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Resumen

La angiomatosis quística sistémica (AQS) es una condición 
benigna y poco conocida, caracterizada por múltiples lesiones 
óseas quísticas, viscerales y de tejidos blandos. Las lesiones 
óseas, generalmente en huesos largos, suelen ser asintomá-
ticas. El diagnóstico se realiza por exclusión, mediante clínica, 
radiología e histopatología. El tratamiento varía según la ubi-
cación de los quistes óseos, mientras que para las lesiones 
viscerales y de partes blandas se recomienda la resección 
quirúrgica. Esta patología puede confundirse con actividad 
metastásica sistémica.

Palabras clave: angiomatosis quística sistémica, lesiones 
quísticas óseas, malformaciones vasculares linfáticas, diag-
nóstico diferencial, fracturas patológicas.

Abstract

Systemic cystic angiomatosis (SCA) is a benign and poorly 
known condition, characterized by multiple cystic bone, visceral, 
and soft tissue lesions. Bone lesions, typically in long bones, 
are usually asymptomatic. Diagnosis is made by exclusion, 
using clinical, radiological, and non-specific histopathological 
findings. Treatment varies depending on the location of the 
bone cysts, while surgical resection is recommended for 
visceral and soft tissue lesions. This pathology can be mistaken 
for systemic metastatic activity.
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Abreviaturas:
AQS = angiomatosis quística sistémica 
PET/CT = tomografía por emisión de positrones/tomografía com-
putarizada 

INTRODUCCIÓN

La angiomatosis quística sistémica (AQS) es una entidad 
benigna y poco común, actualmente no se dispone de 
datos suficientes publicados que permitan determinar 
la prevalencia. Se caracteriza por malformaciones vas-

culares linfangiomatosas que generan múltiples lesiones 
quísticas en huesos, órganos y tejidos blandos.1,2 Es una 
enfermedad congénita que suele manifestarse en las 
primeras tres décadas de la vida con lesiones osteolíticas 
asintomáticas, aunque puede ocasionar dolor por fractu-
ras patológicas o compresión medular. Las localizaciones 
óseas más frecuentes incluyen fémur, vértebras, costillas, 
cráneo y escápula.3,4 En 60-70% de los casos, también 
afecta órganos como bazo, hígado y riñón, con sínto-
mas que dependen de la localización: disnea, derrame 
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pleural o anemia. Las imágenes muestran lesiones bien 
definidas, con corteza ósea conservada y sin reacción 
perióstica. Histopatológicamente, se observan canales 
vasculares con una sola capa de células endoteliales 
aplanadas.5

PRESENTACIÓN DEL CASO

Se presenta niño de siete años con dolor inguinal derecho 
posterior a un traumatismo. Estudios de imagen eviden-
ciaron lesiones líticas en los huesos largos de los miembros 
inferiores. Ante la sospecha de metástasis, se realizó una 
radiografía de tórax, revelando una gran masa mediastinal 
(Figura 1). Una tomografía por emisión de positrones/
tomografía computarizada (PET/CT) descartó actividad 
metabólica tumoral. Las biopsias de la masa mediastinal, 
médula ósea, lesiones óseas y bazo confirmaron angioma-
tosis quística. Se colocaron clavos endomedulares flexibles 
en ambos fémures debido al riesgo inminente de fracturas, 
logrando una evolución satisfactoria. En los controles pos-
teriores se identificaron múltiples lesiones quísticas óseas. 
(Figuras 2 y 3).

Las radiografías simples mostraron imágenes líticas 
multifocales bien delimitadas, con conservación de la 
corteza ósea y ausencia de reacción perióstica, rodeadas 
por un halo esclerótico. El diagnóstico diferencial incluye 
displasia fibrosa, hiperparatiroidismo e histiocitosis X.5 En 
casos extensos, su progresión puede generar complicacio-
nes irreversibles con desenlace desfavorable. La evolución 
puede complicarse debido a fracturas patológicas en huesos 
largos y vértebras.4

DISCUSIÓN

La AQS es una rara enfermedad congénita causada por la 
persistencia de canales vasculares primitivos, que resulta en 
lesiones quísticas óseas y viscerales. Estudios de imágenes 
como tomografía computarizada (TC), resonancia magnética 
(RM) y PET/CT son clave para el diagnóstico. El diagnóstico 
diferencial con patología tumoral como histiocitosis X o me-
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tástasis óseas viscerales de tumores infantiles requiere biop-
sias con confirmación histopatológica e inmunohistoquímica.

Aunque no existe un tratamiento definitivo para revertir 
los quistes, el uso de stents óseos ha demostrado utilidad en 
la prevención de fracturas patológicas, mejorando el ma-
nejo clínico. El diagnóstico por imagen puede ser confuso 
en radiología simple, pero estudios como la PET/CT, que 
muestran ausencia de captación de 18F-fluorodesoxigluco-
sa (18F-FDG), aumentan la sospecha diagnóstica de AQS. 
La correlación clínica, imagenológica e histopatológica es 
esencial para un manejo adecuado.
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