HEMANGIOMATOSIS BRAQUIAL OSTEOLITICA

IF. MARTORELL

Seccién de Civugia Vasculer del Instituto Policlinico de Baycelona

En 1948 SErvELLE v TRINQUECOSTE (1) publican dos casos de malforma-
cibn venosa, en la extremidad superior, caracterizados por el siguiente sindrc-
me: angiomas, atrofia ésea, acortamiento del micmbro v flebolitos. Designan
esta malformacién vascular con ¢l nombre de angioma vennso.

Sefialan que el angioma venoso estd constituido por una especie de dilata-
cién multiaveolar de las colaterales venogas cunva terminacién en el tromeo
principal permancee de calibre normal. Las vias venocsas principales son nor-
males v lo mismo ocurrs con los troncos troncos arteriales.

Hemos tenido ocasién de observar dos casos de esta malformacién vascular
descrita por SERVELLE v TRINQUECOSTE. Las fotografias v radiografias de
uno de ellos fueron publicadas en 1946 con €l nombre de hemangioma caver-
noso difuso del brazo (2). Durante la visita de SERVELLE a nuestra Clinica
Vascular le mostramos los documentos grificos de este caso. Posteriormente
hemos visto otro enfermo que puede catalogarse dentro de este tipo de malfer-
macién venosa.

CASO N.& 1

£1 1-V-4q ¢l Dr, Ferrdndiz nos remite de Térida a un enfermo de 26 aflos, soltero,
afecto de un tumor vascular en el brazo derecho,

Examinado de pie (fig. 1), aparece el brazo derecho considerablemente deformacdo.
En cl hombro se aprecian completamente los relieves dseos, los miscules han desapa-
recido v lu piel adelgazada ticne color azulado. El braze v antebrazo son mds gruesos
que los del lado sano, de configuracién abollonada v con formaciones angiomatosas
azuladas a nivel de la piel. La mano pende merte, inclinada hacia el borde cubital;
considerablemente engrosada, parece convertida en una esponja de sangre emvuelta
por una piel atrofica arulada, Los movimientos del codo estin muy limitados y los de
la muiieca abolidos. T.a piel del hemitérax derecho, a nivel de la rafz del miembro,
presenta numerosas zonas de piel atréfica que deja transparentar la sangre subyacente.

Si se coloca al enfermo en dectbito (fig, 2) y se levanta la extremidad, 1a mano
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se adelgaza en gran manera, arrugdndose la piel que queda aplicada directamente
sobre los huesos, habiendo desaparecido las masas musculares, Por el contrario, el
hombro, que en posicién vertical mostraba perfectamente los relieves dseos, aumenta
-de volumen considerablemente desapareciendo el contorno de la articulacién del hom-
bro. El aumento de volumen no queda reducido al hombro : se extiende al hemitdrax
derecho, formando sobre todo en la cara posterior una gran masa lobulada que levanta
la piel.

La presidn suave sc

re esta masa permite desplazar ficilmente su contenido liquide

Fig. 1.— Fotografia del vaso n.® 1. Obsérvese como en Fig. 2.—El mismo caso en decibito con la ex

posicidn vertical la mano queda distendida por la sangre elevada. La sangre se acumula en el hombro v pe

y en el hombro aparecen los relieves dseos muy marcados rdcica, desapareciendo los contornos dseos. La mano s¢
por la atrefia del deltoides, vacia de sangre v se arruga

apreciandose con claridad que todo el brazo v parte del térax estin convertidos en
una masa sanguinea que ocupa el lugar de los misculos v que se desplaza siguiendo
las leyes de la gravedad,

La radiografia (fig. 3] pone de manifiesto dos hechos remarcables: la ex
«de lesiones Oseas intensas y la pr

eneia
ncia de numerosos flebolitos en el brazo y en la
pared del térax. Aunque las lesiones dseas estdn presentes en toda la extremidad,
aumentan distalmente, Los huesos de la mano estin adelgazados y descalcificados.
Los huesos del carpo estin destruidos, El cibito y el radio deformes y osteoporiticos.
El himero adelgazado.

