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Paciente mujer de 52 afos
remitida al servicio de Cirugia
Toracica tras descubrir una
tumoracién en pared tordcica tras
una radiografia de térax por
neumonia complicada.
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Antecedentes personales.

- HTA, no DM.

- 2008: Hemorragias subaracnoidea por
MAV en fosa posterior y hemorragia
intraocular OD (Sd de Terson).
Consecuencias: hemiparesia derecha,
dismetria leve hemicuerpo derecho,
marcha atdxica.

- 2009: TEP con filtro vena cava inferior.
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Exploraciones complementarias:

TAC: Masa voluminosa de 6 x
6,2 X 5,4 cm centrada en 72
arco costal posterior derecho
de densidad heterogénea
con impronta y afectacion de
la 62 costilla y comprime
parénquima pulmonar.
Hemangiomas vertebrales en
T2,T5,T8,T12, L1, L2y L3.
PET-TAC: Incremento
metabdlico con SUV max 4,5.
BAG: neoformacion vascular
sin atipias con morfologia de
angioma.

RMN: hemangioma atipico.

Anomalias Vasculares.
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Diagndstico:

- Fragmentos de partes blandas
con anomalia vascular encuadrable
en malformacidon vascular tipo
linfatico con afectacion/lisis de la
72 costilla.

Anomalias Vasculares.
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Back o ISSVA classification for vascular anomalies for previous

overview :
— view

Simple vascular malformations lla

Lymphatic malformations (LM)

Common (cystic) LM * PIK3CA

Macrocystic LM

Microcystic LM

Mixed cystic LM

| Generalized lymphatic anomaly (GLA) |

Kaposiform lymphangiomatosis (KLA)

LM in Gorham-Stout disease

Channel type LM

“Acquired” progressive lymphatic anomaly (so called acquired progressive "lymphangioma")

Primary lymphedema (different types)

Others
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Enf Gorham-Stout, Enf de
desvanecimiento dseo, absorcion
espontanea de hueso o “Hueso fantasma”.

Descrita por primera vez a finales del S.
XIX.

Sustituciéon completa del hueso por un
tejido fibrovascular y/o linfatico .

Etiologia desconocida: asociacion a la
mutacion somatica del gen PIK3CA (40-
60%).




LII Reunién Territorial Anom a' ias Vascul ares.
de la Region de Murcia

Diagnostico por exclusion:

- Clinica: Signos vy sintomas asociados a
alteraciones o6seas y analiticamente sin
alteraciones salvo elevacion de FA.

- Radioldgicamente: Lesiones liticas

- 12 fase: Osteolisis intradsea.

- 22 fase: Aumento de |Ia
deformidad.

- 32 fase: Rotura de cortical.

Complicaciones: Fracturas patoldgicas,
alteraciones neuroldgicas y/o respiratorias.
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Histologia: proliferacion de
canales vasculares irregulares
compuestos por  células | .
endoteliales en ausencia de e O
atipia citoldgica, respuesta '
osteoblastica puede estar
presente, no ulceracion.

IHQ: CD31, CD34,
factor VIl y D2-40 +.
WT1 -.
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OSTEOLYSIS
AND
LYMPHATIC ANOMALIES
|
1 1
Soft tissue Chylothorax Pain
. 5 . A Psychologcal support
Lymphatic Osteolysis Chylopaiicardium Rehabilitation
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d - SurgerY Fsecal without cortical destruction | Medical Treatment]
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Minimize infection risks
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Conclusiones:

Las anomalias linfaticas suponen un
espectro que reudnen a varias
entidades muy parecidas entre ellas.

La principal diferencia entre una
Anomalia Linfatica Generalizada y enf
Gorham-Stout radica en la presencia o
no de lesiones liticas con perdida de la
cortical en huesos de forma continua.
Enf. Gorham-Stout es una entidad
poco frecuente a tener en cuenta
cuando el cuadro clinico orienta a una
malformacién vasculolinfatica por las
implicaciones prondsticas que conlleva
retrasar su tratamiento.

Importancia de los marcadores IHQ
D2-40, WT1 y Ki67 para discernir entre
neoplasia y malformacioén vascular.

Anomalias Vasculares.
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