CARTAS AL BEDITOR

Angioqueratoma corporis
circunscrito (enfermedad
de Fabry tipo Il)

Sr. Editor:

Una nifia ecuatoriana de 6 afios de edad acudi6 a consulta por
presentar en el flanco abdominal derecho muiltiples papulas
rojo-violdceas de escasos milimetros de didmetro, que han ido in-
crementdndose en nimero en los tltimos afios hasta adquirir la con-
figuracion actual (fig. 1). Este proceso ya habia sido tratado en su
pais de origen sin diagndstico clinico e histolégico confirmado, en
una clinica de medicina estética mediante un aparato de radiofre-
cuencia, por lo que en algunas zonas se observan cicatrices punti-
formes discretamente sobrelevadas intercaladas con las lesiones pre-
viamente descritas. Segtin refiere la madre no existe historia de
traumatismos previos en la zona donde su hija presenta las lesio-
nes. En determinadas ocasiones se ha producido sangrado de algu-
nas de ellas, lo cual le causa gran preocupacién.

El examen clinico revel6 la presencia de muiltiples papulas erite-
matovioldceas de escaso didmetro, algunas cubiertas de una discreta
costra en su superficie, situadas en el flanco abdominal derecho,
firmes a la palpacién y no adheridas a planos profundos. El resto del
examen cutdneo no mostré alteraciones significativas y la anamnesis
y la exploracién por érganos y aparatos no mostré hallazgos pato-
logicos.

La histologia de una de las lesiones mostr6 una epidermis carac-
terizada por la presencia de hiperqueratosis ortoqueratdsica, acanto-
sis y papilomatosis, con ectasia de los vasos de la dermis superficial
con endotelio sin alteraciones y con la presencia de eritrocitos en
su interior que en determinadas localizaciones se organizaban for-
mando pequefios trombos. Se realizé asimismo una ecografia abdo-
minal que no mostré alteraciones de ninguno de los érganos exa-
minados.

Con estos datos se estableci6 el diagnéstico de angioqueratoma
corporal circunscrito o enfermedad de Fabry tipo II.

El término angioqueratoma es concepto dermatologico am-
pliamente utilizado para referirse a un conjunto de diferentes
enfermedades agrupadas bajo una base clinica de lesiones
vasculares que presentan una histologfa comtin caracterizada
por la presencia de ectasia de los vasos situados en la dermis
superficial sobre los que se dispone una epidermis con hiper-
queratosis ortoqueratésica. En la actualidad se describen cinco
tipos diferentes de angioqueratomas': ) angioqueratoma cor-
poral difuso (enfermedad de Fabry tipo I); b) angioqueratoma
de Mibelli (caracterizado por lesiones bilaterales en las caras la-
terales de los dedos de las manos y de los pies); c) angioquera-
toma de Fordyce (localizado en el escroto o perineo femenino);
d) angioqueratoma solitario, y e) angioqueratoma corporal cir-
cunscrito (enfermedad de Fabry tipo II).

El angioqueratoma corporal circunscrito es una rara entidad
caracterizada por la presencia de numerosos elementos punti-
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formes, agminados, que se disponen en placas, estrias o bandas
zoniformes unilaterales, sobre un fondo eritematocianético?.

Normalmente son evidentes al nacer o se constituyen en los
primeros afos de vida (es raro su desarrollo en la adolescencia
o durante la edad adulta) y se localizan preferentemente en las
extremidades, en ocasiones asociados a otras malformaciones
vasculares como el sindrome de Klippel-Trénaunay, sindrome
de Cobb, linfangiomas, angiomas planos, etc., y entonces es
muy dificil distinguirlos de auténticos hemangiomas verrugo-
sos. Otras localizaciones menos frecuentes pero en las que tam-
bién se puede presentar son mufiecas, gliteos, abdomen y ca-
vidad oral®.

La fisiopatologia del angioqueratoma circunscrito todavia no
estd perfectamente determinada. Se ha descrito que posible-
mente responda a la manifestacion cutdnea de una fistula arte-
riovenosa o sea el resultado de la alteracién de vénulas y vasos
linfaticos locales secundaria a minitraumatismos de repeticién o
procesos de hipertensién venosa, lo cual motivarfa la prolifera-
cién epitelial responsable de la acantosis y papilomatosis que
se observa en los cortes histolgicos de las lesiones cutaneas.
Mediante técnicas de inmunohistoquimica se ha descrito un au-
mento de la expresion de la metaloproteinasa 9 (MMP-9) a ni-
vel de la membrana basal o juntura dermoepidérmica?, en las
areas con mayor predominio de hiperqueratosis, sin que hasta el
momento se haya descrito otra alteracion que justifique su ex-
presion.

Desde el punto de vista terapéutico se recomienda un trata-
miento quirdrgico combinado mediante ldser, electrocirugfa e in-
cluso cirugia convencional segtn la localizacion de las lesiones’.
La inyeccién de sustancias esclerosantes tiende a limitarse a ca-
sos de involucion espontdnea o incompleta. En este tipo de pa-
cientes se recomienda tranquilizar a los padres y descartar cual-

Figura 1. Miltiples pdpulas rojo-violdceas sobre fondo
cianético en flanco abdominal derecho.
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quier proceso de tipo sistémico para confirmar el diagnéstico cli-
nico de sospecha.
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