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Se presenta un caso, poco frecuente, de un
sindrome de Marfucci, el cual presenta
hemangiomas cavernosos hipertroéficos, que
toman la extremidad inferior de la pierna
derecha, con deformidad ésea y calcificaciones del
mismo miembro y cierta impotencia funcional. Se

hace una revisién de la literatura actual.
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Maffucci, en 1881 fue el primero en describir
esta entidad que se caracteriza por,

discondroplasia y hemangiomas cavernosos
multiples. Esta enfermedad de caracter no
familiar, que se inicia en la pre-pubertad, afecta
casi siempre un miembro, caracterizado por
lesiones  nodulares pequenas, de color
eritematovioldceas que crecen paulatinamente,
teniendo en ocasiones el aspecto de tumoraciones
con tendencia a la lobulacién y centro fibroso, que
pueden confluir y formar grandes placas pudiendo

tomar el aspecto verrucoso.

La discondroplasia se presenta primeramente
como un defecto de la osificacién en uno o més
huesos, encontrandose en la mayoria de los casos
la extremidad afectada, méas corta que la otra,
también se pueden presentar fracturas
espontdneas, estando la osificacién retardada. Las
deformidades éseas varian de acuerdo con la
severidad del proceso. La radiografia nos puede
poner en la evidencia, ademés de las lesiones
6seas ya senaladas, la presencia de flebolitos, en

el interior de los hemangiomas.
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Otra caracteristica de este sindrome es que en
distribucién similar a las lesiones anteriormente
citadas, pueden aparecer en las extremidades y
tronco venas superficiales dilatadas en la pro-
ximidad del hemangioma.

Desde el punto de vista histolégico, se

caracteriza por presentar:

En el dermis y en el tejido celular subcutaneo
encontramos espacios irregulares llenos de
hematies, estando los vasos muy dilatados y
limitados por una sola capa de células
endoteliales.

En revisibn hecha en la literatura fue
encontrado un 20% de incidencia de este
sindrome con el condrosarcoila, siendo en estos

casos el prondstico mds sombrio.

HISTORIA CLINICA

Nombre: R. M. L. Edad: 15 afios. Estado:
Soltera. Natural: Sagua de Tanamo, Oriente.
Estudiante. M. L.:

verrucosas de aspecto tumorales del pie y pierna

Ocupacion: Lesiones

derecha.

H. E. A. Refiere la paciente, que segun
historia de su mama al mes de nacida, le comenzé
a brotar una lesiéon tumoral en el tercio inferior e
interna de la pierna derecha, la cual le fue
creciendo lentamente teniendo una coloracién
rojiza, no recordando si habia deformacién en la
pierna en ese tiempo. Sefiala que desde muy
pequenia se ha puesto tratamiento locales,
inclusive a la edad de 9 afos le incidieron las
tumoraciones, sin resultado, y luego le aplicaron
terapia en el Hospital de Santiago de Cuba que al
no ver resultado regresa a su casa poniéndose tra-
tamiento locales.

Al cumplir los 12 afos es traida a La Habana
e ingresada en el Hospital- Escuela “Gral. Calixto
Garcia”, por espacio de 2 meses. Entre
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las investigaciones se le realiza una biopsia,
cuyo resultado fue de un “angioma cavernoso” por
lo que es remitida al Hospital “Frank Pais” por
presentar deformidades éseas en la extremidad
afectada, donde fue operada, siendo dada de alta,
sin mejoria, notando que la tumoracién se hizo
mayor, observando otra muy pequenita alrededor
que mas tarde fue aumentando de tamaro
alcanzando la planta del pie.

Hace un ano vuelve al Hospital-Escuela “Gral.
Calixto Garcia”, le realizan placas y otros
andlisis, y en su tratamiento aplicacion de terapia
no mejorando de su lesién. Las lesiones le han
superado en tres o mads ocasiones. Con este

cuadro ingresa en nuestro Servicio.

A. P. P.: Sarampién, varicela.

Operaciones: En el Hospital “Frank Pais” y en
Santiago de Cuba, para tratar de corregir
deformidades 6seas.

Antecedentes H. y F.: Nada a sefialar.

Interrogatorio por aparatos: Es negativo.

Examen fisico general: Paciente nor- molinea
que deambula con dificultad, ya que en la marcha
sélo apoya la mitad anterior de la planta del pie
derecho, por deformidad y posible acortamiento a
expensas de la pierna del mismo lado.

Examen dermatolégico: (Figs. 1, 2, 3y 4). Nos
encontramos la pierna derecha que se encuentra
disminuida de tamafnio en longitud y grosor en
comparacién con la pierna izquierda, dando un
aspecto atréfico de dicho miembro en sus masas

musculares.

