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En 1946 publiqué un caso de hemangioma difuso del brazo con ostedlisis,
angiolitos y acortamiento del miembro. Un afo mas tarde, comuniqué dos nuevos
casos en el brazo y denominé a esta enfermedad Hemangiomatosis braquial
osteolitica. Posteriormente se han comunicado otros casos por diferentes autores.

Se trata de una malformacion vascular congénita poco frecuente. Se localiza
de preferencia en la extremidad superior y se caracteriza por una hemangiomato-
sis difusa del miembro con acortamiento de la extremidad y presencia de angio-
litos.

La enfermedad se inicia en la primera infancia o se observa desde el
nacimiento, comprobandose unas manchas de color azulado que aumentan de
modo progresivo de volumen, se convierten en verdaderos angiomas y con-
fluyen unas con otras. Poco a poco la totalidad del miembro se deforma y ad-
quiere aspecto abollonado por las masas angiomatosas. En su interior la sangre
se desplaza segun la posicion de la extremidad. Colocando la mano en de-
clive aumenta su volumen, a la vez que el brazo adelgaza. Levantando el miem-
bro por encima de la horizontal, la mano adelgaza y el brazo aumenta de volumen.
Este desplazamiento de la sangre distingue estas masas angiomatosas de los
angiomas venosos y de las varices, con los que tiene cierta semejanza. En estas
dos ultimas enfermedades la posicion del miembro influye sobre la dilatacion y
turgencia de las venas, pero el contenido sanguineo no es desplazable ni redu-
cible, es decir con la posicion elevada penetra en el sistema venoso general.

A la vez que estos tumores se extienden, confluyen y se fusionan, los
musculos y los huesos se atrofian de forma progresiva, acortandose el miem-
bro por un proceso de ostedlisis que interesa la muneca de manera preferente.
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Fig. 1: Tipico aspecto externo de la hemangio-
matosis braguial osteolitica (A y B). Mano hin-
chada, corta, con tumoraciones angiomatosas
ciandticas que se extienden hacia antebrazo
y brazo y alcanzan cuello y torax. Disminucion
de longitud de esta extremidad respecto a la
contralateral, Examen radiografico (C y D)
Engrosamiento del hilio derecho en el taorax.
Nicleo de osificacion del radio, no visible: in-
curvacién del tercio medio del cubito; adelga-
zamiento de la cortical en los huesos, con
predominio del aspecto esponjoso; hipoplasia
de los metacarpianos; ausencia de angiolitos,
todo en el miembro superior derecho.
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La radiografia muestra con cardcter constante la presencia de angiolitos.

La circulacion troncular arterial y venosa es normal.

La hemangiomatosis braquial osteolitica es mas frecuente en el sexo mas-
culino y en la extremidad superior, a diferencia del sindrome de Klippel-Trénau-
nay que se presenta mas a menudo en el sexo femenino y en la extremidad
inferior. La divergencia mayor entre una y otra enfermedad es que en la he-
mangiomatosis se produce acortamiento del miembro, mientras que en el sin-
drome de Klippel-Trénaunay se produce alargamiento.

El numero de casos publicados es escaso. En nuestro archivo figuran sadlo
11 enfermos.

Vamos a comunicar un caso de interés por ser el unico de los nuestros en que
uno de los sintomas definidores esta ausente.

Observacion: EI 12-11-1975, el cirujano vascular de Valencia, Dr. Miguel
Molina, me remite ya diagnosticado de hemangiomatosis braquial osteolitica un
nino de 3 anos de edad,

Sus padres cuentan que ya desde el momento del nacimiento notaron que
la mano derecha estaba algo hinchada y ciandtica. Poco tiempo después la mano
se fue deformando con lentitud y esta deformacion se extendié al antebrazo y al
brazo. En ningin momento el nifio se quejo de dolor, jugando con los de su edad
sin molestias. Las alteraciones de la mano y el brazo han seguido progresando
poco a poco.

Examen: En la figura 1-A y B mostramos el aspecto de la lesion tipica de
hemangiomatosis braquial osteolitica, La mano y los dedos estan acortados e
hinchados, con pequenas tumoraciones angiomatosas azuladas. La movilidad es
normal, muy ligeramente dificultada por el engrosamiento de ta mano. La mufeca,
el antebrazo y el brazo, también engrosados por las tumoraciones angiomatosas,
muestran flebectasias intracutaneas de pequeno tamano. Estas lesiones se ex-
tienden al cuello y a la pared toracica. El brazo derecho es algo mas corto que
el sano.

Examen radiografico (fig. 1 C y D): En torax se observa un engrosamiento del
hilio derecho. En el antebrazo derecho no es visible el nucleo de osificacion
del radio; el tercio medio del cubito esta incurvado; existe adelgazamiento de
la cortical en cubito, radio y hidmero, predominando el aspecto esponjoso. Hi-
poplasia de los metacarpianos en el lado enfermo. No se observan angiolitos.

Y esto ultimo es el hecho mas sobresaliente de este enfermo. Siendo in-
discutiblemente un caso de hemangiomatosis braquial osteolitica, carece de uno
de los tres sintomas fundamentales de la enfermedad. Es posible, también, que
los angiolitos aparezcan mas tarde, ya que para hacerse visibles tienen gue cal-
cificarse los trombos existentes en las cavidades angiomatosas.

RESUMEN
Tras exponer las caracteristicas principales de la hemangiomatosis braquial

osteolitica, se presenta un caso tipico de ella pero con la circunstancia especial
de que carece de uno de sus tres sintomas esenciales: los angiolitos,
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SUMMARY

A case of typical osteolytic brachial hemangiomatosis without angioliths is
reported.
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