954

CARTAS CIENTIFICO-CLINICAS

S. Heras-Gonzalez*, T. Piqueres-Zubiaurre,
A. Martinez de Salinas-Quintana y R. Gonzalez-Pérez

Servicio de Dermatologia, Hospital Universitario Araba,
Vitoria-Gasteiz, Espaha

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: soniaherasgonzalez@gmail.com
(S. Heras-Gonzalez).

http://dx.doi.org/10.1016/j.ad.2017.03.016

0001-7310/

© 2017 AEDV.

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

Malformacioén capilar adquirida
(sindrome de Fegeler): 3 casos

-
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Acquired Port-Wine Stain (Fegeler Syndrome):
A Report of 3 Cases

Sra. Directora:

La malformacion capilar es una entidad que se engloba den-
tro de las malformaciones vasculares'. Se trata de una de
las anomalias vasculares mas frecuentes, pudiendo afectar
hasta al 0,3% de los recién nacidos?3. Clinicamente se mani-
fiesta como una macula eritematosa, homogénea, de bordes
bien definidos, habitualmente unilateral y que suele estar
presente desde el nacimiento. Sin embargo, se han descrito
casos de malformaciones capilares adquiridas en pacientes
que previamente no presentaban ningln tipo de lesion.

Caso 1: se trata de una nina de 9 anos seguida desde
el primer ano de vida por una mastocitosis tipo urticaria
pigmentosa tratada con cromoglicato sodico y cetirizina.
Con 7 anos se comenzo a percibir una macula rosada bien
delimitada que afectaba de forma segmentaria al area de
la primera rama del trigémino, y a la porcién superior
de la segunda, presentando un area mas violacea en la
zona periocular. No presentaba otras lesiones ni antece-
dentes familiares de interés. La biopsia cutanea revel6 una
proliferacion capilar, con negatividad para GLUT-1, siendo
compatible con el diagnoéstico de malformacion capilar.

Caso 2: una nifa de 8 afos, sin antecedentes de interés,
fue remitida a nuestra consulta por manchas en la hemi-
cara izquierda; sus padres las percibieron a los 4 anos de
edad y estas sufrieron una extension progresiva. Referian
que se tornaban mas evidentes con situaciones de calor y
tras esfuerzos fisicos. A la exploracion presentaba maculas
de aspecto rosado, parcheadas, distribuidas de forma seg-
mentaria a lo largo de la rama mandibular izquierda y que
se volvieron mas evidentes tras realizar la paciente esfuerzo
fisico.

Caso 3: un nifio de 7 afos, sin antecedentes de interés,
que consulté por una lesion sobre la zona mandibular dere-
cha. Sus padres comenzaron a notarla con unos 4 anos de
edad. Referian que era asintomatica, aunque su intensidad
aumentaba con la actividad fisica y el calor. A la exploracién
se aprecié una macula rosada parcheada con telangiectasias
superficiales, que se torn6 mas evidente tras realizar el
paciente ejercicio fisico.

Ninguno de los 3 pacientes tenia antecedentes familia-
res de interés ni presentaba otras lesiones. Clinicamente no
se percibid thrill y ecograficamente no eran perceptibles.

Ademas, se solicitaron imagenes de los afos previos para
comprobar que no hubiesen pasado desapercibidas por sus
familiares. Se les remitio a un centro de referencia para tra-
tamiento laser que Unicamente rechazo el tercer paciente
(fig. 1).

La inmensa mayoria de malformaciones capilares sue-
len estar presentes ya en el momento del nacimiento o
aparecen en los primeros anos de vida. Los casos de mal-
formaciones capilares adquiridas son poco frecuentes y se
describieron por primera vez en 1939 en un paciente que
sufrid un traumatismo medular’. Afos mas tarde Fegeler
describié un nuevo caso postraumatico® acufidandose desde
entonces el eponimo de sindrome de Fegeler. No se cono-
cen los factores etiologicos que pueden desencadenar su
aparicion de novo. No obstante, se ha relacionado hasta
en un tercio de los casos con traumatismos. Ya se propuso
anteriormente que la aparicion de malformaciones capila-
res congénitas podria deberse a un déficit en la inervacion
por parte del sistema nervioso simpatico (responsable de
la vasoconstriccion), conduciendo a una ectasia vascular
y manifestandose como esta malformacion vascular®. Por
tanto, los casos adquiridos relacionados con traumatismos
medulares estarian en consonancia con esta hipotesis. Por
otro lado, se han comunicado otras posibles etiologias como
la impregnacion estrogénica, ya sea durante el embarazo o
durante la edad puberal-adulta.”:? En otros casos aislados
se ha relacionado con medicamentos, herpes zoster, dano
solar, cefalea en racimos o neuroma del nervio acustico’ 8.
Cabria plantearse también que, en el caso de tratarse de
una malformacion capilar tipo mancha en vino de Oporto
esta estuviera originada por una mutacién posnatal del gen
GNAQ’. Aun asi en muchos de los casos no se ha encon-
trado un desencadenante evidente. Con respecto a la edad
de aparicion comunicada en la literatura, oscila entre los 3 y
los 69 anos, con una media de edad de 25 anos. Los casos
afectan sobre todo a la cara y a los miembros superiores, y
no se han asociado a otro tipo de malformaciones o lesiones
cutaneas. Histoldgica y morfolégicamente la malformacion
capilar habitual y la adquirida son entidades indistinguibles.

Por el tipo de lesion vascular es amplio el diagnostico
diferencial a llevar a cabo. Pero quiza lo mas importante es
descartar su pertenencia a un cuadro sindromico que con-
lleve repercusiones mas alla de las puramente estéticas.
Entre ellos podriamos nombrar el sindrome de malformacion
capilar-malformacion arteriovenosa (suelen tener antece-
dentes familiares de lesiones similares o de malformaciones
arteriovenosas, las malformaciones capilares se presentan
de forma mdltiple, con una coloracién mas parduzca, con
aumento de temperatura local, un halo blanquecino peri-
férico y ecograficamente pueden mostrar flujo arterial) o el
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Figura 1

A. Caso 1: macula rojiza que afecta a la primera y segunda rama del trigémino (punteado) con zona periocular de

tonalidad mas violacea (flecha). B. Caso 2: maculas rosadas parcheadas (punteado). C. Aspecto de las lesiones anteriores tras
realizar la paciente ejercicio fisico, volviéndose mas evidentes. D. Caso 3: macula Unica de tonalidad rojiza (punteado). E. Estado
de la lesion previa tras realizar el paciente esfuerzo fisico percibiéndose mas intensas.

sindrome de Sturge Weber (lesiones que afectan a una hemi-
cara, pero que suelen estar ya presentes al nacimiento)*1°,
En definitiva, la malformacion capilar adquirida podria
considerarse simplemente una malformacion capilar de
comienzo tardio con un periodo de latencia variable.
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