En el tercio inferior de la pierna derecha nos

encontramos gran deformi-
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Fig. 1 Fig. 2

Figs. 1y 2. Disminucién de tamarfio en longitud y grosor de la pierna derecha en comparacién con la izquierda,
dando un aspecto atrdfico de dicho miembro en sus masas musculares.

ig. 3.—En el tercio inferior de la pierna de- recha . L. . .
fig f p Fig. 4—En la caira interna del tercio inferior de la
nos encontramos gran deformidad, que corresponde pierna y pie derecho nos encontramos un angionui
a tejido seo. cavernoso constituido por lesiones eritematovioldceas

vegetantes, verrucosas
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Dad, que parece corresponder a tejido dseo, por su
consistencia, principalmente en su cara
anterointerna.

En la cara interna de esta regién nos
encontramos una lesién vegetante ve- rrueosa,
eritematoviolacea, de 1 6 2 cms., de didmetro
redondeada, otras lesiones de las mismas
caracteristicas, pero mas pequenas, circundando
la lesién anterior.

Estas lesiones se contintian en forma circinada,
pero menos elevada por la cara interna del pie,
hasta llegar al arco plantar, donde se encuentra
otra lesién verrucosa vegetante eritematoviolacea
con puntos hiperpigmentados en su superficie, de

1 a 2 cms. de didmetro.

Las lesiones descritas anteriormente se
caracteriza por respetar la cara externa de la
regién mencionada y que la parte afectada en su
tercio interno presenta una gran hipertricosis.

En la regién maleolar externa e interna se
encuentran cicatrices que parecen corresponder a
operaciones anteriores.

Practicada la mensuracién de los miembros
comprobamos los siguientes datos:

Miembro inferior: Longitud: El derecho 81 cms.

(Afectado) El izquierdo 83 cms.
Pie derecho: Longitud; 23*4 cms. (Afectado).
Pie izquierdo: Longitud; 24% cms.
Didmetro de los miembros inferiores:

A nivel gemelar: El derecho 27 cms. (Afectado).
El izquierdo 33 cms.

Miembros superiores: Didmetro; Derecho 68
cms. Izquierdo 68 cms.

Resto del examen fisico es negativo.

DISCUSION DIAGNOSTICA

Paciente de 15 afos de edad, que ingresa con
un sindrome cuténeo de evolucién larga (desde un
mes de nacida), por lo que luce ser congénito. Esta
dado por tumoraciones vegetantes verruco- sas
eritematovioldceas localizadas en el tercio
inferior y arco plantar medio del pie derecho, con
deformidad 6sea, atrofia de los tejidos blandos e

impotencia funcional del mismo miembro.

Frente a este cuadro se plantearon y se

descartaron las siguientes entidades:

1. Dermatitis vegetante.

2. Sarcoma hemorragico de Kaposi.
3. Cromoblastomicosis.
4

Los nevus verrucosos.

Por el aspecto clinico de las lesiones y por su
evolucién y deformidades dseas, por los datos que
aporta, planteamos que la paciente es portadora
tumoracién  del vascular

de una tejido

(hemangiomas) asociado a trastornos dseos.

Que, dentro de las distintas formas clinicas de
este tipo de tumor vascular, planteamos, que
estamos ante un hemangioma cavernoso con
deformidades éseas, y por tanto tendriamos que
hacer un diagnéstico diferencial entre los
distintos sindromes dados por los hemangiomas

de los cuales descartamos:

a) El sindrome de Sturge-Weber que es una
angiomatosis encefalotrigemi- nal, donde el
hemangioma es de la forma clinica en mancha de
vino de Gporto, localizado en la regién trigeminal
y esta asociado con angiomas de la coroi- de y de

las meninges del mismo lado.

a) El sindrome de Klippel-Trenaunay, que se
caracteriza porque se observa un nevus de vino de
Oporto, en una de las extremidades, con

hipertrofia



de los tejidos blandos y huesos, eu ocasiones

venas varicosas.

¢) El Sindrome de Klippel-Trenau- nay-
Weher; es un sindrome vascular, asociado a
cambios  tréficos de las extremidades,
caracterizado por heman- wioinas que pueden
ser de diferentes formas clinicas. La hipertrofia
se puede presentar en un miembro o varios
miembros y puede estar asociado a po- lidactilia
y sindactilia y casos asociados con ictiosis lo cual
hace suponer que es un sindrome hereditario que

se ve en varios miembros de una misma familia.

d) El sindrome de Parkes-Weber; son placas
hemangiomatosas mé&s o menos extensas
acompanadas con aumento de la temperatura,
soplo vascular con o sin thrill a nivel de los
grandes vasos de los miembros, aumento de
volumen de las partes blandas e hiperfria 6sea,
en ocasiones hay comunicaciones arterio-

venosa, pero puede faltar.

e) El sindrome de Bean-Maffucci; se
caracteriza por liemangiomas cavernosos
azulados de la piel asociado con hemangiomas

del tractus gastrointestinal y discondroplasia.

