas. O objetivo
deste artigo ¢ relatar um caso de patologia pouco frequente e fazer uma revisdo bibliografica
sobre o assunto para lancar luz sobre seu diagnostico. Relato de caso. Apresentamos o caso de
um paciente adulto jovem que consultou por apresentar uma massa na nadega direita, de 6 anos
de evolugdo. Isso ¢ diagnosticado erroneamente como um lipoma, entdo o paciente ¢ levado
para cirurgia sem imagens diagndsticas prévias. Na cirurgia, o paciente apresenta um choque
hipovolémico. Posteriormente, a massa ¢ documentada como uma malformagao arteriovenosa
profunda. Discussdo. A localizagdo dessas malformagdes nos membros inferiores é incomum,
como no caso deste paciente. O diagnostico dessas lesdes pode ser clinico, mas requer
conhecimento ou suspeita dessa entidade, pois podem ser lesdes clinicamente invisiveis, o que
as leva a passar despercebidas ou mal diagnosticadas. Conclusdo. Embora seja uma patologia
pouco frequente, pode gerar importantes repercussdes clinicas, fisicas, psicoldgicas e estéticas,
pelo que é imprescindivel a realizagdo de métodos de imagem adequados para estabelecer seu
correto diagndstico e tratamento.

Palavras-chave:
Malformagdes vasculares; Embolizagdo terapéutica; Angiografia; Neovascularizacao patoldgica;
Choque hipovolémico.
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Introduccion

Las malformaciones arteriovenosas (MAV) son una
anomalia relativamente rara, en particular las que
ocurren en las extremidades inferiores (1). La teoria
etiopatogénica de mayor consenso postula que estas se
deben a un aumento en el nimero de vasos, debido a
un defecto en el desarrollo vascular, especialmente en
la angiogénesis (2). Datos epidemiologicos mundiales
indican que la incidencia de las malformaciones
vasculares congénitas es de 1.5%, siendo
aproximadamente 2/3 partes de predominio venoso,
afectando de forma similar a hombres y a mujeres,
sin distincion entre grupos raciales (3). De estos casos
solo el 1 al 2% de los pacientes presentan lesiones en
los miembros inferiores (4).

Las malformaciones vasculares componen un espectro
de lesiones amplio y heterogéneo que frecuentemente
se presentan como un desafio diagndstico y terapéutico
para el médico tratante. El uso habitual de una
nomenclatura poco clara y no actualizada ha llevado
durante mucho tiempo a una considerable confusion
(5). Las lesiones vasculares congénitas se dividen
en hemangiomas y en malformaciones vasculares,
dependiendo de sus caracteristicas endoteliales. De
acuerdo al canal vascular afectado, se dividen en
lesiones de bajo flujo (venosas, linfaticas, capilares o
una combinacion de ellas) y de alto flujo (MAV y fistulas
arteriovenosas). Las malformaciones vasculares de
alto flujo se definen como derivaciones anormales
entre arterias y venas sin un lecho capilar intermedio
(6). Son infrecuentes y es importante reconocerlas,
pues representan probablemente el grupo mas grave
de anomalias vasculares.

El 40-60% de las MAV son visibles desde el
nacimiento y el 30% se hacen visibles clinicamente
durante la infancia. Pueden surgir en cualquier
parte del cuerpo y, por lo tanto, tienen una amplia
gama de manifestaciones clinicas. Sin embargo, en
aproximadamente el 12% de la poblacion afectada
causan sintomas con variados grados de severidad.
En un pequefio nimero de individuos de este grupo,
los sintomas son lo suficientemente graves como
para causar debilitamiento, o incluso la muerte.
Anualmente, aproximadamente el 1% de las personas
que padecen de MAV mueren como consecuencia
directa de estas lesiones (7).

La sintomatologia de las MAV se relaciona con
hipervascularizacion, presencia de shunts de diferente
calibre, hipertension venosa e isquemia tisular (8,9).
Se suelen expresar cuando son superficiales, como

masas pulsatiles, generalmente con el aumento de
la temperatura de la piel y frémito palpable. Pueden
presentar sobrecrecimiento 6seo y de partes blandas,
ademas de asociarse a lesiones osteoliticas (10).
En estadios avanzados, los pacientes desarrollan
hipertension venosa, hemorragia o isquemia/necrosis
tisular cerca de la lesion. Las MAV de gran tamafio
pueden asociarse con insuficiencia cardiaca congestiva
debido a una mayor precarga cardiaca derecha. Estas
MAYV generalmente se vuelven sintomaticas durante la
pubertad (11).

