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Unilateral nevoid telangiectasia. Report of four cases
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Resumen

La telangiectasia unilateral nevoide es un raro desorden congénito o ad-
quirido caracterizado por dilataciones vasculares pequefas, unilaterales,
con distribucién lineal, segmentaria 0 metamérica, que asientan prefe-
rentemente en las regiones facial y cervical, aunque también pueden ha-
llarse en otras localizaciones.

Se presentan cuatro pacientes de sexo femenino, de edades compren-
didas entre 22 y 49 afios, que compartian caracteristicas clinicas e histo-
l6gicas de telangiectasia unilateral nevoide. En uno de los casos pudi-
mos hallar asociacion con una cirrosis biliar secundaria y en otra paciente
exacerbacion durante los embarazos (Dermatol Argent 2009;15(1):44-48).
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Abstract

Unilateral nevoid telangiectasia is an uncommon congenital or acquired
condition characterized by dilated capillaries, in a linear, segmentary or
metameric distribution and unilateral location. Usually it is located on the
face and neck areas, although other skin areas can be affected.

We report four female patients between 22 and 49 years old in whom
clinical and histological data correspond to unilateral nevoid telangiec-
tasia. One of the patients had secondary biliary cirrhosis as well; another
patient had flares during pregnancy (Dermatol Argent 2009;15(1):44-48).
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Introduccion

La telangiectasia nevoide unilateral (TNU) es una dermato-
sis caracterizada por la presencia de multiples telangiectasias li-
neales de aspecto arborescente, sin vaso central, no confluyen-
tes, de distribucién unilateral. Asienta con preferencia en la ex-
tremidad cefdlica, aunque también puede localizarse en tronco,
miembros e incluso en un hemicuerpo.

Puede ser congénita o més frecuentemente adquirida, y en este
tltimo caso suele asociarse a estados de hiperestrogenismo fi-
sioldgico o patolégico. Predomina en el sexo femenino y en la
edad fértil de la vida.

El diagnéstico de esta entidad es eminentemente clinico, dado
que la histopatologia no es patognomonica.

No es indispensable la implementacién de terapéutica alguna,
pero existen varias alternativas disponibles para los casos en que
sea requerida una mejora desde el punto de vista estético.
Presentamos cuatro pacientes de sexo femenino, en las cuales
se realizé diagndstico de TNU sobre la base del examen fisi-
co completo de la piel y estudios complementarios. Realizamos
una breve revisién de esta entidad.
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Casos clinicos

Caso 1

Mujer de 22 afios, sin antecedentes patoldgicos de
importancia, que consulté por sequedad labial de
aproximadamente dos afios de evolucién.

Al examen fisico se constaté descamaciéon de se-
mimucosa labial inferior compatible con queili-
tis exfoliativa. Al examinar la piel perioral se ob-
servaron telangiectasias de distribucién segmen-
taria en esta zona, en hemidorso nasal, regiéon ma-
lar y drea retroauricular derechas (Foto 1) También
presentaba lesiones similares en dorso de mano
homolateral.

Con diagndstico clinico presuntivo de TNU se
realiza examen histopatoldgico de las lesiones, que
informd dilatacidn vascular sin proliferacién endo-
telial en dermis papilar y media, hallazgos compati-
bles con esta entidad. Se solicité ademas rutina de
laboratorio con hepatograma, perfil tiroideo y do-
saje de estrogenos y progesterona, con valores den-
tro de pardmetros normales.

Por motivos estéticos que preocupaban ala pacien-
te se decidié iniciar tratamiento. Se realizaron 2 se-
siones de luz pulsada intensa (filtro: 550 nm; fluen-
cia: 42 J; spot: 8 X 35 mm, disparos triples: T3,5
mseg D10 mseg) y ldser de CO, 1 watt en algunas
lesiones en forma puntual, con una mejorfa mode-
rada luego de las 2 sesiones.

