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Las anomalias vasculares incluyen dos entidades bien diferenciadas aunque frecuente-
mente confundidas en la literatura cientifica: los hemangiomas y las malformaciones
vasculares. La localizacién primaria intradsea cigomatica es muy infrecuente. Ademads, la
mayoria de los casos publicados han sido categorizados de <hemangioma» de forma poco
rigurosa. Los autores describen un caso de malformacién venosa intradsea cigomética y
discuten las caracteristicas clinicas, histolégicas e inmunohistoquimicas distintivas de las
anomalias vasculares que conducen a un adecuado diagnéstico y un tratamiento eficaz.
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confused in the scientific literature: haemangiomas and vascular malformations. Primary
intraosseous involvement of the zygoma is particularly rare. Moreover, most reported cases
of zygomatic involvement have been categorised as “haemangioma” without appropriate
diagnostic criteria. The authors describe a case of intraosseous venous malformation of the
zygoma and discuss the specific clinical, histological and immunohistochemical criteria of
vascular anomalies that lead to a correct diagnosis and subsequent effective treatment.
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Introduccién

En 1982 Mulliken y Glowacki® sentaron las bases clinicas,
histolégicas e histoquimicas para la clasificacién de las
anomalias vasculares y describieron dos entidades bien dife-
renciadas: los hemangiomas y las malformaciones vasculares.
Los primeros son lesiones de naturaleza neopldsica que se
originan en la infancia y que sufren una proliferacién rédpida
seguida de una involucién caracteristica; por su parte, las mal-
formaciones vasculares se originan a partir de una anomalia
en el desarrollo de los canales vasculares, suelen estar presen-
tes al nacimiento y no involucionan sino que a menudo crecen
con la edad?>.

El territorio de cabezay cuello es una localizacién frecuente
de estas lesiones vasculares®. Suelen asentar en los tejidos
blandos, siendo la afectacién ésea primaria muy infrecuente®.
En particular, la afectacién del esqueleto facial es muy poco
habitual. En el caso concreto de lesiones vasculares intradseas
del hueso cigomatico, hasta la fecha existen inicamente poco
mas de 30 referencias en la literatura cientifica®. La mayoria de
estos casos han sido descritos como «<hemangioma» con poco
o nulo esfuerzo por clarificar el subtipo especifico de lesién
vascular®, a pesar de que existen ya marcadores inmuno-
histoquimicos especificos como el transportador eritrocitario
de la glucosa tipo 1 (GLUT-1) para categorizar adecuada-
mente estas lesiones’. De hecho, algunos autores sugieren
que la mayoria de estos «<hemangiomas intradseos» son en
realidad malformaciones venosas por sus caracteristicas cli-
nicas y evolucién natural y por tanto deberian designarse
como tal®.

El objetivo de este trabajo es comunicar un caso excepcio-
nal de malformacién vascular primaria intraésea en el hueso
cigomatico y revisar las caracteristicas clinicas, histolégicas e
inmunohistoquimicas distintivas de las anomalias vasculares
que conducen a un adecuado diagnéstico y por consiguiente
a un tratamiento eficaz.

Caso clinico

Un paciente varén de 28 anos de edad, sin antecedentes de
interés, consulté por una tumoracién malar izquierda progre-
siva, no dolorosa, que se habia notado desde hacia 15 dias.
No referia antecedente de traumatismo local. A la exploracién
se palpaba una lesién de consistencia dura en reborde infe-
roexterno de la orbita izquierda, de aproximadamente 1cm
de didmetro, sin pulsatilidad aparente (fig. 1).

La ecografia Doppler informé de lesién malar expansiva,
polilobulada, con calcificacién parcial y sin senal vascular. La
tomografia computarizada (TC) orbitaria detecté una lesién
medular redondeada, bien definida, con estructura interna
trabeculada y expansién cortical sin infiltracién ni reaccién
peridstica (fig. 2). La resonancia magnética (RM) describié una
lesién osteolitica malar expansiva de 16 x 10 x 13mm, con
margenes esclerdticos bien definidos, ausencia de infiltra-
cién de partes blandas perilesionales e intensa captacién de
contraste (fig. 3).

Ante el diagnéstico de presuncién de lesién vascular de
bajo flujo, y dadas las caracteristicas progresivas de la lesién,
se decidi6é extirpacién de la lesién bajo anestesia general.

Figura 1 - Exploracion clinica: Lesion redondeada dura no
pulsitil en region malar izquierda.

