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PALABRAS CLAVE Resumen La aparicion tardia de telangiectasias cutaneas extensas de forma simétrica y ascen-
Telangiectasias; dente, sin manifestacion sistémica asociada, constituye la forma de presentacion tipica de
Telangietasia esencial la telangiectasia esencial generalizada (TEG). Estudios recientes sugieren que la vasculopatia
generalizada; colagena cutanea (VCC) tiene una presentacion clinica idéntica pero los hallazgos histopatolo-
Vasculopatia gicos son distintivos y permiten diferenciarla de la TEG. Presentamos 2 pacientes con multiples

colagena cutanea;
Microangiopatia;
Dermoscopia;
Cuerpos de Luse

telangiectasias cutaneas con hallazgos histopatologicos diagnosticos de TEG y de VCC. La derma-
toscopia de las telangiectasias en ambos casos fue similar, excepto en las lesiones mas antiguas
de VCC que presentaba vasos de color violaceo y con una morfologia tortuosa en serpentina.
Durante el seguimiento de ambas pacientes de 12 y 42 anos (TEG y VCC, respectivamente)
hemos comprobado que en la TEG las telangiectasias mantienen su aspecto inicial mientras que
en la VCC se observé un oscurecimiento progresivo de las lesiones y cambios en la morfologia
resultando en varicosidades superficiales.

© 2016 AEDV. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.

KEYWORDS Extensive Acquired Telangiectasias: Comparison of Generalized Essential
Telangiectasia; Telangiectasia and Cutaneous Collagenous Vasculopathy

Generalized essential . . . . .
telangiectasia; Abstract The late development of symmetrical, ascending telangiectasias over an extensive
R EEE ’ area of the skin with no associated systemic manifestations is a common presentation of gene-
collagenous ralized essential telangiectasia (GET). It was recently suggested that cutaneous collagenous
vasculopathy; vasculopathy (CCV) is clinically identical to GET but that the 2 conditions can be distinguished
Microangiopa’thy' by their distinctive histopathologic findings. We present 2 patients, both women, with multiple
Dermoscopy; ’ telangiectasias and describe the histopathologic findings that led to the diagnoses of GET and
e e ’ CCV. Dermoscopic findings in both cases were similar, except that the older telangiectasias in

the patient with CCV were violaceous and distributed in a tortuous, serpentine pattern. During
follow-up 12 years for the woman with GET and 42 years for the woman with CCV we saw
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that in GET the lesions remained stable in appearance whereas in CCV there was progressive
darkening and morphological changes eventually resulting in superficial varicose veins.
© 2016 AEDV. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion

La International Society for the Study of Vascular Anomalies
clasifica las telangiectasias como un tipo de malformacion
capilar dentro del que estarian incluidas la telangiectasia
hemorragica hereditaria y otras entidades’. Los siguientes
procesos cursan con telangiectasias de causa primaria: a)
telangiectasia esencial generalizada (TEG); b) vasculopa-
tia colagena cutanea (VCC); c) telangiectasia hemorragica
hereditaria; d) telangiectasia benigna hereditaria; e) ataxia-
telangiectasia; f) telangiectasia nevoide unilateral y g)
angioma serpinginosum?:3.

La TEG es una entidad clinica rara, sin una causa cono-
cida y sin asociarse a ningin otro signo patologico, que
afecta de forma preferente a mujeres de mediana edad.
Se caracteriza por el desarrollo de telangiectasias que habi-
tualmente se inician en extremidades inferiores y muestran
un curso progresivo, ascendente y simétrico, pudiendo llegar
a afectar el tronco y las extremidades superiores*. Aunque
infrecuente, se han descrito casos con afectacion conjunti-
val y de mucosa oral®. En la VCC, las telangiectasias también

se encuentran inicialmente en ambas extremidades inferio-
res y progresan de forma idéntica a la TEG, pudiendo afectar
a la mayor parte de la superficie corporal®. Sin embargo,
los hallazgos histologicos y ultraestructurales son distintos
en ambas entidades, encontrandose en el caso de la VCC
vasos dilatados en la dermis superficial con paredes engro-
sadas debido al depdsito de colageno y reduplicacion de
la membrana basal que se evidencia inmunohistoquimica-
mente con el anticuerpo frente al colageno v, la fibronectina
y la laminina’.