Caso 2

Mujer de 22 afos, sin antecedentes patoldgicos de
relevancia, cuyo motivo de consulta fue la presen-
cia de lesiones en rostro. Referfa la aparicién gra-
dual de éstas entre los 13 y 15 anos, y estabiliza-
cién posterior.

Al examen fisico presentaba telangiectasias de dis-
tribucién segmentaria en hemicara derecha a pre-
dominio nasal, malar y labial (Foto 2).

Con diagnéstico clinico presuntivo de TNU se
realiza biopsia de piel, que fue compatible con
esta dermatosis.

Los estudios complementarios (rutina de labora-
torio, perfil tiroideo, dosaje de estrégenos y pro-
gesterona) arrojaron resultados dentro de pardme-
tros normales.

Caso 3

Mujer de 28 anos que cursaba embarazo de 20 se-
manas e internada en el Servicio de Obstetricia de
nuestro hospital por embarazo extramembrano-
so. Se recibe interconsulta por lesiones distribui-
das en cara, region pectoral y miembro superior

Foto 1. Caso 1. Telangiectasias localizadas en dorso nasal derecho.

Foto 2. Caso 2. Telangiectasias en hemirostro derecho.

izquierdos. Referfa que habian comenzado durante la adolescencia y se
exacerbaban en las gestaciones. No presentaba otros antecedentes de
importancia.

Al examen fisico se observaron telangiectasias de distribucién segmen-
taria, que comprometian la totalidad de la cara, la regién pectoral iz-
quierda y miembro superior homolateral (Foto 3).

El estudio histolégico fue compatible con TNU (Foto 4). La rutina de labo-
ratorio y el perfll tiroideo fueron informados dentro de pardmetros normales.

Caso 4

Mujer de 49 afos, con antecedentes personales de psoriasis, cirrosis biliar
secundaria y varices esofdgicas. Durante su evaluacién completa se eviden-
cian telangiectasias de distribucion segmentaria localizadas en hemicuello
derecho de 6 anos de evolucién (Foto 5).
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Foto 3. Caso 3. Muiltiples telangiectasias en region pectoral y miembro superior izquierdo.

Foto 4. Caso 3. Vasos dilatados sin proliferacion endotelial en la dermis (H-E).

Con diagnéstico clinico presuntivo de TNU se rea-
liza biopsia por punch, que informa ectasia y con-
gestion vascular compatible con esta dermatosis. En
la rutina de laboratorio se hallé alteracion del hepa-
tograma: BT 3,9 mg/dl; BD 3 mg/dl; FAL 985 U/I
(VN 50-250); GGT 349 U/l (VN 7-50); GOT 138
U/l (VN 0-38); GPT 86 U/l (VN 0-41), y el res-
to, incluyendo perfil tiroideo, dentro de pardmetros
normales.

Discusion

La TNU fue descripta por primera vez por Blaschko
en 1899, pero es recién en el afio 1970 en que
Selmanowitz le da su actual denominacién.

Puede ser congénita o, més frecuentemente, adquiri-
da alo largo de la vida. Los casos congénitos son ra-
ros y ocurren durante o luego del periodo neonatal.
Son mds comunes en el sexo masculino."” Las formas
adquiridas son mucho mds frecuentes y tienen pre-
dileccién por el sexo femenino durante la edad fér-
tl de la vida, aunque pueden desarrollarse a cual-
quier edad. Suelen relacionarse con estados de hiper-
estrogenismo fisioldgico o patolégico (Cuadro 1).
Dentro de las causas fisioldgicas de hiperestrogenis-
mo, se mencionan la pubertad, la toma de anovula-
torios y el embarazo.** En nuestras tres primeras pa-
cientes, el inicio de su patologia ocurrié durante la
pubertad; la tercera paciente referfa ademds exacer-
bacién de las lesiones durante sus embarazos. Las
otras 2 no habifan cursado embarazos hasta el mo-
mento. Dentro de las causas patoldgicas pueden
mencionarse a la hepatopatia alcohélica o infeccio-
sa (HCV, HBV) y los tumores primitivos o metas-
tasicos de higado."” En nuestra cuarta paciente pu-
dimos hallar relacién con una cirrosis biliar secun-
daria. Existen informes en la literatura en los cua-
les se relaciona la TNU con el hipertiroidismo,®
mientras que en otros no se observaron anomalias
asociadas.”!°

