Cartas al Editor

su extraordinaria rareza como con la morbimortalidad con la
que se asocia. Esta circunstancia patologica estd relacionada no
solo con enfermedades bacterianas graves, sino también con
cuadros de la importancia del sindrome de muerte stbita del
lactante, el golpe de calor y el sindrome de shock hemorragi-
co-encefalopatia®”’.

En una amplia revision de series en las que se precisan la
edad y el grado de la temperatura, la ausencia de hiperpirexia es
la norma entre los lactantes menores de 28 dias®, hecho que
contrasta con lo observado en las escasas publicaciones relacio-
nadas con recién nacidos afectados de DEHH-X389. Tan eleva-
das temperaturas obligan a investigar, vigilar y, por regla ge-
neral, tratar cautelarmente posibles infecciones bacterianas
invasivas’. Por otra parte, debe resaltarse que la hiperpirexia
puede provocar, por si misma, complicaciones neurolégicas gra-
ves 0, incluso, la muerte!8. Todas ellas podrian evitarse o, al me-
nos, reducirse con un diagnéstico precoz de la enfermedad.

La dificultad de reconocer a la DEHH-X en las primeras sema-
nas de vida?, mantiene esta situacion de riesgo potencial y expli-
ca la escasez de referencias en la literatura®%2. Nosotros consi-
deramos que el hallazgo de hiperpirexia en el periodo neonatal
debe sugerir la posibilidad de una DEHH-X®. El reconocimiento
de este marcador clinico de la enfermedad, ademas de reducir la
morbilidad y mortalidad con ella asociadas, podria obviar el es-
tablecimiento de medidas diagndsticas innecesarias y evitar in-
gresos hospitalarios para antibioticoterapia cautelar. Por otra
parte, el diagnéstico precoz de la DEHH-X permitirfa ofrecer a
tiempo el oportuno consejo genético y, si se confirmara de forma
definitiva su eficacia, proceder a la administracién de factor de
crecimiento epidérmico desde las primeras semanas de vida, en
un intento de inducir el desarrollo de las glindulas sudoriparas!©.
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Linfangioma adquirido
progresivo

Sr. Editor:

El linfangioma adquirido progresivo, también conocido como
linfangioendotelioma benigno, es una neoplasia vascular, esca-
samente referida en la literatura médica, descrita por Wilson y
Jones! en 1990. Presentamos un caso recientemente observado
en nuestra Unidad con el diagndstico previamente referido.

Nifa de 13 anos que acudi6 a consulta de dermatologia de nues-
tro hospital por presentar una placa rojo-violicea en el dorso del pie
derecho de aproximadamente 2 anos de evolucion, sobre la que
habian comenzado a formarse elementos verrugosos que ocasional-
mente le molestaban. En la exploracion cutidnea se observaba una
macula eritematoviolacea que ocupaba casi todo el dorso del pie de-
recho con elementos verrugosos, excrecentes, cubiertos en algunos
€asos por costras serosas, en la cara dorsal de los dedos del pie afec-
to (fig. 1. El resto de la exploracién cutaneomucosa y por 6rganos
y aparatos no mostré alteraciones significativas. Las exploraciones
complementarias solicitadas mostraron resultados dentro de la nor-
malidad (hemograma, bioquimica, sedimento urinario y serie radio-
l6gica 6sea). El estudio histolégico mostro espacios vasculares de
morfologia irregular que disecaban los haces de coldgeno en todo el
espesor dérmico, revestidos por un endotelio plano, que rodeaba
los vasos preexistentes, constituyendo imagenes similares a pro-
montorios sin atipias en las células que lo constituian. Asimismo, se

Figura 1. Placa rojo-violdcea en dorso de pie izquierdo
con excrecencias linfdticas en su superficie.
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solicité una tomografia de sustraccion digital que indicé moderado
edema de tejidos blandos y aumento de vascularizacion en el eje ti-
bioperoneopedio derecho. Dada la negativa de la familia a cualquier
tipo de intervencion quirurgica, la paciente es revisada de forma
sistematica de forma multidisciplinar por los servicios de pediatria,
dermatologia y cirugia vascular de nuestro hospital.