A través de un abordaje subciliar izquierdo con ampliacién
en cola hacia el malar (fig. 4) y diseccién por planos se expuso
la lesién (fig. 5). Tras una osteotomia en caja incluyendo un
margen de seguridad periférico de 0,5 cm, el defecto se recons-
truy6 con injerto de mentdn y placa de titanio arqueada (fig. 6).
Los gaps intercorticales se rellenaron de hueso esponjoso
obtenido de la zona donante. Los controles radiolégicos posto-
peratorios muestran una reconstruccién anatémica con buena
consolidacién ésea (fig. 7).

El estudio anatomopatolégico revel6 espacios vasculares
dilatados recubiertos de endotelio sin atipia, concluyén-
dose un «hemangioma intraéseo». Sin embargo, el estudio
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Figura 2 - TC: Lesién osteolitica expansiva bien definida,
con ausencia de reaccién periéstica ni rotura de cortical.
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Figura 3 - RM: Lesion hipercaptante expansiva bien definida que no infiltra partes blandas.

inmunohistoquimico fue negativo para GLUT-1. Por tanto,
consideramos que el diagnéstico correcto clinica e inmuno-
histoquimicamente es de malformacién venosa intraésea.

Tras 5 meses de seguimiento, el paciente estd com-
pletamente asintomdtico, con un resultado estético
excelente.

b SR e
Figura 4 - Imagen intraoperatoria: Abordaje subciliar con
ampliacién hacia cigoma.

Discusién

Se han comunicado aproximadamente 30 casos de lesiones
vasculares intradéseas del hueso cigomatico®. La mayoria de
ellos han sido etiquetados de <hemangioma» de forma poco
rigurosa, a pesar de que las caracteristicas clinicas, histo-
légicas e inmunohistoquimicas de los hemangiomas y las
malformaciones vasculares estén bien establecidas’.

La edad media de los casos publicados de <hemangioma»
intradseo cigomatico es de 39 afos (rango 13 a 66)°, con una
predileccién 3:1 por el sexo femenino’. A excepcién de dos
pacientes en los que la lesién se diagnosticé en la infancia
y experimenté una proliferacién-regresion tipicas del heman-
gioma, en el resto de casos se trataba de pacientes adultos con
lesiones que probablemente eran mds bien malformaciones
vasculares®.

Aunque el diagnéstico de las lesiones vasculares de par-
tes blandas puede orientarse facilmente con una anamnesis
y exploracién clinica minuciosas?®, las lesiones intradseas
requieren la evaluacién complementaria con técnicas de
imagen, habitualmente TC y/o RM, practicamente de forma
sistemadtica. Efectivamente, el diagnéstico preoperatorio de
la naturaleza vascular de una lesién intradsea es fundamen-
tal para contraindicar la biopsia y evitar el curetaje, que

Figura 5 - Imagen intraoperatoria: Exposicion de la lesion.
Se aprecia una lesion expansiva que respeta el periostio y
que se compone de espacios vasculares dilatados.

Figura 6 - Imagen intraoperatoria: Reconstruccion del
defecto de reseccion con injerto de mentén y material de
osteosintesis.
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Figura 7 - Rx simple con proyecciéon de Waters a los 3
meses: reconstruccién anatémica con buena consolidacién
ésea.

pueden resultar en una hemorragia importante. La mani-
festacién clinica mdas comun en regién cigomética es una
tumoracién malar indolora que ocasiona una asimetria facial,
en presencia o no de un antecedente traumdtico local®. El
diagnéstico diferencial con la displasia fibrosa se hace nece-
sario en muchas ocasiones. Las caracteristicas radiolégicas
de las malformaciones venosas que asientan primariamente
en tejidos blandos estan bien descritas, pero no ocurre lo
mismo con las que se originan en hueso®. La TC suele mos-
trar una lesién expansiva bien definida con patrén en panal
de abejas o en pompas de jabén y a veces trabéculas radian-
tes. En RM las caracteristicas dependen del flujo de la lesién
y de la proporcién de esponjosa infiltrada por grasa den-
tro de la lesién®. Las anomalias pequefias suelen aparecer
reforzadas en secuencias T1, pero las lesiones mas gran-
des pueden ser hipointensas en esta secuencia por la mayor
trabeculacién®. En nuestro paciente, la lesién presentaba un
aspecto apolillado con insuflacién de la cortical malar en
la radiografia simple, sin evidencia de afectacién del tejido
blando adyacente ni signos sugestivos de lesién de alto flujo
en la RM. Aunque la técnica de exploracién rutinaria suele
ser la TC, en los casos en que se evidencie afectacién de
partes blandas o se sospeche alto flujo, es necesario estu-
diar el caso con RM y ecografia Doppler. La angiografia se
reserva para casos en los que se planee un intervencionismo
vascular®.

