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Introduccion

Desde el siglo XIX en el ano de 1863, en que Virchow pu-
blico su clasificacion sobre anomalias vasculares, esta se ha
utilizado para designar a cualquier lesion vascular. El descri-
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Anomalias vasculares hepaticas.
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Mullicken?

RESUMEN

Introduccion. En 1982, Mullicken y
Glowacky, presentaron una nueva
clasificacion biolégica de las
anomalias vasculares faciales en nifios
basada en tres aspectos: las
caracteristicas clinicas, la conducta
fisica y la cinética celular. Ellos
dividen a las anomalias vasculares en
Hemangiomas (tumores reales) y
Malformaciones arteriovenosas
(errores en la morfogénesis) que a su
vez se dividen en alto y bajo flujo,
dependiendo del componente
predominantemente malformado. Sin
embargo en las anomalias vasculares
hepaticas, los diagnésticos, hasta la
fecha han sido los habituales, en los
que aun se utiliza la clasificacion de
Virshow de 1863.

Material y método. En el Hospital
General de México, en forma
conjunta con el Hospital Infantil de
México, “Federico Goémez”, desde el
ano de 1995, hemos utilizado la
clasificacion de Mullicken para el
diagnostico de las anomalias
vasculares faciales. Basandonos en
ello, decidimos llevar a cabo una
investigacion retrospectiva de las

arteriograffas hepaticas realizadas a
pacientes enviados a este departamento
con cualquier diagnostico que
sugiriera la presencia de una anomalia
vascular en higado, para verificar la
viabilidad de la clasificacion propuesta
por Mullicken. Reportamos el caso de
una nina de dos afnos, en quien los
hallazgos angiograficos fueron
compatibles con una Malformacién
arteriovenosa hepatica de alto flujo
(MAV alto), con la cual pudimos
complementar la serie de pacientes
con Hemangiomas y Malformaciones
arteriovenosas hepiticas de bajo flujo
(MAV bajo)

Discusion. Existen varios reportes en
la literatura que ya utilizan esta
clasificacion para las anomalias
vasculares hepdticas, ninguno de ellos
en nuestro pais. Consideramos que la
inclusion de la angiografia de esta
paciente, complementa adecuadamente
la descripcién que hasta esta fecha
tenfamos de las anomalfas vasculares
hepiticas, basandonos en los criterios
de Mullicken.

Conclusiones. Las anomalias
vasculares hepaticas tienen el mismo
comportamiento en cualquier parte

continiia en la pag. 10

be a las anomalias vasculares en base a la arquitectura de los

vasos y también menciona que un tipo puede convertirse en
otro, mediante proliferacion celular o dilatacion de las estruc-
turas vasculares. Esta clasificacion sigue aplicindose para las
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del organismo, por lo tanto la
clasificacion biologica descrita por
Mullicken en 1982, es aplicable a
cualquiera de ellas.
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ABSTRACT

Introduction. In 1982, Mullicken and
Glowacky described a new classification
for facial vascular anomalies in
children, based in three aspects:
clinical appearance, physical behavior
and histological findings. They
classified the vascular anomalies in
two types: Hemangiomas (real
tumors) and Vascular Malformations
(mistakes in morphogenesis) which
are divided in two: High and low

flow AVMs, based on the predominant
malformed vessels. Even though in
hepatic vascular anomalies, the
diagnoses established by most of the
physicians are still based in Virchow