En la practica, existen malformaciones vasculares con
un curso clinico tipico y que no requieren estudios por
imagenes para su diagnostico, mientras que otras son
lesiones atipicas, profundas, cubiertas de piel normal
0 que comprometen estructuras vitales en las que el
diagnostico clinico es poco claro o insuficiente. Los
estudios por imagenes son fundamentales para un
diagnostico preciso y para la decision terapéutica
adecuada (12).

La ecografia y el examen Doppler se realizan
inicialmente para establecer las caracteristicas del
flujo sanguineo y asi poder determinar una impresion
diagnostica. La resonancia magnética permite valorar
la anatomia vascular, la extension de la lesion y
su relacion con las estructuras adyacentes (13). La
arteriografia permite reconocer el detalle preciso de la
angioarquitectura y hemodinamia de la malformacion,
que seran vitales para planear la terapia endovascular.
La prueba de oro es la angiografia selectiva (14).

La decision sobre el tratamiento invasivo debe ser
tomada por un equipo interdisciplinario y se basa en los
sintomas individuales y las posibles complicaciones
del curso natural de la enfermedad (15). Debido a
que las MAYV de alto flujo no involucionan de forma
espontanea, dentro de las opciones terapéuticas se
incluyen la embolizacion selectiva, la reseccion
quirurgica o ambas (16). La embolizacion es eficaz
en los casos en que el tratamiento quirirgico no es
posible. En combinacién con la cirugia aumenta sus
indicaciones, pues hace operables ciertos casos y
permite intervenciones mas seguras, sencillas y menos
traumaticas. Se realiza de 24 a 72 horas previas a la
cirugia con el objetivo de reducir la pérdida de sangre
(17). La cirugia puede ser total o subtotal en funcion
de la localizacién y del tamafio, siendo la curacion
definitiva cuando la extirpacion es completa (18).

Esta es una patologia infrecuente, por lo que se debe
diagnosticar de manera temprana y adecuada para
evitar complicaciones. Acd surge la importancia
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de divulgar este reporte de caso para enfatizar su
etiologia, sospecha clinica, correcta clasificacion y
adecuado tratamiento.

Descripcion del caso

Paciente masculino de 20 afios de edad residente del
municipio de Barrancabermeja, Santander, estudiante
universitario, previamente sano y sin antecedentes de
importancia. Lo envian a la consulta de cirugia general
por presentar masa en el cuadrante superior externo
del gliteo derecho de consistencia dura, no movil,
dolorosay pulsatil de 6 afios de evolucion, que habia ido
aumentando progresivamente de tamafio, limitandole
la marcha. Ante sospecha clinica se le diagnostica
“gran lipoma en gluteo derecho”. Dias después y
sin la previa realizacion de ayudas imagenologicas

Figura 1. Angioresonancia de pelvis con contraste.
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diagnosticas lo intervienen quirdrgicamente con la
intencion de reseccionarle la lesion en su totalidad. Se
encuentra una gran masa vascular de aproximadamente
10x12cm. En el intraoperatorio el paciente presenta un
shock hipovolémico con compromiso hemodinamico,
se suspende la intervencion quirargica, y se realiza
control con hemostasia a través de anudamiento
y ligadura de multiples vasos sanguineos, suturas
intradérmicas y externas. Horas después se le da
egreso hospitalario y se le envia para valoracion
por parte de cirugia vascular. Nueve dias después
presenta dehiscencia de suturas externas con salida
de escaso material serohematico y gran edema. Se
le documenta posteriormente en una institucion de
mayor nivel de complejidad a través de eco Doppler y
angioresonancia de pelvis contrastada: MAV profunda
de glateo derecho (figura 1).

MAV con nicho confinado a la region subcutanea lateral de cadera derecha, alimentada por ramas de la arteria glitea superior
y femoral profunda con drenaje a través de venas glateas, femoral profunda y lumbar en la porcion alta.

Fuente: Elaboracion propia.

