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Se presenta un caso de angiomatosis quistica en un pa-
ciente que debuté con una tumoracion inguinoescrotal
debida a una malformacion linfangiomatosa retroperito-
neal y que presentd asi mismo lesiones viscerales esplé-
nicas y lesiones esqueléticas difusas. Se discute esta rara
entidad haciendo una revision de la bibliografia.

Palabras clave:
Angiomatosis quistica. Linfangiomatosis. Neoplasias
oseas.

CYSTIC ANGIOMATOSIS

A case of cystic angiomatosis is presented in a patient
whose clinical sign were the presence of an inguinoes-
crotal mass due to a retroperitoneal lymphangioma, vis-
ceral splenic lesions and diffuse skeletal lesions. This ra-
re entity is discussed and a brief review of the literature
is made.

Key words:
Cystic angiomatosis. Lymphbangiomatosis. Bone neo-
plasms.

INTRODUCCION

En 1953, Jacobs y Kimmestiel aplicaron el término
“angiomatosis quistica” al proceso patolégico descrito
en dos pacientes con lesiones quisticas 6seas histologi-
camente definidas como hemangiohamartomas’.

Actualmente, se acepta universalmente este término
para definir una entidad en la que coexisten mdltiples
lesiones quisticas 6seas, viscerales y de partes blandas,
con grado variable de afectacion y que corresponden a
malformaciones vasculares linfangiomatosas?.

Los hallazgos histologicos revelan dilataciones quisti-
cas, recubiertas de endotelio vascular, con caracteristicas
de benignidad, estando el pronéstico en relacion con su
localizaciéon. Describimos un nuevo caso de esta rara en-
fermedad, de la que se recogen menos de 50 casos en
la bibliografia, y que se inicia clinicamente como una
hernia inguinoescrotal derecha34.

OBSERVACION CLINICA

Paciente varon de 3 anos de edad que acude a nues-
tro centro para valoracién de tumoracién inguinal dere-
cha de 4 dias de evolucion, con aumento progresivo de
tamafo, sin otra sintomatologia asociada. Antecedentes
sin interés.

A la exploracion abdominal presenta masa de consis-
tencia solida en la fosa iliaca y el flanco derechos, que
se extiende hacia la linea media. Sin organomegalias. Se
palpa una tumoracién inguinal no dolorosa, de consis-
tencia eldstica y nodular. Ambos testes se hallan libres
en la bolsa escrotal.

El hemograma y la bioquimica sanguinea son norma-
les. La radiograffa abdominal demuestra un efecto masa
en el hemiabdomen derecho. En los estudios ultrasono-
graficos se evidencian lesiones esplénicas multifocales,
masa retroperitoneal derecha, por delante del musculo
psoas que se extiende a la region inguinal de 8 X 6,5 cm
y consistencia solida quistica. En la tomografia computa-
rizada (TC) toracoabdominal se aprecian lesiones 6seas
en columna dorsolumbar, lesiones focales esplénicas hi-
podensas (fig. 1) y masa retroperitoneal quistica que so-
brepasa la linea media y se introduce en el conducto in-
guinal hasta la regién femoral derecha, de 8 x 7,5 x 13
cm, con desplazamiento de uréter y vejiga, sin compre-
sion (fig. 2). No se observan adenopatias.

Marcadores tumorales (catecolaminas, alfafetoprotei-
na, enolasa y hCG) dentro de limites normales.

Serie Osea: multiples lesiones liticas en metafisis hu-
meral izquierda, metafisis femoral derecha, escipula iz-
quierda, difisis y metafisis femoral derecha y décimo
primera costilla derecha, frontal y parietal.

Se realiza una intervencion quirtrgica ante la sospecha
de formacion neoplisica, con biopsia y reseccion de tu-
moracion retroperitoneal, respetando las estructuras vitales.

El estudio anatomopatolégico revela la existencia de
multiples espacios vasculares dilatados, tapizados por
una capa de células endoteliales y, en ocasiones, una ca-
pa muscular, hallazgos compatibles con linfangioma.
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Figura 1. Lesiones osteoliticas en columna dorsolumbar
y lesiones esplénicas hipodensas.

A los 4 meses de la intervencién quirtrgica se realiza
TC de control que demuestra recidiva de la lesién con in-
filtracion de grandes vasos y lesiones esplénicas y 6seas
similares a los del control previo.

DiscusiON

Actualmente se emplea el término angiomatosis quis-
tica para definir una enfermedad cuya patogenia reside
en una alteracion del sistema vascular y linfitico que
ocasiona la aparicion de lesiones quisticas esqueléticas,
que pueden, a su vez, asociarse 0 no a lesiones viscera-
les y tejidos blandos, siendo el bazo el 6érgano mis fre-
cuentemente afectado.

Existen actualmente varias teorias etiopatogénicas,
siendo la mas aceptada la que considera estas lesiones
como malformaciones vasculares de origen congénito’,
debido a la persistencia de canales vasculares primitivos,
aunque también se han propuesto los traumatismos y la
obstruccion de los vasos linfaticos como causa de lesio-
nes adquiridas.

Los cambios 6seos estarian en relacion con procesos
de atrofia por presion debido a la dilatacion de canales
linfaticos, produciendo fenémenos osteoliticos®®.

Clinicamente, se presenta en nifos y adultos jévenes,
aunque se han descrito casos en pacientes de todas las
edades, sin predominancia de sexo”.