classification, described in 1863.
Methodology. In the Hospital
General de México, with the Hospital
Infantil de México, “Federico Gémez”,
since 1995, we have been used
Mullicken’s classification for Face
vascular anomalies. Based on that, we
are using this classification for hepatic
vascular anomalies, but we were
lacking of a high flow Malformation
to probe that. We report a two years
old female, with angiographic
characteristics of a high flow AVM
Discussion. Even though there are
several reports in the world literature
regarding this classification, this is the
first one in Mexico. We consider that
the inclusion of this patient let us
complete the description.
Conclusion. Hepatic vascular
anomalies have the same behavior
than any other vascular anomaly in
the rest of the human body, so
Mullicken’s classification is useful in
any vascular anomaly.
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anomalias vasculares hepiticas.! Se han considerado desde
entonces a las anomalias vasculares hepaticas benignas co-
mo “hemangiomas cavernosos”, tomando en cuenta Unica-
mente sus caracteristicas morfologicas. Se mencionan en la
literatura “hemangiomas” que sangran, “hemangiomas” asin-
tomdticos y “hemangiomas” que involucionan con la edad.
En 1982, Mullicken y Glowacky publican la primera clasifi-
cacion bioldgica para las anomalias vasculares faciales.?* Se
basa en tres parametros, la conducta clinica, los datos fisicos
y la cinética celular. Divide a las anomalias vasculares en dos
tipos: hemangiomas y malformaciones arteriovenosas. Exis-
te un reporte de 1996, por Boon y Mullicken quienes descri-
ben a las anomalias vasculares hepiticas utilizando los mis-
mos criterios que los descritos por ellos mismos para las
anomalias vasculares faciales.*' El hemangioma se caracteri-
za por ser una lesion con recambio celular aumentado del
endotelio, mientras que las malformaciones arteriovenosas
no son lesiones neopldsicas sino que muestran alteraciones
en vasos de caracteristicas maduras. Estas son errores de la
morfogénesis vascular y se manifiestan por alteraciones de
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uno o varios tipos de vasos: arterias, venas, linfaticos, capi-
lares o una combinacion entre ellos. La diferencia estriba en
aquellas con un componente arterial predominante, las cua-
les son definidas como de flujo alto y las que no lo tienen
son de flujo bajo. Los hemangiomas son las neoplasias be-
nignas mas frecuentes en la infancia. Generalmente no estin
presentes al nacimiento, predominan en mujeres en propor-
cion de tres a uno y se presentan generalmente en la raza
blanca. En un 75% de las veces ocurren en el drea de la ca-
beza y cuello. Son de crecimiento rdpido e involucion lenta.
A la palpacion son firmes, completan una involucion total a
los siete anos aproximadamente, quedando Unicamente un
tejido residual fibroso, cicatrizal. Las malformaciones vascu-
lares generalmente estdn presentes al momento del naci-
miento, son blandas y compresibles, tienen un crecimiento
de acuerdo al del nino y no involucionan con la edad. Las
de alto flujo tienen un gasto cardiaco elevado. Las de bajo
flujo son asintomaticas y generalmente hallazgo durante ex-
ploracion ecografica o tomografica.*> Es posible realizar el
diagnostico diferencial entre los diferentes tipos de anoma-



lias vasculares mediante angiografia.*> Los hemangiomas, se
manifiestan angiograficamente con arterias de caracteristicas
normales, con multiples vasos distales de neoformacion que
al carecer de capa muscular presentan microfistulas arterio-
venosas que condicionan una tincion parenquimatosa de
bordes lobulados, bien definidos y que persiste durante la
fase venosa. El drenaje venoso es temprano a través de ve-
nas de caracteristicas normales. Las malformaciones arterio-
venosas de alto flujo se presentan angiograficamente como
lesiones arteriales en vasos maduros, lo que se refleja co-
mo arterias ectasicas, dilatadas y tortuosas con fistulas AV y
retorno venoso temprano a través de venas normales 6 tam-
bién anémalas (por sobrecarga o por malformacion). Las
MAV de bajo flujo pueden manifestarse angiograficamente
normales cuando el componente predominante es el linfati-
co. También pueden observarse con fase arterial normal y
pequenos acimulos de contraste en fase arterial tardia en el
territorio afectado, cuando el predominio del componente
vascular es capilar y cuando este componente predominan-
te es el venoso, presentan arterias normales, fase tisular nor-
mal y fase venosa con acimulos de contraste en pequefos
lagos sobre la topogratia de la lesion vascular que persisten
durante las fase venosa tardia y aun después. Las venas pue-
den o no ser anormales.*> Esta descripcion clinica y angio-
grafica se ha referido en relacion a las Anomalias vasculares
faciales*® sin embargo no existe razon organica que las dife-
rencie de las hepaticas.”™ Considerando que las anomalias
vasculares hepaticas tienen un comportamiento similar a las
faciales y a las del resto del organismo, en el Departamento
de Radiologia Vascular e Intervencionista del Hospital Gene-
ral de México, hemos implementado un protocolo de diag-
nostico basindonos en hallazgos angiograficos, dividiendo a
las anomalias vasculares hepaticas en hemangiomas y malfor-
maciones arteriovenosas de alto y bajo flujo de acuerdo al
componente arterial. Es importante considerar que ya que los
hemangiomas hepaticos son frecuentes en la poblacion pe-
diatrica, y que son causa frecuente de Sindrome de Kasabach
Merrith (atrapamiento plaquetario) y de obstruccion por efec-
to de masa, es importante hacer el diagnostico etiologico en
forma temprana para aplicar el tratamiento necesario en ca-
da caso, asi como en los casos de Malformaciones arteriove-
nosas arteriales, la aplicacion temprana del tratamiento, evita-
ra las complicaciones subsecuentes, tales como la ruptura
arterial y la insuficiencia cardiaca por sobrecarga.'*!¢