La mayoria de autores coincide en que la biopsia incisional
de estas lesiones no estd indicada por su cardcter benigno y el
riesgo de hemorragia®. Ademas, el manejo es bastante similar
en la mayoria de ocasiones, a excepcién del tratamiento con

propranolol de los hemangiomas en fase proliferativa'®. Las
caracteristicas histolégicas del estudio de la pieza quirdrgica
ayudan a diferenciar entre los distintos tipos de lesiones vas-
culares. Las malformaciones venosas estidn formadas por un
conglomerado de venas sin evidencia de actividad mitética en
el endotelio ni en los pericitos y a menudo con ausencia de
una capa muscular uniforme; por su parte, los hemangiomas
proliferativos estdn compuestos por una masa no encapsu-
lada de células endoteliales y pericitos con alta actividad
mitética®3. Sin embargo, la diferenciacién entre un heman-
gioma involutivo y una malformacién venosa puede ser dificil
segln las caracteristicas anatomopatoldgicas® y a menudo
requiere la utilizacién de marcadores inmunohistoquimicos,
especialmente el GLUT-1. A diferencia de las malformacio-
nes vasculares, los hemangiomas juveniles expresan GLUT-1
con un 95% de sensibilidad y un 100% de especificidad’. Este
marcador no se expresa en el endotelio microvascular de
la piel normal pero si en los eritrocitos, endoneuro, peri-
neuro y tejidos constituyentes de barreras hemadticas, como
es la placenta. La naturaleza histolégica del endotelio de los
hemangiomas juveniles es muy similar a la de estos tejidos,
y de ahi la expresién persistente de GLUT-1 en ellos después
de la etapa fetal. Ademas, dicha expresion es independiente
de la actividad proliferativa de la lesién’. Es importante desta-
car que ninguno de los casos publicados en la literatura como
«hemagioma» cigomatico o «hemangioma» intradseo en el
esqueleto maxilofacial fueron confirmados mediante estudio
de GLUT-1°. En nuestro caso, el andlisis inmunohistoquimico
revel6 la ausencia de expresién de este marcador, estable-
ciéndose por tanto el diagnéstico de malformacién venosa
intradsea.

La decisién de tratar las lesiones vasculares del territorio de
cabeza y cuello depende de las consecuencias estéticas y fun-
cionales en el paciente. Debe tenerse en cuenta que la exéresis
adecuada de estas lesiones es a menudo dificultosa o no exi-
tosa, puesto que se pueden afectar varios espacios anatémicos
contiguos y estos pueden contener estructuras anatémicas
importantes®''. En nuestro paciente, la decisién de exéresis
de la lesién se tomo en base a la deformidad estética progre-
siva, en ausencia de repercusiones funcionales oculares o de
otro tipo.

Aunque se han descrito varias opciones para el tratamiento
de lesiones primarias de tejidos blandos (escisién quirtrgica,
esclerosis quimica con etanol u otros agentes esclerosantes,
laserterapia con Nd:YAG o argdn, esclerosis endoluminal con
laser de diodo)?, la escisién quirtrgica sigue siendo el trata-
miento de eleccién para las lesiones primarias intradseas®'?.
Se recomienda una exéresis en bloque con un margen de
tejido sano para evitar el sangrado intraoperatorio y la exére-
sis incompleta, ya que se han descrito recidivas con curetaje
y escisién parcial’®. En ocasiones puede ser necesaria o reco-
mendable la embolizacién preoperatoria de la lesién'>13,

Conclusiones

Las anomalias vasculares incluyen dos entidades bien dife-
renciadas clinica, histolégica e inmunohistoquimicamente:
los hemangiomas y las malformaciones vasculares. La loca-
lizacién primaria intradsea cigomatica es muy infrecuente.
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La mayoria de los casos publicados en esta localizacién han
sido categorizados de <hemangioma» de forma poco rigurosa.
En la actualidad, el diagnéstico de confirmacién es posible
mediante marcadores inmunohistoquimicos. El tratamiento
requiere una exéresis en bloque con margenes de seguridad
para evitar la recidiva y el sangrado intraoperatorio.
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