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RESUMEN

El angioqueratoma nevoide circunscrito es una
malformacién vascular presente en la dermis
superficial. Es la mds rara de las cinco variantes
de angioqueratoma; aparece desde el naci-
miento o en las primeras dos décadas de la
vida; es mds comun en mujeres en relacion de
3 a 1; generalmente estd localizado en muslo,
y gluteo, mostrando una distribucion unilateral
(1,2,3). Para su tratamiento son empleadas al-
gunas medidas terapéuticas son empleadas
como la electrocoagulacioén, crioterapia, ciru-
gia, laser.

Presentamos el caso de una paciente con an-
giogueratoma nevoide circunscrito fratado
con laser neodimiun yang, con evolucion fa-
vorable de las primeras lesiones.

DeCS: Angioqueratoma, malformaciones ca-
pilares-linfaticas, verrucoso, Iaser

ABSTRACT

The angiokeratoma circunscrito Naeviorme is
a vascular malformation, this is present in the
superficial dermis, is the rarest of the five va-
riants of angiokeratoma, appears at birth or in
the first two decades of life, is more common
in women, in aratio of 3 tol, generally located
on thigh, buttock, showing a distribution unila-
teral (1, 2, 3), some therapies are used as elec-
tfrocoagulation, cryotherapy, surgery, laser.

We report a patient with nevoid circumscribed
angiokeratoma laser treatment neodimiun
yang, with a favorable evolution of the first
session.

Keywords: Angiokeratoma, lymph vessels, vas-
cular malformations, wart, laser angioplasty,
mebulblastoma, case studies.




INTRODUCCION

Las malformaciones capilares-linfaticas inclu-
yen una gran variedad de malformaciones,
entre las que se encuentran el nevo flame hi-
pertréfico, hemangioma verrugoso, el heman-
gio linfangioma y el angioqueratoma (1, 5).

Los angioqueratomas son neoformaciones
constituidas por vasos ectdsicos en la dermis

superficial, de paredes delgadas, cubiertos
por epidermis hiperqueratdsicas (1), y se dis-
tingue entre formas extensas y formas localizo-
das. Existen cinco variantes clinicas de angio-
queratomas que se describe en la Tabla No. 1
(1.4)

TIPO LOCALIZACION APARICION
A. De Mibelli Dorso de pies y manos Infancia y adolescencia
A. De Fordyce Genitales Adultos
A. Corporal difuso Tronco Infancia

A. Solitario o multiples

A. Circunscrito

Elaborado por: los autores.

El angioqueratoma circunscrito o enfermedad
de Fabry tipo Il (ACN), es el mds raro de los an-
giogqueratomas localizados, mds frecuente en
mujeres en relacion 3 a 1; aparece desde el
nacimiento o en las dos primeras décadas de
la vida, se caracteriza clinicamente por pre-
sentar nédulos rojos a negro-azulados o placas
que se situan fipicamente en forma unilateral
en miembros inferiores o pies (5), y solo un 10%
se localiza en extremidad superior o en geni-
tales.

Las lesiones generalmente son queratdsicas y
tienden a confluir, se disponen en placas, ban-
das o estrias zoniformes y sobre un fondo erite-
matociandtico (5, é) las lesiones pueden variar
desde unos pocos centimetros a tamanos muy
grandes, no tienen tendencia a la remision es-
pontdnea, se presenta como placas asinto-
mdaticas de tipo vascular hiperqueratdsico que
pueden sangrar en presencia de fraumay con
aumento de tamano en forma proporcional al
crecimiento corporal (1, 4, 6, 8).

Producida por actividad deficiente o ausente

de la enzima lisosomal alfa-galactosidasa dci-
da ([1-Gal A), que es resultado de mutaciones

Miembros inferiores

Miembros inferiores

Adultos jovenes

Infancia

en el gen que codifica para dicha enzima, si-
tuado en el cromosoma X (Xg22.1), generando
acumulaciéon de globotriaosilceramida (GL-3)
en células del endotelio vascular, con dano
progresivo, principalmente en rindn, corazon,
sistema nervioso central, ojo y piel, lo que frae
como consecuencia disminucion en la expec-
tativa y calidad de vida del paciente (9).

El ACN tiene importancia clinica por sus simi-
litudes morfolégicas con tumores cutdneos
malignos como el melanoma maligno o el car-
cinoma basoselular pigmentado. Usualmente
no guarda relacion con enfermedades sisté-
micas. Sin embargo, se ha descrito que pue-
den asociarse a algunas patolégicas (5).