Material y método

Desde enero de 1995 y hasta octubre del 2003, habiamos
realizado mas de 40 arteriografias hepdticas, en el mismo
numero de pacientes, en todos aquellos pacientes en que
se sospechaba anomalia vascular hepatica y que cursaban
con sintomatologia. Se realizaron angiografias a todos
aquellos pacientes con datos clinicos, ecograficos y tomo-
graficos de evidencia de anomalia vascular hepatica, en
quienes se haya eliminado otro tipo de patologia, en caso

de los ninos, hepatoblastoma y en los adultos, hepatocar-
cinoma. Se excluyeron a todos aquellos pacientes que a
pesar de existir datos que sugieran la presencia de anoma-
lia vascular hepdtica, no hayan sido estudiados para des-
cartar neoplasia maligna, o bien aquellos con expediente
incompleto. Finalmente eliminamos a aquellos pacientes
en que por cualquier razén, no se llevo a cabo arteriogra-
fia hepatica selectiva (por negarse a aceptar el procedi-
miento, o por contraindicacion del mismo). La biopsia pre-
via no constituyo un pardmetro de inclusién o exclusion,
ya que todos reportan el mismo diagnostico “hemangioma
cavernoso”. Analizamos diferentes variables: Edad, sexo,
hallazgos clinicos, hallazgos por ultrasonido y tomografi-
cos, descripcion angiografica, tratamiento y resultado al
mismo. Una vez revisados los expedientes clinicos y radio-
logicos de los pacientes los dividimos en tres grupos, ba-
sindonos en la clasificacion de Mullicken: Hemangiomas
hepiticos (dnicos o multiples) y malformaciones arteriove-
nosas de bajo y alto flujo. Sin embargo, hasta octubre del
2003, no habiamos encontrado el estudio angiografico de
algin paciente en donde, de acuerdo a los criterios angio-
graficos descritos por Burrows® y confirmados posterior-
mente por este mismo grupo de trabajo,” se demostrara la
evidencia de una malformacién arteriovenosa de alto flujo.
Los hallazgos angiogrificos que encontramos en los he-
mangiomas hepaticos fueron arterias normales con multi-
ples vasos distales de neoformacion, dichos vasos se apre-
cian como pequenas imigenes en tirabuzoén, con tincion
parenquimatosa intensa de bordes regulares y bien defini-
dos y retorno venoso temprano condicionado por micro-
fistulas arteriovenosas. (Figuras No. 1, 2y 3 A y B). Cuan-
do observamos arterias normales, con fase tisular normal

Figura No. 1. Corte axial de TC contrastada en donde se identifican ocho lesiones
redondas, que captan el medio de contraste en forma intensa, en paciente femeni-
na de ocho meses de edad, con hepatomegalia y atrapamiento plaquetario.
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Figura No. 2. Arteriografia hepética selectiva de la misma paciente de la figura 2.
Pueden observarse arterias normales, con multiples vasos distales de neoforma-
cion, en forma de tirabuzon, que condicionan una fase tisular bien definida de bor-
des regulares y con retorno venoso temprano (no inmediato) condicionado por mi-
crofistulas AV. Datos compatibles con hemangiomas hepaticos multiples.

