CARTAS CIENTIFICO-CLINICAS

En el proceso diagndstico se debe realizar una biopsia
cutanea de una lesién inducida por friccién para realizar un
mapeo antigénico histoldgico que establecera el plano de
separacion dermo-epidérmica y orientara el tipo de EA y el
estudio genético’-?. El diagndstico molecular es fundamen-
tal, ya que aporta informacion esencial para el pronostico
y para un manejo adecuado de los pacientes, y proporciona
un consejo genético a los padres e individuos afectados?*.

El tratamiento es sintomatico y multidisciplinar, encon-
trandose en desarrollo terapias proteicas, celulares y
génicas para la EAD"24°,

En conclusion, la prevalencia de EA en nuestro departa-
mento de salud es similar a la descrita en estudios previos'°.
La mayoria de los pacientes eran mujeres y se diagnosticaron
al nacimiento. Las manifestaciones clinicas fueron hetero-
géneas, siendo las ampollas, la onicodistrofia y el prurito las
mas frecuentes. La complicacion mas frecuente fue la ane-
mia, lo cual puede estar relacionado con la mayor frecuencia
de EAD en nuestra serie. El tratamiento, principalmente, fue
sintomatico.
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Utilidad de la ecografia cutanea n
para el diagnéstico de la
malformacioén venosa verrucosa

Diagnostic Value of Cutaneous Ultrasound in
Verrucous Venous Malformation

Sr. Director:

La malformacion venosa verrucosa (MVV) es una lesion vas-
cular poco frecuente y clasificada actualmente, segin la

International Society for the Study of Vascular Anomalies,
como una malformacion vascular. El diagnostico se basa en
la correlacion clinico-patologica. A continuacion, describi-
mos los hallazgos ecograficos en 3 pacientes y proponemos la
ecografia como una herramienta no invasiva util para el diag-
nostico y el seguimiento, asi como para dirigir y optimizar
el tratamiento.

Se recogieron 3 casos de la base de datos de nuestro
servicio diagnosticados previamente de MVV, todos ellos
confirmados mediante estudio histologico. Se realizd eco-
grafia cutanea de 22 MHz en los 3 casos y se compararon los
hallazgos.
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Figura 1

Imagenes clinicas de malformaciones venosas verrucosas (MVV). A. MVV del caso 1. Placa eritematoviolacea de superficie

verrugosa en el tobillo izquierdo. B. MVV del caso 2. Placas eritematoviolaceas e hiperqueratosicas con lesiones satélite y vesiculas
hemorragicas en superficie en la parte posterior de la pierna derecha. C. MVV del caso 3. Placas eritematoviolaceas de superficie
verrucosa, con zonas hiperqueratosicas y costras, afectando de forma circunferencial la region distal de la pierna izquierda.

Caso 1. Un varon de 10 afos presentaba una MVV en el
tobillo izquierdo (fig. 1A), presente desde el nacimiento.
Ecograficamente se observd una epidermis engrosada e
hiperecogénica con la presencia de canales vasculares
hipoecoicos en la dermis y el tejido celular subcutaneo
(TCS), sin senal de color Doppler (fig. 2A).

Caso 2. Un varon de 25 aios tenia una MVV presente desde
el nacimiento en la parte posterior de la pierna derecha
(fig. 1B). En los Ultimos 4 anos habia presentado episodios
de ulceracion, dolor y sangrado de forma recurrente. La
ecografia cutanea mostré una epidermis engrosada e hipe-
recogénica con la presencia de unos canales vasculares en
la dermis superficial y profunda, sin sefal de color Doppler
(fig. 2B).

Caso 3. Un varoén de 12 afios presentaba una MVV desde
el nacimiento que afectaba circunferencialmente la region
distal de la pierna izquierda (fig. 1C). En los Gltimos afos
habia adquirido progresivamente volumen e hiperquerato-
sis, y habia presentado episodios de ulceracion y sangrado.
La ecografia cutanea mostré una epidermis engrosada hiper-
ecogénica, una disminucion de la ecogenicidad de la dermis
y una pérdida de la definicion dermohipodérmica, asi como
un engrosamiento y una heterogeneidad de la hipodermis,
en ausencia de senal de color Doppler (fig. 2C).

La MVV es una entidad poco frecuente que se engloba
dentro de las malformaciones vasculares, segln la Ultima
clasificacion de la International Society for the Study of Vas-
cular Anomalies del 2018", y se ha asociado a una mutacion
somatica en el gen MAPK3?.

Se compone de vasos venosos localizados en la dermis
y el TCS, respetando la fascia y el tejido muscular. Se
presenta en el nacimiento o en la infancia temprana, loca-
lizandose principalmente en las extremidades inferiores de
forma habitualmente unilateral. Puede presentar complica-
ciones como sangrado, dolor y ulceracion, en especial las
mas extensas y mas hiperqueratdsicas. No se asocia a hiper-
trofia tisular u otras anomalias del desarrollo®.

