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Presentar un caso de sindrome de Maffucci
debido a la infrecuencia de esta enfermedad y a
su dificultad diagnadstica.

El sindrome de Maffucci es una rara enfermedad congénita no hereditaria caracterizada por la presencia de forma simultanea
lesiones vasculares subcutaneas (fundamentalmente hemangiomas) y encondromas.

Caracteristicamente presentan hemangiomas de células fusiformes, un tipo de tumor vascular formado por vasos de pared fina de
aspecto cavernoso con trombosis y focos de hemorragia, tendencia a la recidiva, y que se manifiestan como una formacion
violacea subcutanea. En estos casos de encondromatosis multiple, los encondromas presentan una mayor tendencia a malignizar
que en la poblacion general.

Nuestro caso es el de un paciente varon de 12 anos, diagnosticado de hemofilia B y encondromatosis multiple, que sufrio
traumatismo leve en primer dedo de pie izquierdo, apareciendo tras ello un hematoma proximal al lecho ungueal. En su centro, al
presentar una evolucion torpida, se realizé drenaje del hematoma y exéresis ungueal. Posteriormente, dada la mala evolucion, con
persistencia del sangrado, se realizd una nueva cirugia con cruentacion de bordes y coagulacion de puntos sangrantes.

Derivado a nuestro centro por empeoramiento de la sintomatologia, objetivamos un importante aumento del tamafno de la lesion,
de aspecto granulomatoso, con un tamano de 5x4cm y sangrado activo.

En las pruebas de imagen se apreciaba una afectacion de la falange distal del primer dedo con resorcion parcial de la misma.
Realizamos una tercera intervencion quirurgica mediante exéresis de la tumoracion con margenes libres, resecando el resto de
falange distal.

El resultado de la anatomia patologica concluyo que se trataba de un hemangioma de células fusiformes.

A dia de hoy la lesion presenta una buena evolucion, con buena cicatrizacion de las partes blandas y pudiendo deambular sin secuelas
realizando una vida normal.

El diagnostico de tumoraciones vasculares asociados a encondromatosis multiple debe hacernos sospechar la presencia de un
sindrome de Maffucci.

Estos pacientes requieren de un seguimiento estrecho, siendo precisos examenes clinicos y radioldgicos periédicos. Los
encondromas precisaran reseccion quirdrgica debido a su tendencia a la malignizacion, mientras que los hemangiomas deberan ser
embolizados, siendo preciso en ocasiones la intervencion quirdrgica.
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