El pasado mes de octubre del 2003, recibimos en el
Departamento de Radiologia Vascular e Intervencionista
del HGM, a una nina, de dos anos de edad, con hepato-
megalia en estudio y hallazgos tomograficos que reporta-
ron “hemangioma cavernoso hepdtico”. Nos llamaron la
atencion los datos de Insuficiencia cardiaca por sobrecar-
ga. Al realizar la arteriografia de tronco celiaco encontra-
mos con un tronco celiaco clasico, con arterias hepaticas
comun, derecha e izquierda originindose de este. Obser-
vamos arterias hepaticas derechas sumamente dilatadas y
ectasicas, ausencia de fase tisular y retorno venoso tem-
prano a través de venas de sistema porta. Realizamos ar-
teriografia selectiva de las tres ramas hepaticas, observan-
do que las ramas mas afectadas eran ambas derechas. Nos
basamos en los criterios de Mullicken y definimos dicha
anomalfa vascular como una “Malformacién arteriovenosa
de alto flujo” con arterias hepaticas derechas malformadas.
También pudimos comprobar permeabilidad completa del
sistema porto-esplénico. Como se sabe, el aporte vascular
al higado por parte de la vena porta, constituye mas del
70 % para la perfusion hepatica. La evidencia de la per-
meabilidad completa de la porta, nos permitié embolizar

Figura No. 3 Ay 3 B. Se muestran dos imagenes similares. Arterias normales, fase tisular intensa de bordes regulares y bien definidos, con mdltiples vasos de neoforma-
cion que la condicionan. Los vasos de neoformacion se observan como en “tirabuzon”. La diferencia estriba en la edad. La paciente de la angiografia A tenia cinco afios
de edad, mientras que la paciente de la angiografia B, tenia 19 afios. Histoldgicamente correspondieron a un Hemangioma (A) y a un Hepatocarcinoma (B).

pero persistente a expensas de tincién parenquimatosa
prolongada, hasta la fase venosa o después de esta, con re-
torno venoso normal o retardado, las consideramos como
MAV de bajo flujo (Figuras No. 4,56y 7).
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ambas ramas de la arteria hepatica derecha, con material
embolizante permanente, Gelfoam* adicionado con poli-
docanol y medio de contraste, fragmentado.*'*'” (Figuras 1,
2y 3), sin correr el riesgo de la isquemia hepatica.



-

Figura No. 4. Arteriografia hepatica selectiva. Las ramas arteriales son normales.
La imagen tomogréfica reportaba “Hemangioma Cavernoso”. No existe evidencia
de vasos de neoformacion (hemangioma) ni de vasos arteriales malformados (MAV

alto flujo).

Figura No. 6. En esta fase tisular se identifica la tincién capilar en la topografia he-
patica en que tomograficamente se describe la lesion vascular.

Discusion

A pesar de que considerdbamos que las anomalias vascula-
res hepdticas tenian un comportamiento similar a las facia-
les y que era factible aplicar los criterios establecidos por
Mullicken y Glowaky,** no fue sino hasta que encontramos
a la paciente referida, que pudimos corroborarlo. Encontra-
mos varias peculiaridades en nuestro reporte. Una de ellas
es que existe aun una gran ignorancia con respecto a actual
clasificacion de las anomalias vasculares. En segundo térmi-
no, también observamos que, a pesar que en la literatura

- . .
Figura No. 5. En la fase tisular, se observa acumulo de contraste en topografia
capilar, sin evidencia de fistulas o micro fistulas arteriovenosas que condicionara
un retorno venoso temprano.

r
k. -

Figura No. 7. Al termino de la fase tisular y venosa, persiste el acumulo de con-
traste referido desde la fase tisular. El diagnostico en esta paciente fue de Malfor-
macion Arteriovenosa de bajo flujo, de predominio capilar (malformacion capilar).

