Asociacion Mexicana de
Cirugia Bucal y Maxilofacial,
Colegio Mexicano de Cirugia

Colegio g Bucal y Maxilofacial, A.C.

Vol. 14, Nim. 2 « Mayo-Agosto 2018 * pp. 77-83

Malformacion venosa maxilar intradsea:
reconstruccion microvascular (reporte
de caso y revision de la literatura)

Fernando Gonzalez Magaiia,* Juan Manuel Melchor Gonzalez,** Fernan Alejandra Ayala Ugalde,***
Alberto Andrés Ayala,**** Arianna Gabriela Ibarra Reyes,***** Daniel Vélez Restrepo*#*

RESUMEN

El maxilar y la mandibula son los huesos mas comunmen-
te afectados del esqueleto facial, es rara la presencia de
malformaciones intradseas, ya que por lo general afec-
tan a tejidos blandos. Las malformaciones venosas son
el tipo de malformacién de bajo flujo mas comun. Estan
compuestas por canales vasculares con estasis. Aun-
que estan presentes al nacimiento, pueden permanecer
ocultas hasta la juventud o vejez. El tratamiento para las
malformaciones venosas incluye: excision quirlrgica, es-
cleroterapia, radioterapia, electrocoagulacion, crioterapia e
instilacién de magnesio-laser. Dependiendo de estos trata-
mientos, del tamafo y la localizacién, como primera opcién
se realiza la maxilectomia tomando en cuenta la clasifica-
cién de Cordeiro. Por su aspecto clinico exofitico existen
diferenciales clinicos con inmunohistoquimica que ayuda

SUMMARY

The maxilla and jaw are the most commonly affected
bones of the facial skeleton, the presence of intraosseous
malformations is rare, as they usually affect soft tissues.
Venous malformations are the most common type of
low-flow malformation. They are composed of vascular
channels with stasis. Although present at birth, they
may remain hidden until youth or old age. Treatment
for venous malformations includes surgical excision,
sclerotherapy, radiation therapy, electrocoagulation,
cryotherapy, and magnesium-laser instillation.
Depending on these treatments, size and location,
as a first option maxillectomy is performed taking
into account the classification of Cordeiro. Due to its
exophytic clinical aspect, there are clinical differentials
with immunohistochemistry that helps the definitive
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al diagnéstico definitivo. Asi, también los estudios de
imagen como tomografia computarizada, resonancia
magnética y angiorresonancia sirven como auxiliar de
diagnostico, delimitando su extension para un correcto
tratamiento. Por ello, presentamos el caso de un paciente
de género femenino de 22 anos, con reporte histopatold-
gico con diagndstico de tumor con malformacién venosa
de bajo flujo de maxilar, tratamiento y reconstruccién con
colgajo microvascular con peroné para posterior rehabili-
tacion con prétesis dental.

Palabras clave: Malformacién vascular en maxilar.

INTRODUCCION

La clasificacion de los tumores y malformaciones
vasculares es un tema controvertido a la fecha, a
pesar de multiples intentos y consensos. Mulliken
y Glowacki categorizaron estas entidades en dos
grandes grupos (hemangiomas y malformaciones
vasculares) dependiendo de su comportamiento
y presentacion clinica. Posteriormente, Waner y
Suen subdividieron las malformaciones vasculares
con base en su origen y flujo en venosas, arteriales,
capilares, linfaticas, mixtas y de bajo o alto flujo."

Las malformaciones venosas de bajo flujo son
las mas comunes. Estan compuestas por canales
vasculares con estasis. Aunque estan presentes al
nacimiento, pueden permanecer ocultas hasta la
juventud o vejez. Hasta el dia de hoy su fisiopatologia
no es clara, pero se especula que se producen por
una irregularidad en el desarrollo del sistema venoso.
La mayoria son de tipo aislado sin tener una asocia-
cién genética clara. Se presentan en cabezay cuello,
generalmente con compromiso de la musculatura
(masetero, temporal y musculatura intrinseca de la
lengua), piel, mucosa oral y respiratoria."

Aunque son el tipo de malformaciéon mas comun,
la presentacion intradsea es extremadamente rara,
constituyendo aproximadamente de 0.5 a 1% de
todos los tumores dseos. El compromiso del maxilar o
la mandibula es ain mas inusual, con algunos casos
anecddticos reportados en la literatura.