Su etiologia no estd atn esclarecida, pero existen in-
vestigaciones que demuestran que en algunos pa-
cientes los niveles de receptores de estrégenos y/o
progesterona en la piel comprometida estdn aumen-
tados. Otras hipdtesis sostienen que existirian anor-
malidades en ellos y que los estrogenos circulantes
estimularfan la produccién de telangiectasias.>!'*

CUADRO 1. CAUSAS DE HIPERESTROGENISMO.

Fisiolégico Patoldgico

Pubertad Hepatopatfa alcohdlica

Anovulatorios Hepatopatia infecciosa (HCV, HBV)

Embarazo Tumores primitivos o metastasicos de higado
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Foto 5. Caso 4. Telangiectasias en hemicuello derecho.

Kreft y cols.”* proponen defectos funcionales subclinicos en la microvas-
culatura cutdnea. Algunos autores especulan que en ciertos casos la enti-
dad s relacionarfa a mosaicismos por mutaciones somdticas de poblacio-
nes celulares durante el desarrollo embrionario, y que en situaciones de hi-
perestrogenismo las lesiones cutdneas se harfan visibles, pero que los nive-
les elevados de estrégenos no serfan la causa primaria de la enfermedad.!
Clinicamente se caracteriza por la presencia de telangiectasias arbores-
centes, no confluyentes y sin vaso central. Son unilaterales y su distri-
bucién puede ser lineal, segmentaria o metamérica. Se localizan prefe-
rentemente en cabeza y cuello, pero también se las puede encontrar en
otras regiones corporales ¢ incluso en un hemicuerpo. Los dermatomas
C3 aD1 son los sitios mds comtinmente involucrados.>*'>'” Algunos au-
tores notaron que la distribucién mds que metamérica sigue a las lineas
de Blaschko, situacion que podria relacionarse con la migracion celular
durante el desarrollo embrionario.?

Las lesiones son asintomdticas y no existe afectacién mucosa ni sistémi-
ca. La evolucién es benigna y en la mayoria de los casos su curso es crénico
y persistente. Se han informado casos de regresién espontdnea posparto.
La histopatologia no es caracteristica y no suele ser necesaria. En ella
pueden observarse vasos dilatados en la dermis papilar y media, sin pro-
liferacién endotelial.®!”

Los diagnésticos diferenciales (Cuadro 2) que pueden plantearse son el
angioma serpinginoso de Hutchinson, la telangiectasia hemorragica fa-
miliar o sindrome de Rendu-Osler-Weber, la telangicctasia esencial ge-
neralizada, la telangiectasia macular eruptiva perstans, los angiomas es-
telares simples.®1>151

CUADRO 2. DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES DE LA TNU S8

Angiomas estelares simples: escaso niimero o aislados, no adop-
tan distribucién metamérica. Si son numerosos debe sospecharse
afeccion hepdtica.

Angioma serpinginoso de Hutchinson: predomina en muje-
res (90%) y aparece durante la nifiez. Las lesiones son puntiformes
y se agrupan con disposicion serpinginosa. Superficie discretamen-
te papulosa. Localizacion preferente en cintura pelviana y crecimien-
to progresivo.

Telangiectasia hemorragica familiar o sindrome de Rendu-
Osler-Weber: cardcter hereditario, manifestacion precoz por epis-
taxis recurrentes. La localizacion de las telangiectasias es perinasal y
peribucal. Se acompanan de afectacion de érganos internos.

Telangiectasia esencial generalizada: forma difusa, més fre-
cuente en extremidades inferiores, puede también aparecer coinci-
diendo con embarazo o pubertad. Predominio en sexo femenino. Te-
langiectasias generalmente lineales.