Las lesiones en piel son dolorosas a la
palpacién y en ocasiones espontaneamente, y

presentar hiperhidrosis supralesional.

Estos hemagiomas del tractus gastrointestinal
pueden producir hemorragias graves, que

pueden comprometer la vida del paciente.

f) El sindrome de Kassabach-Merrit; se
encuentran asociados hemangiomas cutdneos
con trombocitopenia; ésta evoluciona por brotes
y se acompana de petequias.

Cuando la tumoracién liemangiomatosa
aumenta de tamano disminuyen las plaquetas y
cuando regresa el hemangioma aumentan las

plaquetas.

g) El sindrome de Von-Hipped-Lin- dau; se
presentan hemangiomas cutdaneos asociados a
quistes viscerales. (Retina o en otras visceras).

h) Elsindrome de Sturge-Weber-Ka- lisher;
se presentan hemangiomas cutaneos asociados
con sindrome neurol4- gico.

Ante la sintomatologia que presenta esta
paciente, dada por las lesiones en piel y tejido
6seo, nos inclinamos a pensar que estdbamos
ante un sindrome de Maffucci, el cual estd dado
por: Hemangiomas cavernosos multiples, que
como manifestacion  adicional presenta
discondroplasia que conduce a defecto de la
osificacién, trayendo como consecuencia
impotencia funcional del mismo miembro

afectado.

Serian los exdmenes complementarios que nos
llevaria a corroborar nuestro diagndstico.

Exdmenes complementarios:

Biopsia.

Rx. Survey 6seo.

Rx. Tractus gastrointestinal y eséfago.
Angiografia.

Fondo de ojo.

Examen angiolégico.

Examen ortopédico.

® =N e ok WD

Exdmenes 'de Laboratorio.

Resultados de tos examenes realizados:
1. En la biopsia. (Figs. 5y 6)
Capa cérnea: Una gran hiperquera- tosis.

En el dermis inferior y tejido celular
subcutdneo: Grandes espacios irregulares
llenos de hematies, con una sola capa de células
endoteliales delgada y por gruesas paredes,

rodeando estos vasos se
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Fig. 5—Una gran hiperqueratosis, que clinicamente se corresponde con las lesiones
verrucosns, en el dermis inferior y tejido celular subcutdneo grandes espacios irregulares
llenos de hematies.

Fig. 6. Un espacio grande irregular conteniendo hematies formados por una sola capa de
células endoteliales.



encuentran gran cantidad de fibras mus-

culares.

2. Rx. Survey Oseo: (Fig. 7) Pie y tercio
inferior de la pierna derecha: Engrosamiento
de las partes blandas del tercio inferior de la
pierna y del pie derecho, con depésitos
calcdneos pequerios y densos, se observan

también  depdsitos calcdneos amorfos.
Anquilosis tibiotarsiana parcial y
astragalocalcanea.

Pequerios engrosamientos ovalado de la
cara externa de la extremidad inferior de la
tibia. (Exostosis) ?

3. Rx. Tractus gastrointestinal y eséfago :
Normal.

4. Angiografia. (Fig. 8).

La arteria tibial posterior se encuentra
dilatada y se llena méas rapidamente que los
otros vasos.

Formacién angiomatosas dependientes de

la arteria tibial posterior. Gran cantidad de
vasos tortuosos enrollados.

Fig 7T — En el pie y tercio inferior de lu pierna

derecha engrosamiento de las partes blandas y
depdsitos calcdreo pequerio, anquilosis tibiotarsiana
parcial’y astrdgalocalcdneo.

Fig. 8—Una arteriografia, mostrando que la tibial posterior estd dilatada y se lie* na mds
rapidamente que los demds vasos, gran cantidad de vasos tortuosos enrolla* dos. Presencia de
fistulas arteriovenosa.
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Zonas aumentadas de opacidad en las partes
blandas que parecen coiresponder a lagos

venosos.

Tres imégenes radioopacas redondeadas que
corresponden a flebolitos por encima del maléolo
tibial.

Presencia de fistulas arteriovenosas.
5. Fondo de ojo: Normal.
6. Examen angiolvgico:

Estimamos que por la presencia de gran
cantidad de
presenta la paciente en la extremidad afectada

fistulas arteriovenosas que
el linico tratamiento quirtrgico correcto a seguir

seria la amputacion.

7. Examen ortopédico:

Estimamos que en este caso hay necesidad de
practicar:

a) Arteriografia.
b) Pasado unos dias, flebografia.