El fratamiento de las lesiones es muy variado
(7). pero sus resultados son poco satisfactorios
y depende del tamano, profundidad, localiza-
cion y extension de la lesion. Desde la extirpa-
cion quirdrgica en la medida en que sed posi-
ble, Iaser, la crioterapia que sélo ha mostrado
resultado favorable en las lesiones superficia-
les, se menciona también alguna utilidad la
vaporizacion con Iéser didéxido de carbono, en
donde se aprecia mejoria cosmética (1, 4, 8).
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo femenino de 27 anos, refiere
que desde hace 15 anos aproximadamente
presenta manchas violdceas en cadera dere-
cha gue se incrementa de tamano y nUmero,
disemindndose hacia muslo derecho, acom-
panado de prurito, ademds refiere que des-
de hace un ano presenta mismas lesiones qis-
ladas escasas en cadera izquierda, no existe
antecedentes familiares de esta enfermedad.

Examen fisico: Dermatosis localizada en cade-
ra y muslo derecho caracterizada por pdpulas
violdceas, algunas aisladas ofras que conflu-
yen formando placas hiperqueratdsicas de as-
pecto verrucoso siguiendo un patrén herpeti-
forme. En cadera izquierda, pdpulas violdceas
aisladas; resto de examen fisico sin patologia
aparente. Los Exdmenes complementarios:
biometria hemdtica, quimica, perfil hepdtico,
perfil lipidico dentro de pardmetros normales.
No se solicita la enzima alfa galactosidasa por-
gue en nuestro medio no se cuenta con esta
determinacion.

Figura 1 Dermatosis en cadera y
muslo derecho
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En esta paciente y, debido a la extension de
la lesidon, se decide emplear como tratamiento
I&ser neodimiun yang hasta el momento con
dos sesiones con evolucion favorable aplican-
do en cada sesidn cuadrante superior externo.

El examen histopatolégico nos reporta hiper-
queratosis compacta, acantosis, y ligera papi-
lomatosis. La dermis papilar gran ectasia de los
vasos capilares conteniendo eritrocitos. No se
encontré ectasia vascular en dermis. Estudio
histopatolégico compatible con angioquera-
tfoma.

Figura 2 Hiperqueratosis compacta y acantosis con leve
papilomatosis, gran ectasia de los vasos conteniendo
eritrocitos en dermis papilar
Fuente:

Archivos personales de la Dra. Tello ( cortesial)




DISCUSION

El Angioqueratoma Nevoide Circunscrito es
una entidad rara y se han reportado 100 casos
desde su descripcion inicial, con una inciden-
cia estimada de 1:80.000 a 1:117.000 entre la
poblacidon general. En nuestro pais se desco-
noce la incidencia real (5).

Debido a que el ACN causa una amplia gama
de sintomas, puede ser confundido con oftras
enfermedades, por lo que puede pasar mu-
cho tiempo sin diagndstico, lo que resulta per-
judicial, pues mientras mdas tarde se instaure el
fratamiento, se pueden producir danos irre-
versibles en érganos y tejidos. Una forma para
incrementar las probabilidades de un diagnds-
fico temprano es sospechar la enfermedad y
entender quién se encuentra en riesgo de de-
sarrollarla.

Este caso nos lleva a reflexionar que las lesio-
nes pequenas no deben pasar desapercibi-
das y deben ser analizada exhaustivamente
ya qgue el ACN tiene sus similitudes morfolo-
gicas con fumores cutdneos benignos y mads
aun con los tumores malignos principalmente
angioma verrucoso, sarcoma de Kaposi, me-
lonoma maligno y carcinoma basocelular, los
mismos que deben ser descartados por clinica
y el examen histopatolégico respectivo (11).

En vista de que las lesiones no regresan espon-
tdneamente, muchos autores recomiendan
varios fratamientos, entre los que mencionan
el quirdrgico en combinacidn con crioterapia,
electrocirugia y l&ser. Nosotros hemos opta-
do por este Ultimo ya que se ha visto reportes
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de destruccion selectiva de vasos sanguineos
con la utilizacion de Idser de neodymiun-YAG
(Nd-YAG) con resoluciones enfre un 70-100%
en los pacientes con malformaciones vascu-
lares (10).

Es importante la consejeria genética ya que
mujeres quienes poseen esta enfermedad tie-
nen probabilidad del 50% de que su descen-
dencia también la padezca, principalmente
los hijos varones, si heredan el cromosoma X
alterado de la madre.

CONCLUSIONES

El angioqueratoma circunscrito constituye una
rara enfidad de los cinco tipos de la angioque-
ratosis, habiéndose reportado muy pocos cao-
s0s. Aparece desde el nacimiento o en las pri-
meras dos décadas de la vida y es mds comun
en mujeres (12). El ACN es un fumor benigno
de origen vascular (6), sin embargo, su impor-
tancia clinica radica por sus similitudes morfo-
I6gicas con ftumores cutdneos malignos como
el melanoma maligno o el carcinoma baso-
celular pigmentado, patologia que se debe
tener presente en el diagndstico diferencial
y, porgue su fratamiento dermatoldgico tiene
pocos resultados favorables a pesar de tener
varias alternativas de tratamiento. En nuestra
paciente se optd por la utilizaciéon de laser con
evolucion favorable en las primeras lesiones.
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