El paciente se presenta en junta médico-quirargica en
donde se determina llevar a cabo la arteriografia de
iliaca primitiva derecha con visualizacion selectiva de
iliaca interna y arterias gliteas derechas y sus ramas
para embolizacion endovascular (figura 2). Esta se lleva
a cabo cinco meses después; en en el posoperatorio
inmediato el paciente presenta tos seca, disnea,
taquicardia sinusal, desaturacion, hipoventilacion
derecha y trombocitopenia por consumo; documentada
como tromboembolismo pulmonar periférico, el cual
se le confirma a través de gammagrafia de ventilacion
y perfusion. En junta médica multidisciplinar y
ante la mejoria clinica sintomatica se le da de alta al
paciente siete dias después, con seguimiento por la

consulta externa cada ocho dias. Tres meses después,
se realiza reseccion quirargica completa de la lesion,
hasta la fascia muscular con colocacion de colgajo a
distancia en varios tiempos, e injerto parcial de piel por
parte de cirugia de la mama y tumores, sin presentar
complicaciones. Se envia muestra para estudio
histopatoloégico donde se descarta malignidad y se
confirma que la lesion corresponde a una malformacion
arteriovenosa (figura 3).

Finalmente, se realiza seguimiento médico especializado
y ecografico durante 3 meses, que son reportados como
normales.
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Figura 2. Arteriografia de iliaca primitiva derecha.
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Lesion glutea altamente vascularizada con multiples vasos aferentes de gran tamafio sin opacificacion venosa temprana.

Fuente: Elaboracion propia.

Figura 3. Espécimen patologico.

Descripcion microscopica: Numeros vasos sanguineos venosos,
dilatados, tapizados por endotelio sin atipia, con trombos y
material de cuerpo extrafio en su interior Sembolizaci()n previa)
rodeados por un estroma congestivo, con ligero infiltrado
inflamatorio linfocitario. No se observa malignidad, lesion
correspondiente a malformacion arteriovenosa

Fuente: Elaboracion propia.

Discusion

Las malformaciones vasculares congénitas, incluidas las
MAYV, son una patologia poco comun, razén por la cual
siguen siendo una de las enfermedades mas dificiles
de diagnosticar y tratar terapéuticamente. Se producen
en alrededor del 1 al 2.6% de neonatos (19). Su origen
genético ha sido admitido por algunos autores debido a
queseestableceunaausenciade apoptosisy desregulacion
de la diferenciacion vascular. También esta involucrada
una mutacion del gen RASAIL. Sin embargo, ha habido
casos de MAYV secundarias a traumatismos, enfermedad

vascular degenerativa y otras de origen iatrogénico
que, al igual que con el paciente aca presentado, se
diagnostican tarde porque las lesiones no siempre son
visibles al nacer. Garzon et al. informan que las lesiones
no estan presentes en el 40-60% de los neonatos y solo
se manifiestan en la adolescencia en alrededor del 30%
de los casos (20). Enjorlas et al. habian encontrado esta
misma variabilidad en la edad de revelacion de MAV en
su estudio (21).

En Colombia solo existe un caso similar reportado
en Bogota en el Hospital San José. Se traté de una
paciente de 32 afios de sexo femenino que consult6 por
presentar dolor al mover su miembro inferior izquierdo;
presentaba una lesion que habia crecido con el transcurso
del tiempo. La paciente referia que dicha lesion la tenia
desde la infancia, evidenciandose al principio como una
pequefia mancha en la piel. Durante su adolescencia
hubo un gran crecimiento y fue diagnosticada como
hemangioma, con areas de pigmentacion y ulceracion,
sin auscultarse soplo en el sitio de lesion. Este caso se
diferencia con el aca estudiado, del paciente de sexo
masculino de Barrancabermeja porque este refirio
que durante su infancia y adolescencia la lesion no
era visible, version que fue corroborada al interrogar
a los padres. Sumado a esto, su alteracion vascular si
era pulsatil. Estos casos tienen en comun que las dos
lesiones tuvieron un crecimiento exponencial durante
la adolescencia con repercusiones funcionales, pues
el dolor impedia la libre movilizacion del miembro
afectado (22). En Santander no se encontraron datos
estadisticos o informacion literaria que reportaran o
describieran casos similares.