El diagnostico suele hacerse mediante la correlacion
clinico-patologica, aunque los hallazgos clinicos caracteris-
ticos suelen orientar el diagnédstico. El estudio histoldgico
muestra una epidermis acantdsica, papilomatosa, con una
hiperqueratosis compacta y la presencia de unos vasos veno-
sos dilatados en la dermis papilar, reticular y el TCS. Los
marcadores inmunohistoquimicos GLUT-1 y WT-1 son positi-
vos en el endotelio, mientras que D2-40 es negativo®.

La ecografia cutanea es una herramienta util para reali-
zar una aproximacion diagnostica de las lesiones vasculares,
evitando pruebas complementarias invasivas. La descripcion
ecografica de la MVV no esta bien establecida. Sin embargo,
con base en nuestros hallazgos, proponemos una descrip-
cion ecografica para el diagnostico de esta entidad. La MVV
se caracteriza por la presencia de una epidermis engrosada e
hiperecogénica, asi como por una pérdida de la diferencia-
cion dermoepidérmica. En la dermis y el TCS se observan
unos canales vasculares hipoecogénicos, con ausencia de
senal Doppler de color (fig. 2).

El principal diagnostico diferencial de la MVV es el
angioqueratoma circunscrito (fig. 3A)°. En esta entidad, his-
tologicamente se observa una acantosis hiperqueratosica y
la presencia de unos capilares dilatados en la dermis papi-
lar, sin afectacion de la dermis profunda ni del TCS. A
diferencia de la MVV, el endotelio es negativo para GLUT-
1y WT-1 y positivo para D2-40°. Dadas las diferencias de
profundidad de las lesiones, la ecografia podria permitir
diferenciar ambas entidades sin la necesidad de realizar
exploraciones invasivas, observandose en el angioqueratoma
un engrosamiento e hiperecogenicidad de la epidermis y
una lesion hipoecoica limitada a la dermis papilar. La sefal
Doppler de color esta ausente, al igual que en la MVV
(fig. 3B)’.

El tratamiento de la MVV es principalmente quirlrgico,
con un abordaje en ocasiones complejo. La abstencion tera-
péutica es una alternativa si no se prevén secuelas estéticas
y en ausencia de sintomatologia asociada®. Se han utilizado
el laser PDL, el laser Multiplex y el laser de CO, para el
tratamiento de las complicaciones, como la ulceracion y
el sangrado, asi como para alcanzar una mejoria estética’.
Debe tenerse en cuenta que el laser no permite la resolu-
cion de las lesiones profundas, con el consiguiente riesgo de
recidivas. Ademas, se ha descrito el uso de sirolimus topico
y oral con buenos resultados'®.

La ecografia podria ser util para la monitorizacion del
tratamiento, pues identifica las zonas con una afectacion
mas profunda, tributarias de cirugia, y las zonas mas super-
ficiales, tributarias de tratamiento laser o sirolimus topico.
Consecuentemente, la combinacion de tratamientos permi-
tiria optimizar el resultado.

En conclusion, la ecografia cutanea parece ser una herra-
mienta util para el diagndstico de la MVV, para el diagndstico
diferencial con el angioqueratoma y para la planificacion y
monitorizacion del tratamiento.
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Figura 2 Imagenes ecograficas de malformaciones venosas verrucosas (MVV). A. Ecografia cutanea (22 MHz) del caso 1. Epidermis
engrosada e hiperecogénica, dermis hipoecogénica, canales vasculares hipoecoicos en la dermis y el tejido celular subcutaneo, sin
senal de color Doppler. B. Ecografia cutanea (22 MHz) del caso 2. Epidermis engrosada e hiperecogénica con presencia de canales
vasculares en la dermis superficial y profunda, sin seial de color Doppler. C. Ecografia cutanea (22 MHz) que muestra una epidermis
hiperecogénica, una disminucion de la ecogenicidad de la dermis y una pérdida de la definicion dermohipodérmica. El tejido celular
subcutaneo se observa engrosado y heteroecoico, en ausencia de senal de color Doppler.

Figura 3 Imagen clinica y ecografica del angioqueratoma. A. Angioqueratoma circunscrito. Placa eritematoviolacea de superficie
hiperqueratosica, clinicamente indistinguible de una malformacion venosa verrucosa. B. Ecografia cutanea (22 MHz). Hiperecoge-
nicidad epidérmica con canales vasculares limitados en la dermis papilar, sin senal de color Doppler.
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Tratamiento de los quistes »
mixoides digitales con

escleroterapia con polidocanol:

serie de 15 casos

Sclerotherapy with Polidocanol for Digital
Myxoid Cysts: A Series of 15 Cases

Sr. Director:

Los quistes mixoides digitales son los tumores benignos digi-
tales mas frecuentes. Se presentan como nodulos Unicos,
habitualmente transparentes, que suelen asentar en el dorso
o en la cara lateral de las articulaciones interfalangicas
distales o en el pliegue ungueal proximal'. Suelen ser asin-
tomaticos, aunque en ocasiones pueden causar dolor?. El
mecanismo de formacion de los quistes mixoides no esta
claro. En la mayoria de los casos presentan cambios dege-
nerativos de base en la capsula fibrosa de la articulacion.
Existen mdltiples tratamientos, sin una opcion terapéutica
ideal.