El diagndstico y la sospecha clinica de las malfor-
maciones intradseas es un reto clinico debido a la
ausencia de sintomas y a los hallazgos radiolégicos
inespecificos. En la mayoria de casos descritos se
observa una masa de crecimiento lento no dolorosa
y dura a la palpacion. Radiolégicamente, se han
reportado imagenes radiolicidas con compromiso
en «pompa de jabon» o reticular con corticales
integras, esclerosis periférica y ausencia de compro-
miso radicular.” En otros huesos faciales como los

diagnosis. Thus, image studies such as computed
tomography, magnetic resonance and angioresonance
also serve as diagnostic aids, delimiting their extent for
proper treatment. Therefore, we present the case of a
22-year-old female patient, with histopathological report
with diagnosis of tumor with venous malformation of
low maxillary flow, treatment and reconstruction with
microvascular flap with fibula for later rehabilitation with
dental prosthesis.

Key words: Vascular malformation in maxilla.

huesos nasales se han descrito patrones liticos.? El
diagndstico diferencial incluye exostosis, granuloma
eosinofilico, displasia fibrosa, quiste dermoide,
mieloma multiple y osteoma osteoide.

Existen multiples modalidades de tratamiento para
las malformaciones venosas, que incluyen excision
quirdrgica, escleroterapia, radioterapia, electrocoagu-
lacion, crioterapia, instilacién de magnesioy laser. En
el caso de la maxilectomia, dependiendo del tamafo
de la lesién y tomando en cuenta la clasificacion de
Cordeiro, se clasifica segun la cantidad de paredes
de hueso maxilar y limites orbitarios.?

Aun cuando la reconstruccion microquirudrgica
se hizo comun después de su introduccién inicial
a principios de la década de 1980, es importante
sefnalar que las reconstrucciones microvasculares
de la region de tercio medio facial no se intentaron
hasta la década de 1990 y que los colgajos libres
osteocutaneos complejos no aparecieron hasta
el siglo XXI.* Las técnicas para reconstruir los
contrafuertes del tercio medio y proporcionar un
marco de alveolos para colocacién de implantes y
rehabilitacion de los mismos comenzaron a ser mas
comunes en la literatura con los investigadores que
abogaban por realizar reconstrucciones especificas
(en forma de C, en forma de omega, apilados, etc.)
y diferentes colgajos del donante (peroné, cresta
iliaca, escapula).>”

Dependiendo de ello, para estos defectos se
consideraran las opciones de reconstruccion postqui-
rdrgica; la reconstruccion de tales defectos repre-
senta un desafio, porque no solo debe restaurarse
la continuidad dsea, sino que se requiere cobertura
intraoral y externa de la piel para lograr los objetivos
reconstructivos: creacion de una cavidad oral estable,
restauracion 6sea, reanudacion de una dieta oral,
restauracion dental y restitucion cosmética.® En el
escenario de malformaciones venosas de tejidos
blandos, la escleroterapia constituye la primera linea
como modalidad unica o prequirdrgica.
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Sin embargo, las malformaciones intradseas
requieren excision quirdrgica, pues su uso no detiene
el crecimiento dseo asociado. Algunos autores
consideran que la reseccion esta indicada siempre
y cuando la lesion esté bien delimitada, tenga un
tamafio moderado y la posibilidad de reconstruccién
anatomica y funcional esté al alcance. La tomografia
computarizada permite la visualizacién de las corti-
cales y la delimitacion de la lesién y su relacién con
tejidos circundantes. La resonancia estd indicada en
lesiones de alto flujo, por lo cual el estudio con rayos
X'y tomografia se considera suficiente por algunos
autores para planear la excision quirurgica.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de un paciente de género
femenino de 22 afios con diagndéstico de tumor con
malformacién venosa de maxilar superior, su trata-
miento y reconstruccidn con colgajo microvascular
con peroné. Con antecedentes personales patolégi-
cos de sinusitis cronica, sin carga genética tumoral.
Inicia padecimiento actual en 2009, tras ser sometida
a una extraccion dental, cursando con hemorragia y
crecimiento lento tumoral, exofitico, hemorragico, por
lo que se realiza biopsia escisional, la cual reportd
granuloma de células plasmaticas sin compromiso
0seo subyacente del maxilar. Continda con creci-
miento de la masa de 4 x 2.5 cm, sangrado y dolor
a la palpacion a las dos semanas postoperatorio.
Se inicia protocolo quirdrgico para su reseccion
y estudios de imagenologia con tomografia axial
computarizada de macizo facial, angiorresonancia y
angiografia con galio como medio de contraste. A fin
de determinar dimensiones reales, nutriciéon vascu-
lar, bajo anestesia general balanceada en posicion
decubito dorsal, con dos equipos quirdrgicos se inicia
en forma simultdnea procedimiento quirdrgico con
marcaje sobre la piel, ambos extremos del peroné
y la incisién lateral directamente sobre la diafisis, 2
0 3 cm mas larga en cada extremo que el injerto a
colocar, luego se incide la aponeurosis y aparecen
los musculos peroneos, se disecan los mismos y el
soleo se encuentra en la cara externa del peroné.
Se desinsertan los peroneos y el soleo sin dafar el
periostio y se va rodeando el hueso siempre con
diseccion extraperiostica, se incide el periostio en
ambos extremos del peroné. Se realiza la osteotomia
en ambos extremos y se obtiene injerto miocuta-
neo con segmento éseo. En region submandibular
izquierda se diseca y se refieren arterial y vena
facial para posterior anastomosis con pediculo de
injerto. Previamente se realiza maxilectomia tipo |l

