
ARTICLE IN PRESS
+Model

AD-2825; No. of Pages 2

ACTAS Dermo-Sifiliográficas xxx (xxxx) xxx---xxx

CARTA CIENTÍFICO-CLÍNICA

Malformación venosa verrugosa
y  sobrecrecimiento: a propósito
de 2  casos

Verrucous Venous Malformation and
Overgrowth:  About Two  Cases

Sr. Director:

Las malformaciones  venosas  verrugosas  (MVV),  anterior-
mente  denominadas  hemangiomas  verrugosos,  son anoma-
lías  vasculares  congénitas  que  aparecen  inicialmente  como
lesiones  planas  rojizo-azuladas,  que  evolucionan  progresi-
vamente  hacia  formas  hiperqueratósicas  y verrugosas  muy
características.  Afectan  principalmente  a  los  miembros  infe-
riores  y,  a  diferencia  del  angioqueratoma,  se extienden  a la
dermis  profunda  y  el  tejido  subcutáneo,  e  incluso  alcanzan
la  fascia1,2.  Couto  et al.  observaron  la  mutación  somá-
tica  de  MAP3K3  en  los  pacientes  con MVV3.  El tratamiento
es  difícil  en  casos  de  gran  tamaño, y  requiere  a menudo
un  enfoque  multidisciplinar  incluyendo  láser,  cirugía  y  más
recientemente  terapia  farmacológica  con rapamicina,  según
lo  descrito  por  Zhang  et  al. en  su  cohorte  retrospectiva4,5.

Se  han  descrito  diferentes  patrones  de  presentación  de
MVV:  lineal,  focalizada,  segmentaria  o  mixta,  habiendo
reportado  Feldmeyer  et  al. en  20146 asociaciones  tales
como  el  patrón  segmentario  asociado  a cavernomas  cere-
brales.  Por  otro  lado,  existen  numerosos  trastornos  de

Figura  1  Primer  caso  de  paciente  con  lesión  MVV  del  miembro  inferior  derecho.  Las  fotografías  A,  B  y  C muestran  la  evolución  de
la lesión  tras  el tratamiento  con  rapamicina.  La  fotografía  D muestra  la  dismetría  de  la  pierna  derecha  (2 cm).

sobrecrecimiento  asociados  a  anomalías  vasculares,  entre
los  cuales  el  espectro  PROS  representa  el  grupo  más
conocido7.  Este  grupo  de síndromes  tiene  un fenotipo  aso-
ciado  a una  mutación  bien  definida  y,  en el  caso  del espectro
PROS,  donde  la causa  es la  alteración  del  gen  PIKC3CA,  la
terapia  inhibitoria  con  fármacos  tales  como  rapamicina  o
alpelisib  es  la  línea de tratamiento  dirigida.  Esta  ha sido
la  motivación  para  que  numerosas  investigaciones  puedan
asociar  las  mutaciones  a fenotipos  característicos,  y  definir
por  tanto  las  terapias  inhibitorias  específicas  para  cada  tipo
de  trastorno.

En este  contexto  creemos  adecuado  reportar  2 casos  de
MVV  que  asocian  crecimiento  de la  pierna  ipsilateral  afec-
tada.  El primer  caso es una  lesión  MVV  de la pierna  derecha
en  una niña  de 4 años  con dismetría  de miembro  inferior
(2  cm).  Presentaba  una  lesión  rojizo-azulada,  verrugosa  e
hiperqueratósica  que  respondió  favorablemente  al  trata-
miento  con  rapamicina,  reduciendo  su  color  y  volumen.  Se
mantuvo  durante  2  años  una  dosis  de 2 mg/m2/día,  ajustada
de  acuerdo  al crecimiento  de la paciente.  No  se  observa-
ron  efectos  secundarios  relacionados  con  la medicación.  Sin
embargo,  se apreció  que  el  sobrecremiento  de  la pierna  aso-
ciado  no  remitía  con  este  fármaco,  lo cual  implica  que  la
paciente  lleve  actualmente  un  alza  en  el  zapato  (figs.  1  A-D).
El  segundo  caso  corresponde  a  una  niña de 8  años  con  MVV.
Presentaba  una  lesión  azulada,  verrugosa  e  hiperquerató-
sica  en la  parte  trasera  del  muslo  derecho,  junto  con  zonas
perilesionales  planas  del  mismo  color.  A su vez,  la  región
plantar  y la parte  trasera  del  pie  derecho  estaban  afectadas
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Figura  2  A. Segundo  caso  de  paciente  con  lesión  MVV  en  el
aspecto poplíteo  de  la  pierna  derecha.  B.  Zonas  perilesiona-
les planas  del  mismo  color  alrededor  de  la  lesión  principal.  C.
Región plantar  y  parte  trasera  del  pie  derecho  junto  con  macro-
dactilia  y  macropodia  en  el  cuarto  y  quinto  dedos.

por  una  lesión  similar  en  aspecto  a las  lesiones  perilesiona-
les  ya  descritas,  junto  con macrodactilia  y  macropodia  en  el
cuarto  y  quinto  dedos  (figs.  2 A-C).  Se  realizó  resección  qui-
rúrgica  y la prueba  genética  fue  positiva  para  la mutación
de  MAP3K3  (en  el  primer  caso,  no  se  realizó  prueba  genética
porque  en  dicho  momento  no  se  sospechó  la  asociación  con
la  mutación).

A  nuestro  entender  este  es el  primer  informe  de MVV  y
mutación  de  MAP3K3  asociadas  a sobrecrecimiento.
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