Telangiectasia macular eruptiva perstans: forma de mastoci-
tosis cutdnea que cursa con telangiectasias de disposicion arbores-
cente y maculas eritematosas o hiperpigmentadas, acompanadas
por prurito.

Las alternativas terapéuticas para este trastorno me-
ramente estético incluyen electrocoagulacién, ra-
diofrecuencia, criocirugia o ldser de CO,, argén,
Nd:YAG, dye laser o luz pulsada intensa.>¢***! La
luz pulsada intensa es uno de los métodos mds indi-
cados para tratar telangiectasias, junto con el dye l4-
ser pulsado, en caso de vasos de mayor calibre puede
asociarse el laser Nd:YAG. En nuestro caso personal
también asociamos ldser de CO,, ya que observamos
mayor respuesta al combinar los métodos sin efectos
adversos o secuelas definitivas. No realizamos nin-
glin tratamiento en las tltimas tres pacientes.

Conclusion

El interés de la presentacién es comunicar cuatro ca-
sos de esta rara entidad y destacar la importancia del
examen clinico completo de la piel de los pacientes,
el cual puede llevarnos a diagnosticar trastornos que
no son el motivo por el cual se realiza la consulta.
Consideramos que la terapéutica, de connota-
cién meramente estética, representa un desafio.
Nosotros comunicamos nuestra experiencia con
luz pulsada intensa asociada a laser de CO,,.

Referencias

1. Karakas M, Durdu M, Sénmezoglu S, Akman A, et al. Unila-
teral nevoid telangiectasia. J Dermatol 2004,31:109-112.

2. Sardana K, Sarkar R, Basu S, Sharma R, et al. Unilateral ne-
void telangiectasia syndrome. J Dermatol 2001;28:453-454.

3. Tok J, Berberian BJ, Sulica VI. Unilateral nevoid telangiecta-
sia syndrome. Cutis 1994; 53:53-54.



48 | M. Arias, R. Gonzélez, R. Retamar, M. C. Lépez Santoro, M. Demarchi, M. C. Kien, E. Chouela

Woscoff A, Bermejo |, Wagner A, Jaimovich Cy cols. Telangiectasia ne-
voide unilateral (Estudio de receptores estrogénicos). Arch Argent Der-

Kreft B, Marsch WC, Wohlrab J. Unilateral nevoid telangiectasia syndro-

Rodrigues Martinez MA, Lacaz Martins E, Camargo Paschoal LH. Telan-
giectasia nevoide unilateral. Relato de un caso y revisién de Ia literatura.

Esteve E, Georgescu V, Kalis B. A case for diagnosis: unilateral nevoid te-
langiectasia. Ann Dermatol Venereol 1997;124:407-408.

Marrero Calvo MD, Rodriguez Pichardo A. Lesiones telangiectasicas de
distribucion uniforme. Med Cut Iber Lat Am 2000;28:62-64.

de Galvez Aranda MV, Herrera Ceballos E. Casos para el diagndstico. Le-
siones eritematosas de aparicion en la pubertad. Piel 2001;16:37-38.
Triieb RM, Burg G. Unilateral "nevoid" spider nevi. Vasa 1993; 22:82-85.
Sénchez Regafa M, Fortaleza FJ, Creus Ly cols. Telangiectasia nevoide uni-
lateral: tratamiento con laser CO2. Actas Dermosifiliogr 1994; 85:378-380.
Sharma VK, Khandpur S. Unilateral nevoid telangiectasia - response to
pulsed dye laser. Inter J Dermatol 2006;45:960-964.

