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Malformacién glomovenosa
congénita en placas: 11 afios
de seguimiento y respuesta
al tratamiento con laser
combinado PDL/Nd: YAG

@ CrossMark

Congenital Plaque-type Glomuvenous
Malformation: 11 Years of Follow-up and
Response to Treatment With the Combined
Pulsed-Dye and
Neodymium:Yttrium-Aluminum-Garnet Laser

Sra. Directora:

Las malformaciones glomovenosas (MGV), anteriormente conocidas
como glomangiomas tienen una tendencia familiar y se caracterizan
histologicamente por la presencia de canales vasculares rodeados
por una cantidad variable de células glomicas. Existe una forma
infrecuente en placas. El tratamiento de estas lesiones alin no esta
estandarizado.

Se trata de un recién nacido varon, producto de un embarazo
gemelar, y parto pretérmino a las 34 semanas, con placas eritem-
atosas localizadas en la espalda, presentes desde el nacimiento,
sin historia familiar de lesiones similares. En la exploracion fisica
se apreciaron unas placas eritemato-violaceas, deprimidas, no pul-
satiles en la espalda (fig. 1A). Con los posibles diagnésticos de una
malformacion capilar, miofibromas multiples o necrosis grasa sub-
cutanea, se practico una biopsia de piel. La histopatologia mostrd
un nimero aumentado de vasos ectasicos en la dermis y fue inter-
pretada como una malformacion capilar.

A los 6 meses, las placas habian adquirido un patroén anular, con
halo eritematoso, centro deprimido azul-violaceo, vasos ectasicos
y piel redundante (fig. 1B).

La falta de correlacion clinico-patoldgica, motivo la toma
de una nueva biopsia cutanea. En la histologia se observd
una dermis con estructuras vasculares, rodeadas por varias
capas de células redondas monomorfas, de citoplasma
eosindfilo (fig. 2A). La inmunohistoquimica mostré positivi-
dad de las células glomicas perivasculares para vimentina y
a-actina, y fue negativa para desmina y S100 (fig. 2B). Con estos
hallazgos se hizo el diagnostico de una MGV congénita en placas.

Inicialmente se optd por un manejo conservador. Durante los
anos sucesivos, las placas se fueron extendiendo a la piel ady-
acente, adquiriendo un aspecto mayormente atréfico con vasos

marcadamente dilatados y no se registro la aparicion de nuevas
lesiones.

A los 7 afos, las lesiones continuaban siendo asintomati-
cas, sin embargo, su aspecto (fig. 1C) afectaba negativamente
la autoestima del paciente lo que motivo la evaluacion de las
opciones terapéuticas. El tamano de las lesiones limitaba su
tratamiento quirGrgico. Se decidié iniciar un manejo con laser
combinando PDL (595-nm) y Nd:YAG (1064-nm) (Cynergy modo
Multiplex™, Cynosure, Westford, MA, EE.UU.), con un spot de
10mm, una duracion del pulso de PDL de 0,5ms y una fluen-
cia de 8,5-9J/cm?, seguido por un pulso de Nd:YAG con una
duracién de 15ms y una fluencia de 50J/cm?. Simultaneamente
se utilizd un sistema de enfriamiento para evitar el dafo epidér-
mico. Las sesiones se realizaron bajo anestesia general, cada
2 o 3 meses. Las recomendaciones postratamiento incluyeron anal-
gésicos orales y medidas de fotoproteccion. Hasta la fecha el
paciente ha completado 10 sesiones de laser con aclaramiento de
las lesiones, reduccion en el volumen de la lesion y del calibre de
los vasos (fig. 1D). El tratamiento ha sido bien tolerado y no se ha
reportado ninguna complicacion.

Las MGV representan un 5% de las malformaciones venosas
(MV) y se diferencian de las MV esporadicas y de las MV muco-
cutaneas hereditarias. Tienen una tendencia familiar (88%) con un
patron herencia autosémico dominante y una penetrancia incom-
pleta (90%). Su etiologia se ha relacionado con mutaciones en el
gen de la glomulina (GLMN)". Las MGV generalmente son multiples y
tienden a aparecer en edades tempranas. Se pueden presentar como
lesiones papulo-nodulares y/o en placas que pueden ser congénitas’
o adquiridas?.