Ademads de la afectacion visceral esplénica, pueden
aparecer este tipo de lesiones en higado, rifién, pleura,
peritoneo, mesenterio y retroperitoneo, siendo el siste-
ma nervioso central el tUnico lugar en el que no se ha
descrito esta enfermedad, debido a la ausencia de vasos
linfaticos. Las lesiones viscerales son las que condicio-
nan a menudo el prondstico de la enfermedad, ya que
la aparicion y extension de las lesiones dseas se consi-
dera que no alteran el curso evolutivo®>?.

La sintomatologia es menos florida en aquellos pa-
cientes que presentan una Unica afectacion Osea, con
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Figura 2. Masa quistica retroperitoneal que sobrepasa la
linea media.

dolor causado por fracturas patologicas o con frecuen-
cia asintomdticos. Las estructuras afectadas suelen ser:
fémur, costillas, vértebras, crineo, himero, escipula, ti-
bia, radio y clavicula. La porcién medular es la mas afec-
tada, con la aparicion de lesiones bien definidas, de as-
pecto osteolitico y tamano variable, y con zona de es-
clerosis 6sea en el estudio radiolégico. El diagndstico
diferencial se establece principalmente con granuloma
eosindfilo y otros tipos de histiocitosis, hiperparatiroi-
dismo, displasia fibrosa y metastasis 6seas tumorales”!0.

En el grupo de pacientes con afectacion visceral apa-
recen sintomas derivados de la localizacion de la lesion,
disnea, ascitis, anemia, visceromegalia, derrame pleural,
o tumoracién en los tejidos blandos?>911,

Histologicamente las lesiones son similares a linfan-
giomas y hemangiomas capilares o cavernosos, que con-
tienen canales vasculares dilatados formando multiples
quistes recubiertos por células endoteliales. El conteni-
do puede ser fluido seroso o sanguinolento, debido a la
contaminacion de los espacios vasculares durante el ac-
to quirudrgico. Las lesiones Oseas son similares a un quis-
te Oseo solitario, conteniendo mdultiples quistes comuni-
cantes separados por trabéculas®?.

El diagnéstico patologico se establece en asociacion
con los hallazgos radiolégicos y clinicos, siendo la biop-
sia costal la que tiene mayor valor segin varios autores?.

En cuanto a los estudios radiolégicos, la TC y la RM
pueden permitir establecer un diagnéstico diferencial,
siendo los hallazgos tipicos quistes con ausencia de re-
fuerzo central y débil refuerzo de los bordes tras inyec-
cion de gadolinio, evitando asi la realizacion de biopsia
escisional!?13,

No existe en la actualidad tratamiento especifico para
las lesiones 6seas, aunque se han usado radioterapia y
quimioterapia que no alteran la evolucion?.

En cuanto a la lesion de partes blandas, el tratamien-
to de eleccion es quirtrgico, con escision completa de
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la lesion si es posible, siendo la recurrencia la mayor
complicacion, que se estima en un porcentaje mayor del
9%!4, La complicacién mds grave la constituye el derra-
me pleural masivo, y el prondstico empeora con las le-
siones hepaticas y esplénicas.

BIBLIOGRAFIA

1. Jacobs JE, Kimmestiel P. Cystic angiomatosis of the esquele-
tal system. J. Bone Joint Surg (am) 1953; 35: 409-420.

2. Seckler SG, Rubin H, Rabinowitz JG. Systemic cystic angio-
matosis. Am ] Med 1964; 37: 976-986.

3. Kafka V, Novak K. Multicystic retroperitoneal lymphangioma
in an infant appearing as an inguinal hernia. J Pediatr Surg
1970; 5: 573.

4. Najman E, Febecic-Sabadi V, Temmer B. Lymphangioma in
the inguinal region with cystic lymphangiomatosis of bone. J
Pediatrics 1967; 71: 561-566.

5. Schajowiicz F, Aiello CL, Francone MV. Cystic angiomatosis of

bone. A clinicopathological study of three cases. ] Bone Joint
Surg Br 1978; 60: 100-100.

6. Joshi SM, Pai PM, Jankharia GR. Cystic angiomatosis of bone.

7.

10.

11.

12.

13.

14.

Indian Pediatr 1985; 22: 241-243.

Chu JY, Graviss ER et al. Lymphangiography and bone scan in
the study of lymphangiomatosis. Pediatr Radiol 1977; 6: 46-48.

. Steiner GM, Farman J, Lawson JP. Lymphangiomatosis of bo-

ne. Radiology 1969; 93: 1093-1098.

. Levey DS, MacCormack LM et al. Cystic angiomatosis: Case

report and review of the literature. Skeletal Radiology 1996;
25: 287-293.

Grahm DY, Gonzales ], Kothari SM. Diffuse skeletal angio-
matosis. Skeletal Radiology 1978; 2: 131-135.

A. Gisasola FJ, Gonzilez H et al. Angiomatosis quistica de los
huesos con repercusion hematolégica. Presentacion de un
caso. An Esp. Pediatr 1988; 28: 455-458.

Cohen MD, Rougraff B, Faught P. Cystic angiomatosis of bo-
ne: MR findings. Pediatr Radiol 1994; 24: 256-257.

Ballina Garcia FJ, Queiro Silva MR et al. Multiple painful cysts
in a young man. Annals of the Rheumatic Diseases 1996; 55:
346-349.

Steyaert H, Guitard J et al. Abdominal cystic lymphangioma
in children: benign lesions that can have a proliferative cour-
se. J Ped Surg 1996; 31: 677-680.

ANALES ESPANOLES DE PEDIATRIA. VOL. 52, N.° 4, 2000

391