4. Woollons A, Darkey CR. Unilateral naevoid telangiectasia syndrome in ~ 13.
pregnancy. Clin Exp Dermatol 1996,21:459-460.
5. CabreraH,GarcfaS.Nevosvasculares. En: Cabrera H, Garcfa S. Nevos. Bue- matol 1987,37:21-26.
nos Aires: Editorial Actualizaciones Médicas SR.L; 1998. pp. 113-114. 14.
6. Coronell S, Soljancic C, Ruiz Berguerie J, Cohen Sabban E y cols. Telan- me. Dermatology 2004;209:215-217.
giectasia unilateral nevoide. Presentacion de un caso. Dermatol Argent  15.
2003;5:285-288.
7. Hynes LR, Shenefelt PD. Unilateral nevoid telangiectasia: Ocurrence in Med Cutan Iber Lat Am 2001;29:169-172.
two patients with hepatitis C. J Am Acad Dermatol 1997;36:819-822. 16.
8. Kavak A, Kutluay L. Unilateral Nevoid Telangiectasia and Hyperthyroi-
dism: A new association or coincidence? J Dermatol. 2004;31:411-414. 7.
9. Karabudak O, Dogan B, Taskapan O, Harmanyeri Y. Acquired unilateral
nevoid telangiectasia syndrome. J Dermatol 2006; 33:825-826. 18.
10. Taskapan O, HarmanyeriY. Acquired unilateral nevoid telangiectasia syn-
drome. J Am Acad Dermatol 1998;39:138-139. 19.
11. Sanchez Cornejo-Mir J, Ortega Resina M, Camacho Martinez F. Sindro- 20.
me de la telangiectasia nevoide unilateral. Estudio de receptores cu-
taneos estrogénicos. Med Cut Iber Lat Am 1984;12:469-475. 21.
12. Wilkin JK. Unilateral nevoid telangiectasia: three new cases and the role

of estrogen. Arch Dermatol 1977,113:486-488.

*

Queratoacantoma y carcinoma de células
escamosas infundibulo-quistico.

Los carcinomas con un modelo claro, folicular, de
diferenciacién han sido descriptos en referencia al
istmo como carcinomas triquilemales; al bulbo fo-
licular, como carcinomas pilomatricomales; y a la
célula stem o compartimento celular rdpidamen-
te amplificante, como carcinomas basocelulares.
Los autores emplean el término de carcinoma in-
fundibulo-qufstico o infundibular de células esca-
mosas para identificar un subgrupo de carcino-
mas espinocelulares que muestran este modelo
de diferenciacién. El reconocimiento del carcino-
ma espinocelular infundibular tiene importancia,
porque es probable que lesiones bien diferencia-
das sean diagnosticadas como queratoacanto-
mas, y tumores moderada o pobremente diferen-
ciados sean mas a menudo interpretados como
carcinomas espinocelulares, lo que lleva al desco-
nocimiento de estas variantes de carcinoma es-
pinocelular.

Kossard S, et al.
Am J Dermatopathol 2008,;30:127-134.
Ledn Jaimovich

*

El efecto de la erradicacion del Helicobac-
ter pylori gastrico sobre la estomatitis afto-
sa recurrente.

Se ha sugerido que el H. pylori podria estar asocia-
do con diversas enfermedades, entre ellas la esto-
matitis aftosa recurrente (EAR). Los autores condu-
jeron un estudio prospectivo sobre un total de 23
pacientes con EAR para investigar la relacion entre
H.pyloriy EAR, asi como el efecto de la terapéutica
sobre las recurrencias. Como conclusién, los auto-
res estiman que la erradicacion del H. pylori tiene
efectos reductores sobre la recurrencia y periodo
de mejoria del EAR.

Karaca S, et al
Int J Dermatol 2008;47:615-617.
L)

*

Alergiaalalanolina: epidemiologia, alerge-
nos responsables y manejo.

La lanolina deriva de la secrecion del sebo de las
0vejas, y su composicion quimica es una mezcla
compleja de ésteres, alcoholes y acidos de alto
peso molecular, de composicion variable, lo que
dificulta su caracterizacién. Se extrae mediante
centrifugacion.

Las pruebas con lanolina, alcoholes de lanolina
y aceite de lanolina mostraron positividad en el
4,1%.

Lee B, Warshaw E.
Dermatitis 2008;19:63-72.
ACC
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