La solucién de polidocanol es un liquido detergente escle-
rosante que se ha usado en el tratamiento de varices,
malformaciones venosas y otras alteraciones vasculares'. El
objetivo de este trabajo es describir la experiencia sobre
la escleroterapia con polidocanol de los quistes mixoides
digitales en dos hospitales universitarios.

Se disend un estudio descriptivo que incluyd 15 quistes
mixoides digitales tratados con polidocanol en el Hospital
Universitario Germans Trias i Pujol y en el Hospital Uni-
versitario Virgen de las Nieves. El procedimiento consistid
en realizar una incision seguida del drenaje de los quistes
mixoides digitales tras aplicar crioanestesia. Posteriormente
se procedio a la infiltracion de polidocanol (Etoxisclerol®
20mg/ml) con una aguja de insulina, utilizando como via
de acceso la incision del drenaje. Tras el procedimiento
se cubri6 el area con un vendaje compresivo durante una
semana. Se realizé un primer control a las 6 semanas para
valorar la respuesta al tratamiento. Si el quiste mixoide per-
sistia se recomendd una segunda inyeccion con un nuevo
control a las 6 semanas.

Se realizo escleroterapia con polidocanol a 13 pacien-
tes (15 quistes mixoides) (tabla 1). La mayoria de nuestros
pacientes eran mujeres: 11/13 (85%). La mediana de edad
fue de 49,5 afos (41-79) y el tiempo mediano de evolucion
fue de 12 meses (4-24). El dolor (9/13) y la distrofia ungueal
(4/13) fueron la clinica mas frecuente. Un tercio de los
pacientes (5/13) habian realizado tratamientos previos con

infiltracion de corticoides y cirugia. Todos los quistes mixoi-
des de nuestra serie afectaban a los dedos de las manos. La
localizacion mas frecuente fue la articulacion interfalangica
distal del tercer dedo de la mano derecha.

A las 6 semanas, 8/15 de los quistes se resolvieron com-
pletamente tras una infiltracion, 6 presentaron una mejoria
y uno de ellos persistio. Los que mejoraron recibieron una
segunda infiltracion, con resolucién de 5/6 casos. A las
12semanas, 13 de 15 de los quistes (86%) se resolvieron
(fig. 1). La mitad de los pacientes (7/13) describieron dolor
como el efecto secundario mas frecuente, que se resolvio a
los pocos dias. Tras un seguimiento clinico de 6 meses, solo
3/15 quistes mixoides recurrieron.

Existen diversos tratamientos para los quistes mixoides
digitales sintomaticos, como el drenaje, la inyeccion de cor-
ticoesteroides o sustancias esclerosantes, la crioterapia, el
laser de dioxido de carbono o neodimio YAG y la escision qui-
rdrgica. Actualmente no existen guias para su tratamiento,
y ninguna de las opciones ha demostrado ser totalmente
efectiva'. La recurrencia es frecuente y los efectos adversos
también.

La literatura acerca de la escleroterapia con polidoca-
nol para el tratamiento de los quistes mixoides digitales es
escasa. Existen distintos agentes esclerosantes utilizados:
detergentes (polidocanol, sulfato sodico o diatrizoato de
sodio), agentes quimicos (yodo, alcohol) y osméticos (salici-
latos, suero salino hipertoénico), siendo el polidocanol el mas
empleado para esta indicacion terapéutica’. Estas sustan-
cias atacan la membrana celular dafando el revestimiento
endotelial y desencadenando una oclusion de los vasos que
irrigan el quiste?.

En una revision sistematica se propone la esclerotera-
pia para el tratamiento de segunda linea tras la cirugia,
al ser la técnica no quirlrgica con el mayor porcentaje de
curacion?3,

La tasa de respuesta en nuestra experiencia coincide con
lo publicado en dos series, de 63 casos y 6 casos, en los que
el porcentaje de curacién fue del 80%, siendo necesarias 1
0 2 sesiones para conseguir la resolucion clinica®.

De las otras opciones terapéuticas, la cirugia es la que
presenta mayor éxito terapéutico, con una resolucién de
hasta el 95% de los casos, con una recidiva entre el 2 y el
10%, dependiendo del abordaje quirGrgico?3. Sin embargo,
hay que tener en cuenta que se trata de una técnica invasiva
no exenta de efectos adversos importantes’. La criotera-
pia presenta un porcentaje de curacion del 61,1%, con una
tasa de recidiva del 10% de los casos?. La inyeccion de corti-
coesteroides en combinacion con el drenaje y la aspiracion
del contenido presenta un porcentaje de curacion del 50-
64% y una tasa de recidiva alta®>. Finalmente, el laser de
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