de Cordeiro de lado izquierdo con abordaje circun-
vestibular y colgajo palatino para la reseccion de las
cinco paredes inferiores del maxilar con sierra reci-
procante, respetando piso orbitario, nervio infraor-
bitario y pared lateral de fosas nasales. Se fija el
injerto osteomiocutaneo intraoral en el borde anterior
de maxilar y contrafuerte maxilomalar con sistema
2.0y tornillos de 7 mm, se realiza anastomosis a las
arterias y venas faciales del mismo lado. Se esta-
blece protocolo de colgajo microvascularizado, trom-
boprofilaxis con enoxiheparina 40 mg subcutaneo
(0.5 mg/kg/peso) posterior a las primeras 12 horas,
vigilancia con horario las primeras 24 horas cada
hora, siguientes 24 horas cada dos horas, tercer
dia cada cuatro horas y cuarto dia cada ocho horas
para garantizar el estado del colgajo e integracion
del mismo. Se vigilan datos de cogestion venosa,
sufrimiento de la isla y epidermdlisis

Se envia pieza quirdrgica completa con limites
quirdrgicos sefalados a patologia, quienes reportan
con marcadores con inmunohistoquimica malfor-
macién venosa de bajo flujo intradseo positivo para
CD34, CD31, actina y podoplanina (marcadores para
endotelio vascular) con compromiso intradseo. Se
continué con protocolo de control de seguimiento
postoperatorio cada semana durante seis semanas
y posteriormente cada mes durante un afo y actual-
mente de manera anual por dos afos, sin datos
clinicos de recidiva de la lesion hasta la fecha.

DISCUSION

Las malformaciones venosas de bajo flujo intradseos
con frecuencia se han diagnosticado erréneamente
como «angiomas 0seos».

Las malformaciones venosas tienen origen
congénito; sin embargo, no son evidentes ni causan
sintomas durante la infancia y se manifiestan hasta la
adolescencia o incluso en la etapa adulta, por lo que
su diagnostico no suele ser sencillo. Las malformacio-
nes venosas son sensibles a los estrogenos; por tal
motivo, suelen presentarse con mayor frecuencia en
mujeres durante la pubertad o con cambios hormo-
nales tales como el embarazo. El caso de nuestra
paciente con gestaciones positivas concuerda
con dichos estudios. Ademas, las malformaciones
venosas pueden inflamarse después de una lesién,
como traumatismo, trombosis o infeccion.

A diferencia de las malformaciones venosas de
tejidos blandos, las malformaciones intradseas no
responden a tratamiento esclerosante; por esta
razoén, el tratamiento quirdrgico se vuelve la unica
opcion viable.®
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Figura 1. A y B. Vista submentovertex en la que se observa asimetria facial a expensas de aumento de volu-
men en regién nasogeniana izquierda. C. Se observa lesion intraoral en cuadrante maxilar izquierdo con ex-
tension en reborde alveolar que recubre los dientes, exofitica, de eritematosa con cambios azulados y violeta,

sensible a la palpacién, bordes irregulares, circunscrito, de 5 cm aproximadamente.

Figura 2.

A. Imagen de resonancia
magnética axial T1 que
muestra la lesion que afecta
zona de maxilar delimitada
en regién antero lateral iz-
quierda. B. Angiografia con
galio como medio de con-
traste que se observa hiper-
intensa en region anterior de
maxilar difusa.

Figura 3.

A. Macro de pieza quirur-
gica con abordaje intraoral
maxilectomia tipo Il de Cor-
deiro, respetando regiones
infraorbitarias. B. Muestra
macro de pieza quirurgica
de hemimaxilar izquierdo. C.
Marcaje con violeta de gen-
ciana de cabeza de peroné,
maléolos laterales, borde
anterior y borde posterior
de peroné, recordando que
debe preservarse por lo me-
nos 6 cm de peroné proximal
y 4 cm de peroné distal y se
marca en borde posterior las
perforantes e isla cuténea.
D. Injerto miocutaneo, osteo-
tomia en borde proximal y
distal con isla cutanea.
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Figura 5.