Las MAV de los miembros superiores se detectan en
promedio a los 2 afios de edad y se expresan con mayor
frecuencia alrededor de los 11 afios (23). El diagnostico
de MAV periféricas se puede determinar generalmente
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después de un examen clinico; al principio puede
resultar dificil porque las manifestaciones son diversas,
ya que pueden ser lesiones clinicamente no visibles,
pueden estar ocultas en los musculos, se confunden
con malformaciones capilares o, por el contrario, son
lesiones significativas que pueden comprometer el
prondstico funcional o vital, siendo esta ultima una
situacion extremadamente rara ya que solo afecta al
1-2% de los pacientes, y se produce generalmente en
casos de MAV proximal (24), debido a que las lesiones
distales no muestran derivaciones suficientemente
significativas para causar descompensacion cardiaca
(25).

Los sintomas se pueden describir utilizando el sistema
de estadificacion de Schobinger, el cual divide a estas
malformaciones en cuatro estadios clinicos (Tabla 1).

Tabla 1. Estadios clinicos de las malformaciones
arteriovenosas de alto flujo.

Estadio

s Caracteristicas
clinico

I Lesion cutanea tipo macula, rosada-violacea,
caliente, generalmente asintomatica.
Lesion clinicamente pulsatil, siendo evidente

I la presencia de vasos tensos tortuosos,
ocasionalmente dolorosa.

1 Aparicion de lesiones cutaneas distroficas,
ulceracion, sangrado y dolor continuo.
Se asocian falla cardiaca, infecciones que

v no responden al tratamiento e isquemia

periférica. (25).

Fuente: Elaboracion propia.

Ubicaciones como en las extremidades inferiores,
como la del paciente ac4 estudiado, son muy raras.
En este caso fue tipificada con estadio II dado por las
caracteristicas clinicas y sintomadticas que presentaba
(26).

Otros autores encontraron que el flujo de MAV podria
abruptamente acelerarse como resultado de los cambios
hormonales, tales como durante pubertad, trauma,
infecciones o cirugias. Este puede ser el caso del
paciente que al momento de la consulta no presentaba
antecedentes de importancia, considerado previamente
sano y en donde la lesion se le corrige en la edad adulta.
Pero con una evolucion de seis afios, tiempo en el cual
se encontraba en el desarrollo puberal bajo el influjo de
grandes cambios hormonales. Su diagnoéstico inicial se
realiza mediante una ecografia Doppler. Esta localiza
los puntos de la fistula, evalta las tasas de flujo y

77

mide su resistencia (27); ademas, es mas accesible y
econdmica.

La angio-tomografia contrastada que se le realizo
al paciente ofrece, en comparacion con la ecografia
Doppler, una mejor visualizacion de las estructuras
vasculares de la MAV, su extension esquelética o
visceral. En nuestro medio, la arteriografia contrastada
es el gold standard para explorar las MAV porque
caracteriza mejor las arterias nutricias y las venas
drenaje de la lesion. Por otra parte, Johnson et al.
tienen recomendado, para comenzar con el diagnostico,
realizar en primera instancia una RMN, debido a que
el eco Doppler no puede explorar lesiones profundas y
cercanas a estructuras 6seas o que contengan aire (28).
Pero esto no es siempre accesible en Colombia debido
a los costos y tramites administrativos. Por lo tanto,
al paciente se le confirmé el diagnostico basandose
en primera instancia en el examen de eco Doppler,
complementando con la angiografia tomografia
contrastada y la arteriografia.

Conclusion

Las malformaciones vasculares son una entidad
patoloégica bastante rara, poco frecuente pero
importante, dadas las repercusiones clinicas (en
algunos casos con elevada morbimortalidad), fisicas,
psicologicas, estéticas, y que para su tratamiento
mas idoneo requiere del trabajo mancomunado de un
equipo multidisciplinario. Para ello es indispensable
realizar un diagnostico y una clasificacion adecuada,
soportados en métodos por imagenes, antes de tomar
cualquier iniciativa terapéutica.

Actualmente las técnicas intervencionistas ofrecen una
amplia gama de alternativas terapéuticas de primera
linea, seguras y efectivas para el manejo de este tipo de
alteraciones que conllevan a mejorar la calidad de vida
de estos pacientes.

Consideraciones éticas

Se obtuvo el consentimiento informado por escrito
del paciente para la publicacion de este informe y las
imagenes que lo acompaiian.

Conflicto de interés

El autor declara no tener ningtin conflicto de interés.
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