Se presentan 2 pacientes con multiples telangiectasias
cutaneas en el examen fisico sin afectacion de mucosas o
del lecho ungueal. En ambos casos, no habia antecedentes
familiares de lesiones similares ni historia personal o familiar
de sangrados.

Casos clinicos

Caso 1. Mujer de 62 anos de edad con antecedente de
hipertension arterial e hipotiroidismo bajo tratamiento con
olmesartan y levotiroxina. A lo largo de los Ultimos 12 afos

Figura 1

Presentacion clinica, dermoscopia e histologia de Caso 1 (TEG). Mdltiples telangiectasias con una distribucion simétrica

en torax y espalda A) y B). En la dermoscopia se observan dilataciones vasculares con un patron arboriforme C). El estudio histologico
revela la presencia de vasos telangiectaticos en dermis superficial de pared fina con endotelio aplanado sin otros hallazgos relevantes

D).



Telangiectasias extensas adquiridas

e23

Figura 2
paciente con signos de insuficiencia venosa.

presenta multiples telangiectasias que se han extendido de
forma simétrica en parte alta del tronco, torax, espalda y
ambas extremidades superiores (fig. 1A'y B). En la derma-
toscopia se observan dilataciones vasculares de fino calibre
con una distribucion arboriforme (fig. 1 C). La paciente refe-
ria prurito intenso que empeoraba en situaciones de calor y
estrés. Las pruebas complementarias realizadas incluyeron
hemograma, bioquimica, triptasa sérica, proteinograma,
ANA, anti-ENA, FR, complemento, serologias para VIH, VHC,
VHB y lUes sin alteraciones. Se realizaron 2 biopsias y en el
analisis histoldgico se observaron vasos telangiectaticos, la
mayoria en dermis superficial, de pared fina con endotelio
aplanado sin atipia celular (fig. 1D). Con la tincion de Giemsa
el nimero de mastocitos fue menor a 6 por campo. Los
hallazgos histologicos fueron compatibles con la sospecha
clinica de TEG.

Caso 2. Mujer de 92 afos, hipertensa bajo tratamiento
con clortalidona/espironolactona, que desarrollaba telan-
giectasias en ambas extremidades inferiores desde los 50
anos de edad (fig. 2). Las lesiones eran asintomaticas y pro-
gresivamente se fueron extendiendo a dorso de ambos pies,
incluyendo las plantas. Las telangiectasias inicialmente pre-
sentaban un color rojo (fig. 3A) y a lo largo del tiempo
se fueron oscureciendo, adquiriendo una tonalidad violacea
dando lugar a variculas y lesiones hiperqueratosicas (fig. 3B).
La dermatoscopia de las lesiones mas antiguas revelo dila-
taciones vasculares con un patron tortuoso en serpentina

Presentacion clinica de Caso 2 (VCC). Telangiectasias de color rojo-vinoso en ambas extremidades inferiores en una

(fig. 3B inset). Las pruebas complementarias realizadas
(hemograma, coagulacién, bioquimica, ANA, anti-ENA, FR,
VHC, crioglobulinas) resultaron normales y se realizaron 2
biopsias cutaneas para estudio histoldgico de rutina y una
biopsia para estudio con microscopia electronica. El anali-
sis histologico obtenido de las telangiectasias de color rojo
(localizacion: tercio proximal de pierna) puso de manifiesto
la presencia de vasos dilatados en la dermis papilar con una
pared discretamente mas engrosada, rodeados de un mate-
rial amorfo eosinofilico que se tifie con tricromico de Masson
y PAS diastasa. La inmunohistoquimica para colageno v fue
positiva observandose una reduplicacion de la membrana
basal en forma de capas concéntricas (fig. 4). En la microsco-
pia electrdnica se observo una reduplicacion y division focal
de la membrana basal que se acompanaba de un depdsito
de fibras de colageno con una disposicion anomala (fig. 5).
Estos hallazgos histopatoldgicos son diagndsticos de VCC.

Discusion

El desarrollo de mdltiples telangiectasias cutaneas dispues-
tas de forma simétrica, inicialmente en ambas extremidades
inferiores y que progresivamente se extienden al resto del
cuerpo sin afectacion de las mucosas ni del lecho ungueal es
muy sugestivo de la entidad ampliamente conocida TEG*°.
Sin embargo, la presentacion clinica «caracteristica» de la
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Figura 3

Comparacion clinica y dermatoscopica de lesiones telangiectaticas recientes A) y antiguas B). Con el paso del tiempo,

adquisicion de morfologia mas tortuosa de los vasos, de color mas oscuro y asociado a hiperqueratosis B).