Una vez que tengamos los resultados de la
biopsia y de la arteriografia, podremos precisar

el diagndstico:

Como tratamiento: Pudiera hacérsele una
amplia reseccién de la zona dependiendo desde
luego de la profundidad y sustitucién con un
injerto de piel. Las deformidades del tarso que
son subsecuentes a un apoyo alterado pueden
ser corregidas més tardes por via externa.

De fracasar lo anterior. El planteamiento tinico
es la amputacion del miembro por debajo de la
rodilla y la colocacién de una proétesis.

8. Exdamenes de Laboratorio:

Hemograma, orina, heces fecales, conteo de
plaquetas y dosificacién de fésforo y calcio en

sangre; todos normales.
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CONCLUSIONES

1. Se presenta un caso de sindrome de
Maffucci, por ser poco frecuente en nuestro
medio, (52 casos reportados en la literatura
mundial hasta el afio 1962).

2. Llama la atencién que el inicio de la
sintomatologia del caso que presentamos fue
poco después del nacimiento, en contraste,
con la edad de comienzo de los casos que

siempre es en la pre-pubertad.

3. Se destaca la impotencia funcional que ha
dejado en esta enferma, dificultando la

deambulacién.

4. Se advierte de la posibilidad de la asociacién

de esta enfermedad, con un condrosarcoma.

5. Los pacientes que presentan lesiones de
hemangiomas cutdneos sobre todo multiples,
deben ser estudiadas minuciosamente por la
posibilidad de que presenten sintomatologia
similar en otras localizaciones,

principalmente visceras y mucosas que

podrian acarrear complicaciones de extrema
gravedad. Esta posibilidad debe ser tomada
en consideracién por los dermatdélogos por ser
ellos casi siempre los primeros que ven este
tipo de lesién, puesto que puede ser la
mancha de aviso que les puede indicar la

posibilidad de una complicacion interna.

CONCLUSIONS

1.A case of Maffucci’s syndrome has been
presented for its rareness in our country witli
only 52 cases reported in the world literature till
the year 1962.

2. The fact indeed commands atten- tion that
in the case presented by us, symptoms became
apparent sliortly af- ter birth, contrasting with
the present-
ing age for this disease which lias al- ways been

known Jo be prepuberty.
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3. Resulting fiinctional disability in this
patient (feniale, making deambu- lation difficult
for her, has been stres- sed.

4. The

chondrosarcoma in this disease has been pointed

possibility of an  associated

out.

5. Patients showing cutaneous lieman- gioma
lesions, especially if these be multiple, should be
examined most carefully as the possibility exist
that they have similar lesions at other sites,
niain- ly viscera and mucosae, which couhl bring
about complications of utmost seriousness. Such
a possibility should be kept in mind by every
dermatologist since it is almost always he the one
who first sees this kind of lesién and the macula
(or maculae) of this desease may be for him the
warning sign of possible extant internal

complications.

SUMMARY

A case has been presented of the rare
Maffucei’s syndrome, showing hy- pertrophic
cavemous hemangiomas which here affected the
distal one-third of the riglit leg with bone
deformities and calcifications in the same limb
and certain degree of disability. A revisién of the

literature has also been made.

CONCLUSIONS

lére. On y présente un cas de syndrome de
Maffucci pour en étre les cas tres rare dans notre
pays (il n’y en a que 52 cas rapportés dans la

littéra- ture mondiale jusqu’'en 1962).
1
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2éme. II est remarquable que les syinptémes
commencérent chez ce cas- ci peu de temps aprés
la naissance en contraste avec l'age du débrit
chez tels cas que jusqu'd maintenant on savait
que c’était la prépuberté.

3éme. On y releve I'impotence fonc- tionelle
qui s’est ensuivit chez cette ma- lade, lui genant
la marche.

4éme. On y remarque la possibilité dun
chondrosarcome associé a cette maladie.

5éme. Les malades qui présentent des lésions
cutanées d’hémangiomes doivent étre étudiés
soigneusement car la possibilité exist qu'ils
présentent des ano- malies similaires dans
d’autres places, principalement éans les viscéres
et les muqueuses, lesquelles peuvent entrai- ner
des complications d’'une extréme gravité. Cette
possibilité-ci doit étre prise en considération par
dermatolo- gistes car ce sont eux qui presque tou-
jours volent ce type de lésion et parce que la
macule de 'hémangiome peut étre ce qui les
avertisse de la possibilité d’'une complication
interne.

RESUME

On y présente un cas du tres rare syndrome de
Maffucci,

caverneux hypertrophi- ques qui y atteignent le

présentant des  hémangiomes
tiers inférieur de la jambe droite avec des
difformités. osseuses du méme membre et
quelque impotence fonctionelle.

On y fout aussi une revisién de la littérature

au sujet.
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