mundial se refiere que los hemangiomas son mas frecuen-
tes en mujeres con una frecuencia de 3 a 1 y que las Mal-
formaciones arteriovenosas no tienen predominio en fre-
cuencia, el 90% de nuestras pacientes correspondian al sexo
femenino.?* En todos los pacientes en quienes los criterios
de Mullicken y Glowaky, fueron compatibles con “Heman-
gioma”, cuyas angiografias pusieron en evidencia arterias
normales, con flujo aumentado, multiples vasos distales de
neoformaciéon condicionando tincion parenquimatosa in-
tensa, lobulada de bordes bien definidos y retorno venoso
temprano, correspondieron a pacientes entre los tres meses
y los tres anos de vida, predominantemente en mujeres, y
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Figura No. 8. Arteriografia hepatica, en paciente femenina de dos afios de edad.
Se observa arteria hepatica comin dilatada, asi como las dos ramas derechas. La ar-
teria hepatica izquierda es de caracteristicas normales. Puede observarse ausencia
de fase tisular e inicio del retorno venoso a través de Vena Porta.

Figura No. 10. Cateterizacion selectiva de Arteria hepatica derecha, donde puede
observarse la fistula con la vena porta, inmediatamente después de inyectar el me-
dio de contraste en la rama mas distal de la arteria.

todos ellos fueron tratados con embolizacion, estos pacien-
tes son también quienes presentaron con mayor frecuencia
Sindrome de Kasabach-Merrit.*¢ La evolucion de estos pa-
cientes ha sido adecuada, hacia la reduccion después de la
embolizacion y la utilizacion del interferon alfa dos A.%7 Las
malformaciones arteriovenosas de bajo flujo, se presentaron
en pacientes desde los siete meses y hasta 60 afios. Estos
pacientes no muestran predominio en sexo y no les aplica-
mos tratamiento intra-arterial. Algunos de ellos han sido ma-
nejados con inhibidores de la angiogénesis, como los este-
roides e interferén, sin embargo no existe ninguna
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Figura No. 9. Fase tisular en la misma paciente femenina de dos afios de edad.
Sin fase tisular, encontramos un retorno venoso temprano, con tincion completa
del sistema porta. Puede observarse el catéter en tronco celiaco (flecha blanca).

Figura No. 11. Aun se observa el medio de contraste en la arteria, y el llenado de
la rama derecha de porta es inmediato, por la fistula AV condicionada por la falta
de capa muscular de las arterias malformadas.

diferencia en los controles. El presente es el reporte de una
paciente en quien, de acuerdo a los criterios de Mullicken
y Burrows, es compatible con Malformacién arteriovenosa
de alto flujo. En ella existian alteraciones hemodinamicas.*
>1213 A esta paciente se le embolizé en una ocasion, obte-
niendo reduccion en el flujo arterial. La condicion para rea-



lizar la embolizacion es que la vena porta este permeable.
En esta paciente, las arterias hepdticas derechas se observa-
ron sumamente dilatadas, con flujo aumentado, ectésicas,
sin tincion parenquimatosa y con retorno venoso a porta in-
mediato.

Conclusiones

En base a los hallazgos descritos en nuestros pacientes,
concluimos que la clasificacion de Mullicken y Glo-
wacky, aplicada inicialmente en las anomalias vascula-
res faciales, es tan ttil como aplicable en el resto del or-
ganismo, lo cual no excluye de ninguna manera el
higado. La realizacion de la angiografia hepatica a la pa-
ciente descrita, permitié la demostracion objetiva de las
arterias hepaticas malformadas, con grandes fistulas ar-
teriovenosas. Este caso nos facilito la confirmacion de la
clasificacion biologica de Mullicken en nuestra serie de
pacientes con anomalias vasculares hepaticas, donde
hasta esa fecha, Ginicamente teniamos demostrados ca-
sos de hemangiomas y malformaciones arteriovenosas
de bajo flujo.
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