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Angiomatosis quistica esquelética
A proposito de 1 caso
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Resumen.—La angiomatosis quistica esquelética es una enfermedad rara caracterizada por
una afectacion multifocal del esqueleto consistente en una proliferacion anémala de vasos san-
guineos, linfaticos o ambos y en la que frecuentemente existe afectacion de otros tejidos. Se pre-
senta el caso de un varon de 4 afios que sufrié una fractura patolégica de humero derecho. Un
mapa 0seo y una biopsia abierta condujeron al diagndstico. No se evidencid afectacion extraes-
quelética. Se ha realizado un seguimiento de 19 afios en los que sus lesiones han sufrido un cur-

SO progresivo. Se revisa la literatura al respecto.

CYSTIC ANGIOMATOSIS OF BONE. A CASE REPORT

Summary:—Cystic angiomatosis of bone is a rare multicentric skeletal lesion caused by proli-
feration of blood vessels, lymphatics, or both and often accompanied by angiomatous lesions in
other tissues. We report a case of a 4-year-old boy who suffered a pathologic fracture of the right
humerus. A bone scan and an open biopsy lead to diagnosis. Visceral involvement was not found.
The patient has been followed for 19 years and his lesions have showed progression.

INTRODUCCION

La angiomatosis quistica esquelética es una en-
fermedad rara, probablemente congénita, caracte-
rizada por una afectacion multifocal del esqueleto
consistente en una proliferacion andmala de vasos
sanguineos, linfaticos o ambos, en la que frecuente-
mente existe afectacion visceral (1-3).

El proposito de esta publicacion es presentar
1 caso de angiomatosis quistica esqueléticay revi-
sar la literatura a respecto.

CASO CLINICO

Varon de 4 afios de edad que acude a servicio de ur-
gencias de nuestro hospital el 28 de enero de 1975 tras
sufrir traumatismo banal de brazo derecho. El paciente
presentaba impotencia funcional severa 'y el estudio ra-
diogréfico mostré una fractura patolégica de humero so-
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bre una lesion litica situada en mitad proximal de didli-
ss (Fig. 1).

Dado €l aspecto radioldgico de la lesién se realizé una
biopsia, que sdlo revel6 una médula ésea hipervasculari-
zada y se realizé un tratamiento ortopédico, obteniéndo-
se la consolidacion sin complicaciones.

Ante episodios repetidos de fractura patologica de hi-
mero derecho (Fig. 2) se realizd una nueva biopsia que
revel6 formaciones vasculares angiomatosas y se practico
un estudio de extension, en el que se aprecio afectacion
de créneo (Fig. 3). cintura escapular, himeros (funda-
mentalmente el derecho), cubito, radio y mano derechos,
pelvis y ambos fémures (Fig. 4). Se realizaron asimismo
una gammagrafia, que no mostré captacion anormal de
is6topo v un estudio ecogréfico abdominal, que no mos-
tro afectacion visceral. Se establecio entonces e diagnos-
tico de angiomatosis quistica esquelética. Una analitica
de sangre no mostré alteraciones.

Tras un seguimiento de 19 afios el paciente ha sufrido
nuevas fracturas de humero derecho y 2 fracturas pato-
logicas de fémur que han sido tratadas de manera orto-
pédica sin complicaciones. Radioldgicamente destaca la
progresion de las lesiones, particularmente en el miembro
superior derecho, donde existe una ostedlisis préactica-
mente completa del himero que se traduce en una hipo-
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Figura 1.

trofia severa del brazo derecho (Fig. 5). La ecografia ab-
dominal sigue sin mostrar afectacién visceral.

DISCUSION

La angiomatosis quistica es una enfermedad ra-
ra, habiéndose publicado un total de 61 casos en la
literatura. Parece existir una predominancia por el
sexo masculino en razén 2:1 (4) y la edad de pre-
sentacion es principalmente la infancia y adoles-
cencia (2). La afectacion ésea es generalmente
multifocal, siendo las localizaciones més frecuentes
fémur, pelvis, costillas, vértebras, craneoy himero,
y siendo excepcional la afectacion de manos y pies
(5-9). La afectacion extraesquelética se da en dos
terceras partes de los enfermos y con frecuencia
asienta en partes blandas y bazo (5, 6, 9, 10). De-
vaney defiende la distincion de los casos con y sin
afectacion visceral como 2 entidades distintas que
serian, respectivamente, la angiomatosis esqueléti-
ca-extraesquelética y la angiomatosis quistica es-
quelética (5).

La forma de presentacion més frecuente es la
fractura patologica (7, 10), si bien en ocasiones se
manifiesta en forma de dolor local, masa, hemorragia
0 constituye un hallazgo radioldgico casua (1, 5).
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Figura 2.

Desde el punto de vista radiolégico las lesiones
Oseas son liticas, redondeadas y de tamafio variable
(3, 7). Crecen en cavidad medular produciendo
adelgazamiento cortical y no provocan reaccion pe-
riéstica (1, 2, 5). En ocasiones existe lobulacion,
dando un aspecto en «panal de abeja» (8-10). El
diagnostico diferencial radiologico incluye la histio-
citosis de células de Langerhans, displasia fibrosa,
hiperparatiroidismo, neurofibromatosis y encondro-
matosis (1, 3). La enfermedad de Gorham se mani-

Figura 3.
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Figura 4.

fiesta con un patron radiolégico similar a la angio-
matosis quistica, pero a diferencia de ésta, la afec-
tacion es bien monostética o bien se localiza en hue-
sos adyacentes o de una misma region anatémica y
no se produce consolidacion en caso de fractura pa-
toldgica (5). El curso radioldgico de la angiomatosis
quistica es variable, pudiendo las lesiones progresar,
permanecer estables e incluso desaparecer (2, 4).
En nuestro paciente las lesiones han evolucionado
de forma méas acentuada en miembro superior dere-
cho. Caracteristicamente €l estudio garnmagrafico
con ¥"Tc no muestra hipercaptacion (1). La eco-
grafia resulta Gtil en nuestra experiencia para des-
cartar la afectacion visceral, mientras que otros au-
tores recomiendan la realizacion de resonancia nu-
clear magnética (RNM) (1). La RNM también
permite establecer la presencia de componentes vas-
culares y la extension real de las lesiones, pero no
elimina la necesidad de realizar una biopsia para es-
tablecer el diagndstico definitivo (1).

En el estudio anatomopatolégico macroscopico
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Figura 5.

se aprecian cavidades de tamafio y forma variables
separadas por finos tabiques éseos (2). Al micros-
copio las cavidades corresponden a capilares san-
guineos y/o linfaticos dilatados rodeados de una
capa de células epiteliales (1, 5).

La naturaleza multicéntrica de esta enfermedad
dificulta €l tratamiento, que en la revisién biblio-
gréfica realizada se centra en las complicaciones,
como las fracturas patolégicas o los procesos hemo-
rragicos (1, 5). Coincidiendo con ello hemos trata-
do en nuestro paciente Unicamente las fracturas
patoldgicas que han presentado.

El prondstico es peor si existe afectacion visce-
ral (4, 5). de ahi la importancia de distinguir entre
la angiomatosis esquelética-extraesquelética y la
angiomatosis quistica esquelética (5). En el caso
clinico que presentamos solo existe afectacion es-
quelética; no obstante, el enfermo se halla discapa-
citado por la extension de sus lesiones y la hipotro-
fia en el miembro superior derecho.
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