La destruccidon dsea antedicha, mas marcada en el antebrazo, mufieca v mano,
origina un acentuado acortamiento del miembro,

El indice oscilométrico en el lado enfermo esti considerablemente disminuido.
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El pulso periférico estd presente en todos los lugares accesibles.
estd ligeramente diminuida, 11/6’5. El corazén es normal,

Manifiesta este enfermo que siendo muy nifio presenté un tumor azulado en la mana
que fué extirpado, recidivando al poco tiempo. Operado de nuevo el tumor se extendid
al antebrazo, propagindose después progresivamente hacia la raiz del miembro hasta
alcanzar el tamafio actual. No tiene ningiun dolor y aunque la capacidad funcional
de la extremidad enferma estd notablemente disminuida, el paciente, vendedor de pe-
riodicos, utiliza el brazo para sujetarlos contra el t{érax

Visto de nuevo en diciembre de 1948, cuatro afios mds tarde, la tumoracién ha
aumentado a nivel de! térax.

La presién arterial

Fig. 3. — Kadiografia del caso n.® 1. Presencia de numerosos
flebolitos en el brazo y en la pared tordcica. Acentuada
osteoporosis. Osteolisis del carpo.

CASO N.° 2

El 29-XI-48 el Dr. Moli nos remite a un enferme de Palencia de 23 afios, soltero,
afecto de un tumor vascular en el brazo derecho.

Examinado de pie (fig, 4), presenta el brazo derccho enormemente deformado,
acortado y de coloracién cianética. La mano aparece hinchada, en particular a
nivel de los dedos que estin considerablemente engrosados y distendidos por una masa
sanguinea. En conjunto, toda la extremidad, desde la mano hasta la axila, se halla
convertida en una masa angiomatosa que en muchos puntos deja transparentar su
contenido sanguineo por atrofia de la piel. IIn la axila existen igualmente impor-
‘tantes masas angiomatosas.

Si se coloca al enfermo ern decdbito y se levanta la extremidad, la mano adelgaza
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en gran manera, arrugandose la piel que queda aplicada sobre los huesos como si
hubiesen desaparecido las masas musculares. Por el contrario, el hombro aumenta
considerablemente de volumen, dando la sensacién clara del desplazamiento de la
masa sanguinea siguiendo las leyes de la gravedad.

La radiografia (fig. 5) pone de manifiesto alteraciones semejantes al caso anterior,
esto es, intensas alteraciones 6seas y presencia de flebolitos. Como en el caso anterior,
también, las alteraciones éseas predominan en la parte distal y se caracterizan por el
adelgazamiento de los huesos y una notable osteoporosis, mds marcada a nivel del
carpo, Los flebolitos son menos numerosos que en el caso anterior chservindose sola-
mente en el brazo.

Fig. 4.— Fotografia del caso n.® 2. En posicién declive los
dedos de la mano estdn cianéticos v distandidos por la sangre.
Obsérvese la extension de la angiomatosis a la axila.

Manifiesta el enfermo que desde el nacimiento tuvo el brazo derecho, en toda su
extensién, de color azulado. Poco a poco al cambio de coloracién se sumé deformidad
progresiva modificindose la configuracién externa de la extremidad, apareciendo las
abolladuras y acortindose el miembro, Reciéntemente sufri6 una erjsipela en el brazo
que fué tratada con penicilina,

No tiene ningin dolor. El corazén es normal. El indice oscilimétrico esti notable-
mente disminuido en el brazo enfermo.

Estos dos casos reproducen el sindrome tipico descrito por SERVELLE ¥
TRINQUECOSTE. Se trata de una malformacién vascular congénita de la ex-
tremidad superior, caracterizada por una angiomatosis osteolitica de la totali-
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dad del miembro, con acortamiento del mismo v formacién de numerosos
flebolitos.

Creemos preferible la designacién de hemangiomaiosis braguial osteoll-
tica, porque con este nombre se precisan mejor sus caracteristicas (difusion
del proceso angiomatoso, localizacién y atrofia 6sea). El término angioma
venoso aparece en la literatura designando tumores vasculares circunscritos
sin las caracteristicas de la malformacién que hemos descrito. La terapéutica

Fig. 5. — Radiografia del caso n.° 2. Presencia de flebolitos en el antebrazo.
Osteoporosts mds marcada a nivel de los huesos de la mudteca.

de esta afeccién constituve un problema no resuelto. Aunque SERVELLE acon-
seja resecar las venas angiomatosas, en nuestra opinién esta operacién no
puede ser eficaz va que desde un principio parece afectar toda la extremidad,
v en tal extensién que ni siquiera la amputacién del miembro es factible.
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