ANz

Figura 4

Estudio histologico de Caso 2 (VCC). A) Vasos de pared discretamente mas engrosada en dermis alta (H/E x20); B) deposito

perivascular de material que se tifie con PAS-diastasa (x40); C) inmunohistoquimica fuertemente positiva para colageno v sefalando

la reduplicacion de la membrana basal (x40).

TEG también lo es para la VCC®. Esta ultima fue descrita en
el ano 2000 y representa una microangiopatia que afecta a
las vénulas postcapilares con una histologia distintiva y diag-
nostica: los vasos sanguineos del plexo vascular superficial
de la dermis se encuentran dilatados, con paredes engrosa-
das debido al depdsito abundante de colageno que se resalta
con las tinciones de PAS, PAS diastasa y tricromico de Masson;
ademas, la inmunohistoquimica con el anticuerpo frente al
colageno v revela la reduplicacion de la membrana basal.
Salama et al., en una revision reciente de esta entidad®,
encuentran que afecta a ambos sexos por igual, pacien-
tes de edad media-avanzada (42-85 anos), polimedicados y
con alguna comorbilidad acompanante. Sehalan que en la

mayoria de los pacientes la presentacion clinica era indis-
tinguible de la TEG, y de hecho, esta fue la orientacion
diagnostica en la mayoria de los casos.

En nuestra paciente diagnosticada de VCC, la derma-
toscopia de las telangiectasias mas recientes demostro la
presencia de vasos lineales y ramificados de color rojo
(fig. 3A) mientras que la dermatoscopia de las lesiones mas
antiguas, revel6 la presencia de vasos tortuosos de color
violaceo con una distribucion en serpentina (fig. 3B). Bar-
dazzi et al. publicaron recientemente un caso de VCC y los
hallazgos dermatoscopicos de las lesiones mas antiguas loca-
lizadas en ambas piernas fueron similares a los observados
en nuestra paciente®. Por otro lado, la dermatoscopia de
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Figura 5

Estudio ultraestructural de Caso 2 (VCC). A) Reduplicacion y division focal de la membrana basal; B) depésito de fibras

de colageno con una disposicion en bandas conocido como «cuerpos de Luse» (flecha).

las lesiones mas recientes, localizadas en el tronco de la
misma paciente, revel6 vasos de color rojo y ramificados
que se superponen a los hallazgos dermatoscopicos encon-
trados en nuestro caso diagnosticado de TEG. En nuestra
opinion, la dermatoscopia no permite diferenciar de forma
temprana ambas entidades y los hallazgos dermatoscopicos
encontrados pueden verse influenciados por la localizacion
de las telangiectasias.

Con apenas 28 casos descritos en la literatura, es
probable que la VCC esté infradiagnosticada®'". Su etiopa-
togénesis es todavia desconocida y hasta la fecha no se ha
encontrado una asociacion con algun trastorno sistémico,
vascular o de causa farmacolégica. Se ha postulado que el
dano endotelial crénico y repetido de la microvasculatura
superficial desencadene un mecanismo de reparacion res-
ponsable de los hallazgos histoldgicos observados'> 3.

El tratamiento mas efectivo para ambas entidades es el
laser colorante pulsado que esta indicado en caso de sin-
tomas o por motivos cosméticos'*">. A ambas pacientes se
les ofrecio la posibilidad de laserterapia, pero ante la falta
de sintomas o repercusion cosmética, se decidié no realizar
tratamiento.

Se presentan los hallazgos clinicos, dermatoscopicos e
histopatoldgicos de 2 mujeres con telangiectasias extensas
adquiridas con un diagnoéstico final de TEG y VCC. Destaca-
mos la importancia de biopsiar las telangiectasias extensas
para llegar al diagnostico y profundizar nuestro conoci-
miento en la VCC. El caso diagnosticado de VCC, con un
periodo de seguimiento superior a 40 afos, es de especial
interés, ya que se ilustran los cambios producidos a lo largo
del tiempo: oscurecimiento de las telangiectasias, adquisi-
cion de variculas e hiperqueratosis, cambios no encontrados
en la TEG de larga evolucion.
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