Malformaciéon venosa en
los musculos de la mano
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En este articulo se detalla la presentacion, tratamien-
to y evolucién de una malformacién venosa locali-
zada en musculos intrinsecos de la mano derecha
en una paciente, inicidndose a los 11 afios de edad.
Durante su evolucién de 25 afios, ha requerido tres
cirugias. El aspecto estético y la funcién de la mano
afectada se conservan aceptablemente.
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¢ This article details the presentation, treatment and
evolution of a venous malformation involving
intrinsic muscles of the right hand in a patient aged
i 11 years old at onset. Through a 25 years follow-up,
three surgical procedures were carried out. Long-
i term aesthetical and functional outcome is good.

¢ Key words: hand, venous malformations, intrinsic
i muscles.
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INTRODUCCION

n el ambito de las anomalias vasculares,

la confusion semdntica imperé durante

mucho tiempo, como sefial6 en su libro
sobre deformidades congénitas Kelikian' en el
capitulo Deformidades Angio-displdsicas, uti-
lizdndose de forma inapropiada términos como
hemangioma cavernoso, cuando el sufijo «oma»
conlleva la proliferacién de un tumor, y por tan-
to no deberia ser utilizado. Tras su exhaustivo
trabajo clinico-histolégico publicado por Mu-
lliken y Glowacki?, propusieron diferenciar las
tumoraciones vasculares de las malformaciones,
propuesta que recibi6 el respaldo de la poste-
riormente creada Sociedad Internacional para el
Estudio de las Anomalias Vasculares (ISSVA).
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Hoy dia se acepta que en los tumores vascu-
lares, el hecho bdsico es la hiperplasia celular,
principalmente de las células endoteliales, sien-
do el hemangioma infantil el m4s frecuente. Por
el contrario, en las malformaciones vasculares,
el endotelio es quiescente, y se consideran co-
mo disfunciones de la morfogénesis vascular.
Ambas entidades, tumores y malformaciones,
se diferencian en su presentacion clinica, en su
evolucién y en consecuencia en su tratamiento
idéneo.

Las malformaciones vasculares pueden ser
de tipo capilar, venoso, linfético, arterial y en
diversas combinaciones de dichos tipos bésicos.
Las malformaciones venosas (MV) son de flujo
lento, y se creen debidas a la ausencia de actina-c
en el misculo liso de la pared venosa, desarro-
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Figura 1. Ensanchamiento del segundo espacio inter- me-
tacarpiano, con presencia de un flebolito.

llandose una andémala dilatacién de los canales
venosos. Se considera que estan presentes desde
el nacimiento, pero su mayor crecimiento ocurre
en la pubertad. Cuando su localizacién es pro-
funda su diagnéstico suele ser tardio, a raiz de
episodios de dolor causados por trombosis loca-
lizadas. En su diagnéstico diferencial, la presen-
cia de flebolitos es patognomoénica®.

A nivel de la extremidad superior, aunque
son de rara presentacion?, hemos tenido ocasion
de ver y tratar® un caso localizado en la masa
muscular del flexor pollicis longus y otro en la
del extensor carpi radialis longus. En los muscu-
los de 1la mano son todavia mas infrecuentes, lo
que nos ha inducido a presentar este caso que
hemos tenido la oportunidad de seguir durante
25 afios.

CASO CLINICO

El cuadro clinico se inici6 cuando la paciente
tenia 11 afios de edad, presentando hinchazén y
molestias de creciente intensidad a nivel del se-
gundo espacio inter-metacarpiano derecho, que
motivaron la primera consulta médica. En mayo
de 1986 se obtuvo una TC, y en enero de1987
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Figura 2. Aspecto macroscopico del drea dorsal.

una RM, cuyas imdgenes (todavia entonces de
una resolucién muy limitada) confirmaron la
presencia de una anomalia a dicho nivel, sin que
se llegase a establecer un diagndstico concreto
sobre la naturaleza de su proceso.

Por el empeoramiento del cuadro clinico,
acudi6 a nuestra consulta a comienzos de 1990
a la edad de 15 afios y medio. En la radiografias
simples obtenidas (Figura 1), se visualizaba un
marcado ensanchamiento del espacio entre el
segundo y tercer metacarpiano, estando ambos
adelgazados en sus corticales opuestas, y con
presencia de un flebolito. Todo ello, nos indujo
a proponer la intervencién quirdrgica.

Se procedié a un doble abordaje, extirpan-
do el flebolito y las zonas mas afectadas de los
musculos primer interossei volar y segundo
dorsal, (Figura 2), con una cuidadosa hemos-
tasia mediante un fino coagulador bipolar. El
post-operatorio transcurri6 sin incidencias, y el
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Figura 3. Presencia de un flebolito en la primera comi-
sura.

estudio histolégico etiquetd la tumoracién co-
mo una angiomatosis intramuscular difusa sin
hallazgos histolégicos de malignidad. La recu-
peracion funcional después de esta primera in-
tervencion fue rdpida y practicamente completa,
con tan solo una discreta limitacion de la capa-
cidad de abduccién-aduccién de los dedos indice
y medio.

A la edad de 20 afos y siete meses, sufrié
un nuevo episodio de inflamacién y molestias,
esta vez a nivel de la primera comisura. De nue-
vo, la radiografia simple (Figura 3) mostré un
flebolito a dicho nivel, y las imdgenes de RM
la afectacion del musculo adductor pollicis. Una
segunda cirugia por un limitado abordaje volar,
nos permitié la reseccién de la zona muscular
afectada y la extraccion del flebolito. El estudio
histolégico fue similar al de la anterior ocasion,
descartando de nuevo malignidad histoldgica.
La recuperacion funcional fue sorprendente-
mente favorable, facilitada por la elasticidad de
la paciente, y por su interés en conseguirla. Tan
solo la capacidad de aduccién del pulgar se vio
parcialmente disminuida.