Las MGV congénitas en placas, se presentan clinicamente como
placas azuladas con una superficie en empedrado’, o bien como
placas atroficas con telangiectasias®#~?, como en nuestro paciente,
y a menudo tienen una distribucién segmentaria’.

La histologia se caracteriza por una proliferacion, no encapsu-
lada, de canales vasculares ectasicos rodeados por una o varias filas
de células glomicas poligonales. La inmunohistoquimica expresa a-
actina de musculo liso y vimentina, y es negativa para desmina'-3.

La evolucion de las MGV en placas es variable. Se ha descrito
un engrosamiento y oscurecimiento progresivo de las lesiones, con
tendencia a extenderse hacia areas adyacentes no afectas?, como
se ilustra en nuestro caso.

El tratamiento de las MGV tiene como objetivos aliviar el dolor
y mejorar aspectos tanto funcionales como cosméticos®’?. La
cirugia constituye una alternativa para lesiones localizadas y de
menor tamano. En MGV multiples o extensas se han empleado
tratamientos como la escleroterapia y terapias ablativas con
resultados variables'®. También existen reportes de casos trata-
dos con laser Nd:YAG con buenos resultados’, y se ha descrito
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Figura 1 Evolucion de las lesiones. A) Recién nacido: placas eritemato-violaceas localizadas en la espalda. B) A los 6 meses de
edad: placas con vasos prominentes, con un centro azul-violaceo y margen eritematoso. C) Antes del tratamiento laser (7 anos de
edad). D) Después de 10 sesiones de tratamiento laser combinado PDL/Nd:YAG (11 afos de edad).

Figura 2 Anatomia patologica. A) Vasos de distintos calibres, rodeadas por varias capas de células redondas monomorfas
(hematoxilina-eosina x20). B) Positividad para «-actina de musculo liso (inmunohistoquimica x20).
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Pacientes con MGV congénita en placas tratados con laser combinado PDL/Nd:YAG

Tabla 1

Localizacion

Complicaciones

Respuesta

Tiempo

de

N.°

Duracion del ~ Spot

pulso

Fluencia

Edad/
sexo

Referencia

de sesiones

seguimiento

No

Desaparicion del

10 mm 4 Un ano
dolor,

PDL: 0,5ms
Nd:YAG:
15ms

PDL 8J/cm?

Nd:YAG

Brazo izquierdo

34 anos
Varon

aclaramiento y
reduccion del

volumen

70J/cm?

No

Aclaramiento y

10 mm 6 18 meses

PDL: 0,5ms
Nd:YAG:
20 ms

PDL:

Cuero cabelludo,

6 meses
Mujer

disminucion del

6J/cm?

tronco, abdomen,
espalda, region

tamano

Nd:YAG:

110 J/cm?

inguinal derecha y

muslos

Publicacion actual

No

Aclaramiento y
reduccion del

10mm 10 11 anos

PDL: 0,5ms
Nd:YAG:
15ms

PDL:

Espalda

11 anos

Varon

8,5-9J/cm?
Nd:YAG:

volumen y calibre

de los vasos

50 J/cm?

la utilidad del laser PDL para el componente mas superficial
de las MGV®. El laser dual (PDL/Nd:YAG), permite actuar en
diferentes profundidades de la piel, empleando fluencias mas
bajas, minimizando el riesgo de cicatrices y necrosis. Existen
2 publicaciones previas de MGV congénitas en placas, tratadas exi-
tosamente con laser combinado PDL/Nd:YAG'?, donde se emplearon
fluencias de Nd:YAG mas altas que las utilizadas en nuestro
paciente, sin registrarse complicaciones (tabla 1).

En conclusion, se ha presentado una MGV congénita en placas,
que en sus fases iniciales fue incluida en la serie de Mallory et al.?
Resaltamos su presentacion clinica poco comin que constituyo un
reto diagnostico y condujo a la confirmacion histopatologica. Se
destaca la evolucion peculiar a lo largo de 11 afos y la respuesta
favorable al tratamiento laser combinado.
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