Las proliferaciones vasculares dermatolégicas constituyen un
amplio grupo de enfermedades, que usualmente estin limita-
das a la piel, pero que pueden asociarse a alteraciones de otros
organos y sistemas; entre ellas destacan hamartomas, hiperpla-
sias, malformaciones, neoplasias benignas y malignas.

El linfangioma adquirido progresivo es una neoplasia benigna
de origen linfitico, que precisa diagnéstico diferencial con otras
tumoraciones de estirpe linfatica y hematica de peor prondsti-
co, el angioendotelioma bien diferenciado, el angiosarcoma de
bajo grado y el sarcoma de Kaposi en personas de mayor edad.
Por ello existen ciertos criterios para considerar su diagnostico?:
a) se desarrolla con frecuencia en nifios y adolescentes; b) las
localizaciones habituales no estan limitadas a cabeza y cuello; ¢)
en el momento inicial de diagnostico la lesion suele ser plana y
de color rojo-violdceo; d) su crecimiento es lento y su compor-
tamiento biolégico principalmente benigno, y e) en el estudio
histologico los espacios linfaticos disecan los haces de colage-
no y existe ausencia de figuras mitéticas atipicas.

En la mayoria de los casos comunicados las lesiones comien-
zan como una placa rojo-violdcea de lento crecimiento que se
desarrollan en cara, cuero cabelludo, pecho, brazos, pared ab-
dominal y muneca de forma asintomatica.

Desde el punto de vista fisiopatologico el origen de esta enti-
dad es desconocido3. No se han encontrado factores desenca-
denantes ni enfermedades relacionadas, aunque existen 2 casos
referidos en pacientes sometidos a radioterapia para cincer de
mama* y arteriograffa femoral®, respectivamente. Excepcional-
mente hay mas de una lesién en el mismo paciente. En la in-
munohistoquimica es posible detectar positividad para diferen-
tes marcadores de estirpe vascular, tales como Ulex Europeus,
aunque el factor VIII es negativo (a diferencia del linfangioma
circunscrito y el angiosarcoma).

El interés del conocimiento de esta enfermedad radica en dos
aspectos. Uno de ellos de orden diagnostico, ya que hay que
considerarla dentro de los diagndsticos diferenciales clinicos de
las tumoraciones vasculares, en este caso, en las extremidades
de los adolescentes y otro de orden terapéutico, ya que, cuan-
do la lesion es de reducido tamafo y se ha diagnosticado a tiem-
po, la exéresis quirtrgica es curativa. También se han descrito
casos de resolucion posterior a la aplicacion de terapia corticoi-
dea sistémica®. En nuestro caso, la negativa de la familia, ha li-

mitado nuestros planteamientos terapéuticos, por lo que se con-
tinda revisando a la paciente de forma periddica.
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Factor de impacto
y traduccion al inglés:
a proposito de las
hiperfosfatasemias

Sr. Editor:

Resulta encomiable que el Equipo de Direccién y Redaccion
de ANALES DE PEDIATRIA se marque objetivos de calidad y con-
solidacion de “nuestra” revista, que representa a la Asociacion
Espariola de Pediatrial. La calidad cientifica de sus contenidos
puede constatarse en cada nimero, por lo que la difusion inter-
nacional de esta publicacion, tanto entre los pediatras de habla
hispana como inglesa, dependera también de la adecuacién de

TABLA 1. Algunos articulos sobre hiperfosfatasemia publicados en ANALEs DE PEDIATRIA

Autores y afio Titulo en castellano

Titulo en inglés -Medline-

Gairi Tahull et al

(An Esp Pediatr, 1983)? A propésito de dos observaciones

Hiperfosfatasemia transitoria idiopatica del lactante.

Idiopathic transient hyperphosphatemia [sic]
in an infant [sic]. Apropos of 2 observations

Diego Nunez et al

(An Esp Pediatr, 1996)3 transitoria de la infancia

Abetalipoproteinemia e hiperfosfatemia [sic]

Abetalipoproteinemia and transient
hyperphosphatemia [sic] of childhood

Diego Nunez et al

(An Esp Pediatr, 1999)* la infancia

Hiperfosfatasemia persistente benigna esporadica en

Transient [sic] benign persistent
hyperphosphatasemia in children

Los errores se sefnalan en negrita y las contradicciones mediante subrayado.
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