Desde entonces, la paciente acudi6 a sucesi-
vas revisiones, refiriéndonos su capacidad para
efectuar sus tareas domésticas y su trabajo como
dependienta. No se presentaron nuevos episodios
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Figura 4. Reaparicion de la tumoracion dorsal.

en los afios siguientes, incluyendo los meses del
embarazo de su Unica hija, hasta que a inicios del
afio 2012, comenzo a tener de nuevo molestias
en el segundo espacio inter-metacarpiano, con la
apariciéon de una moderada tumefaccién dorsal
(Figura 4). Pese a su tratamiento medicamento-
so durante un par de meses, la persistencia del
cuadro clinico nos indujo a solicitar una angio-
RM, que mostré imagenes de afectacién difusa
de dicho espacio (Figura 5).

Ello nos indujo a realizar una nueva cirugia
(octubre 2012), bajo anestesia mediante blo-
queo del plexo braquial. Optamos por repetir el
doble abordaje utilizado en la primera cirugia,
extirpando las zonas musculares mds andmalas,
y restos del tejido fibroso cicatricial. Las cor-
ticales de los metacarpianos segundo y tercero
se mostraban abombadas, con proliferacién de
pequefios vasos en su periostio, aunque en nin-
guna zona observamos una penetracién subcor-
tical del tejido tumoral, hallazgos que coinciden
con lo observado en la mds reciente radiografia
de control obtenida (Figura 6).

Revista Iberoamericana de Cirugia de la Mano
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Figura 5. Angio-RM. Corte axial (a) y coronal (b).

Figura 6. Rx de control mds reciente.
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Figura 7. Movilidad actual: extension (a) flexion (b).

La cicatrizacién de nuevo fue favorable, con
una recuperacion progresiva de la movilidad,
todavia en curso (Figura 7). Los hallazgos his-
tolégicos fueron similares a los de ocasiones an-
teriores (Figura 8).

DISCUSION

Las malformaciones venosas son de lenta pro-
gresion. La dilatacion enlentece el flujo y crea
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Figura 8. Histologia: grandes espacios vasculares si-

nuosos de pared capilar revestidos por endotelio benigno

entre estroma rico en coldgeno. Hematoxilina eosina,

40x. Recuadro: vasos de pared fibro-muscular mds grue-

sa con trombosis. Hematoxilina eosina, 40x. (cortesia
Dr. C. Luaces).

turbulencias, que dan origen a la formacién de
flebolitos. Las que afectan a los musculos intrin-
secos de la mano, son de muy rara presentacion.
En la literatura revisada, hemos encontrado un
caso publicado por Chen®, en un paciente de 21
aflos, localizdndose en el misculo adductor po-
Ilicis, con presencia de multiples flebolitos. Tras
su extirpacion inicial, fue precisa una segunda
intervencion por expansion de la tumoracién en
el primer interéseo dorsal.

Resnick y Niwayama’ en su tratado Diag-
nosis of Bone and Joint Disorders, incluyen las
imagenes de 2 casos. El primero se localiza en el
segundo espacio inter-metacarpiano, claramente
ensanchado, con presencia de varios flebolitos,
sin aportar datos clinicos del mismo. El segundo
caso corresponde a un niflo de raza negra de 11
afios, con una evolucion de 1 afio. En la radio-
grafia se observan flebolitos en el tercer espacio

40

inter-metacarpiano. La arteriografia que afiade
(imagen de la fase venosa) muestra la amplia
extension de la malformacién, con la tipica di-
latacion de los vasos afectados.

Curtis® incluye en el capitulo sobre tumores
vasculares, un caso documentado con tres ima-
genes, la primera del aspecto del dorso de la
mano, la segunda una fotografia per-operatoria
del tumor afectando a los misculos intrinsecos
del segundo espacio inter-metacarpiano, y una
tercera consistente en la radiografia que muestra
varios flebolitos en la zona tumoral y la imagen
de una zona «apolillada» (‘moth-eaten’) en el
tercer metacarpiano. Recomendé ser cauto en la
extension de la reseccion, para evitar lesiones
nerviosas, aun cuando ello aumente la posibili-
dad de recidiva.

En este tipo de malformaciones, debe consi-
derarse su tratamiento mediante procedimientos
alternativos a la cirugia cldsica (mediante laser
diodo, bisturi ultrasénico, embolizaciones se-
lectivas, esclerosis por puncién directa...), aun-
que ninguna técnica estd libre de limitaciones y
complicaciones, especialmente en la mano por el
pequeiio tamaiio de sus musculos y la cercania
de las estructuras vdsculo-nerviosas.

Cuando el tratamiento conservador (conten-
cibn eldstica, AAS) no es suficiente y se plantea
la cirugia paliativa, dada la benignidad histol6-
gica de las MV, no debe pretenderse una extir-
pacién radical de la zona afectada, que podria
suponer importantes déficits funcionales. Es
preferible una extirpacién cuidadosa y limitada
inicialmente a las zonas mas afectadas, aun a
riesgo de precisar (como sucedi6 en este caso)
nuevas intervenciones. El ya largo seguimiento
de esta paciente, y los aceptables resultados fun-
cionales conseguidos, creemos avalan esta ac-
titud prudente, compartida por los especialistas
con mayor experiencia en esta patologia® '°.
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