Cortes histologicos con tin-
cién en hematoxilina eosina,
en los que se observa pro-
liferacion de canales vascu-
lares irregulares revestidos
por una capa aplanada de
células endoteliales, rodea-
da de forma variable por una

HE 100x  capa delgada de musculatu-
ras lisas.

Figura 6.

Se observa TAC control con
reconstruccion 3D y valora-
cion clinica a los seis meses
PO.
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Aunque la apariencia tipica del caso corresponde
alo reportado en la bibliografia como una masa abul-
tadaindolora, rara vez puede causar desplazamiento
y movilidad de 6rganos dentales, reabsorciones
radiculares y éseas, asimetria de arcada dental
o0 hemorragia severa después del tratamiento o
biopsia.'®

Cuando las malformaciones venosas intradseas
se acercan a la mucosa, ocasionalmente pueden
sangrar. Las malformaciones venosas tienen carac-
teristicas radiograficas muy caracteristicas en las
tomografias computarizadas. La tomografia sera
particularmente sensible en la deteccién de flebolitos,
calcificaciones redondeadas patognomonicas de
malformaciones venosas. Se han detectado flebolitos
en aproximadamente 20% de las malformaciones
venosas de tejidos blandos, una diferencia radio-
grafica de malformaciones venosas intraéseas.' En
nuestro caso, se realizaron estudios de resonancia
magnética, tomografia computarizada, angiorreso-
nancia, en cada una de los cuales se observaron
cambios de densidades éseas y, con base en los
hallazgos imagenoldgicos, se tomd la decision y
limites del abordaje quirdrgico y, por la ausencia de
flebolito en los mismos, se descarté infiltrado a tejido
blando de la lesién en maxilar.

El sangrado recurrente y las alteraciones funcio-
nales representan indicaciones absolutas para el
tratamiento quirdrgico. Por el contrario, todas las
indicaciones para la reseccidon quirurgica de una
malformacién venosa con fines estéticos deben
hablarse claramente con el paciente y debe alcan-
zarse un equilibrio preciso que tenga en cuenta los
riesgos-beneficios del tratamiento.

La reseccion en blogue es la que tiene menor tasa
de recidivas, como lo constatamos en nuestro caso,
ya que el porcentaje de curetaje agresivo, con el afan
de preservar estructuras como las raices dentarias,
es alto como en el caso de malformaciones venosas
a nivel de maxilar o mandibula.

Por otra parte, cuando se realiza reseccion
completa con margenes de seguridad, la recons-
truccién inmediata esta justificada, a fin de disminuir
importantes secuelas funcionales y estéticas. Por
tal motivo y como se menciona en la bibliografia, la
reconstruccion microvascular es el estandar de oro
para defectos mayores de 3 cm, pues permite su
autonutricién y vascularidad. Se ha implementado
en nuestro procedimiento como los protocolos
que se establecen a nivel mundial. Ademas, Jinz
describié que el uso de injerto 6seo autdlogo es
mejor que los materiales no autdélogos como el
aloinjerto descalcificado a base de metilmetacrilato o

sustitutos 6seos como el cemento de hidroxiapatita,
ya que pueden infectarse o reabsorberse, particu-
larmente en el caso del cemento de hidroxiapatita,
que concuerda con nuestro tratamiento de uso de
injerto autdlogo.

La inmunohistoquimica en las malformaciones
venosas es positiva para los marcadores de dife-
renciacion vascular. En nuestro caso, el estudio
histopatoldgico mediante técnicas de inmunohis-
toquimica manifiesta positividad para marcadores
endoteliales CD31, CD34 y SMA para musculatura
lisa vascular.®1

CONCLUSIONES

Las malformaciones venosas de bajo flujo son lesio-
nes raras, el uso de multiples herramientas auxiliares
como los estudios de imagen y una adecuada explo-
racion clinica van de la mano a la hora de presentar-
se dichas lesiones, las cuales nos conduciran a un
diagndstico certero tomando en cuenta la similitud
tanto clinica como histopatoldgica que presentan
estas malformaciones vasculares, diferenciandolas
de las demas lesiones vasculares, asi como un
adecuado plan de tratamiento para mejoras estéticas
y funcionales de los pacientes a largo plazo. Por ello,
consideramos que el protocolo establecido en este
caso fue el adecuado, como se refiere en la biblio-
grafia mundial, ya que se alcanzaron los resultados
esperados en su planeacion como cero recidivas a
dos anos, restablecimiento de la funcién oral y de la
estética de nuestra paciente.
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