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SEQUENZA MALFORMATIVA

Successione a cascata di eventi malformativi
dipendenti P’uno dall’altro, originati da un
unico difetto di base e limitati ad aree contigue
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SINDROME MALFORMATIVA
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Insieme di piu malformazioni presumibilmente
correlate sul pilano etiopatogenetico ma
coinvolgenti anche aree non contigue . sfords
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rispetto ai neonati




= e
S
N.
.
O
& 1’v‘*?\/lalf magglorl alla nascita2 -3 % s 2
_WD0- 3 ” L 20 w5
82{3{ % sino al V anno di vita, 6 A)ingl;
Mn3ctiscontri  autoptici S50

"0 S1




,\”

A

!
w TS

apge ¥ 11 60 %0 degll aborti spontanei entro i

6. E
szrame | trimestre & legato-a ‘malformazioni &
08" 4D _ A
incompatibili con la vita ? =0
waQ - ; 2m (S
SpZ VA - I If = g O =
%so¥Ancora oggli le malformaziont € =
:unqaw ?5 8

0 SIL) rappresentano il 20 - 30 % m.n.






| e |
60 % e2|olog|a sconosuut

\ - o -
,\\ B 1
P \\
V
.

e
-
o?

3

& 5 00 Tattori estrinseci noti



Telal

facciali

| e malformaz

cranio




\_

wolta cranica e il

massicclo faccilale



¢ (v e %
Tali malformazmm Sl

Se si verificano entro la VI
&
settimana, Sono In genere

incoﬁqpatibili con la vita.



| cranio - facciali




5 SN O localizzate al di sotto
v ﬁ.;‘?v:‘ .
’l‘rb"d.'k

B FE
; A ERE dell’orbita

e schisiCRANIO — FACCIALI

i sono la combinazione delle precedenti

-
-



SCHISI
LABIO
4 MAXILLO

R PALATINE




equenza delle
l0-palatoschisi

J00/1000 nascite

a deformita

Ossea Muscolare
Cartilaginea










But if anyone obeys his word, God's love is truly made complete in him.
This is how we know we are in him.
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FINALITAZDE

CHIRURGIAF

RICOMPORRE GUIDARE
FORMA E L’ERUZIONE

FUNZIONE DENTARIA

PERMETTERE UN |
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Patogenesi

Probabile interruzione
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e del loro rami
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Tumore benigno piu frequente
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(Fistole artero — venose)

Angiomta flusso MEDIO
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Attivita proliferativa
limitata ed esauribile

Regressione spontanea
bl (negli anni...!)
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Sedi anatomiche particolari




Ipertrofie tissutali secondarie




Complicanze ulcerative ed emorragiche




www.topwalls.com

‘t' 'I;|

CastENsioNE = te S0 2.
: PRESSOTERAPIA = Fo& == == 38 0 =
_-’%:;— = C@RT[SONE - =N
-_ = -~ -~ PRESSOTERAPIA =

T =€ A;é;_i_ == === CHIRURGIA



Pressoterapla :

AUAUAY., W o4

.-

degliangiomi immaturi

' 4 Y



Pressoterapla :

AUAUAY., qjow{» o4

.-




AUAUAY., W o4

'

Pressote rapla

Utilizzabile negli arti, tronco, regione frontale, comunque

. INn sedi in cul sia facilmente realizzabile e modulabile >



Terapia cortisonica

v'Topica
v Intralesionale
v Sistemica

...ma perché la terapia
cortisonica ?



Aumento della sensibilita
farmacologica delle pareti
arteriolari e delle strutture

sfinteriche precapillari




Inibizione del recettorl
tissutall dell’estradiolo
presenti in elevata quantita

nel tessuto angiodisplasico
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Terapla cortisonica
Intralesionale

farmaco viene iniettato In aree

ﬂarotiche avascolari create

pfeventivamente nell’ambito

della lesione (non intravasale!)
e

Nuove prospettive nella terapia degli-angiomi immaterl
dell’infanzia. 115 lesioni trattate con infiltrazioni
Intralesionali di triamcinolone acetonide
Ateneo Parmense, XL1,51,1970




10 mg. di triamcinolone acetonide

1 volta ogni 1 — 2 mesi fino al
compimento del primo anno di vita




apla cortisonica sistemica

_ ealonale
gravita




Forme evolutive

3 mg/kg prednisone os die per 3 giorni

1,5 mg/kg a giorni alterni per 5 settimane
0,75 mg/kg a giorni alterni ultima settimana

...5€ nessuna risposta alla
terapia per oS






Teraple alternative

Ciclofosfamide .

Anti-estrogeni

Casi di eecezionale gravita

“""che non'rispondono ai corticosteroidi
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Occlusione
Forme Tessuto
: . prolungata asse
SEUIEUl ™ angiomatoso .
VISIVO

Mancata

Alterazione

Irreversibile stimolazione

corneale

della visione
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Caratteristiche angiografiche

Lesionli difficilmente delimitabili

Opacizzazione non tissutale ma vascolare, le cul
caratteristiche dipendono dai vasi anomali interessati













Quadro istologico
angiomi piani

Presenza di capillari dilatati, ectasici a
livello del derma papillare e reticolare, di &= ./
aspetto normale, la cui parete si ispessisce 8 )
con ’eta .=
Carattere ipertrofico — iperplastico legato ...
alla dilatazione e all’aumento dei capillari "lL e
dermici. Ispessimento del derma e dei ' ;
tessuti sovra e sottostanti.

Componente vascolare profonda,
caratterizzata da una malformazione
vascolare venosa
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Cavita vascolari di forma

Irregolare

Rete vascolare intratissutale

Dilatazione progressiva:

“laghi” vascolari
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bolizzazione per puntura diretta
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Fino a 25 anni or sono le malformaziont A - V
venivano trattate con:

v - Semplice legatura delle
g
principali afferenze vascolariy

v"Legatura ed exeresi parziale

della massa angiomatosa
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v rischio di emboli di reflusso verso I territori di
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carotide interna e vertebro — basilare

v Impedimenti di natura tecnica

(es. impossibilita di raggiungere i peduncoli terminali)

v mancata disponibilita di neuroradiologi

v condizioni.generali del paziente
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ASPETTI CHIRURGICI

in relazione a...

v tIpo anatomico
v’localizzazione topografica

v'caratteristiche emodinamiche
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Mﬁﬂ%bﬁegg ultimi 15 anni P’espansione
cutanea ha portato un contributo
Nﬂentﬁh‘ alfa risoluzione dei problemi

ricostruttivi... (
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Dal punto di vista clinico...

...non sono ben distinguibili dalle
malformazioni venose
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