
EXTRACTOS 

ANGIODISPLASIA OSTEOHIPERTROFICA EN UN NINO DE CUATRO AROS: 
DIAGNOSTlCO lNSTRUMENTAL (Angiodisplasia osteoipertrofica in u n  ham- 
bino di quatri a m i :  cnntributri diagnostico strurncntalc). G. Bandiera, P. Fala- 
pa, M. Paradisi, A. Voglia. aChronica Derrnatologicaw. ano XVI,  png, "81: no- 

viembm-diciembre 1985. 

Lns aiitoreii presentan el caso de  un niño de 4 años. afecto de angiodisplasia 05- 

terihipertrrífica cn la extremidad inferior i7quierda. El paciente se estudih. a d e m s ~  
de  e n  el pIann clínico y de  laboratorio. mediante examen Doppler, q u e  evidenciii la 
prerencia dc numerosas comunicacinnec artcriovenoras. de pequeño calibre. a lo 
I a r ~ o  dc toda la extremidad. 

A fin dc poder programar la eventual terapéutica quirúrgica. se llevó a cabo u n  
tuamen ñrteriográfico. qiie confirrnti el diagnóstico clínico e instrumental incruen- 
to. Por otro lado. se efectúa un comentario sohre la angiodispia~ia ostcohipertrófica 
(cnf'crmcdad q u e  comprende una tríada sintomatológica constituida por un heman- 
aiorna, generalmente de una  extremidad. una  hipertrofia dc parles blandas y de los 
wgmcnros ííreos correspondicntcs y displasias vascularci. como fiehectasias y /o  
wshuntcm arteriovenorns) a propkito de una subdivisi611 de la enfermedad. propug- 
nada recientemente pcir a l ~ u n o s  autores: 1) Síndrome dc Klippel-Trenaunay o n e -  
vu4 var i~oso  ~~tetlhipcrtr(lf ico,  como dicplasia puramente vcnosa, que consistiría en 
la agenesia de  un tronco venoso o en eI compromiso de esta por paste de hridas fi- 
brocas: 2) Síndrnme dc Parkes-Weber o hernagicczaiia hipertrófica. caracterirada 
principalrnentc pcir la presencia de u s h u n t s ~  arteriovenosos asociados o no a Icsio- 
nes venoras. de pranó5tico más reservado; 3) Síndrome de Senfelle-Martorcll o an- 
gioma vcnosti ostcnhipoplásico, con ccdc clectiva en la extremidad superior, hipo- 
plárica, cn el ciial se encontrarían persistencias venosas embrionarias y dilatación 
primitiva dc las venas ~olectoras.  

Se comcnta también la mayor preciri0n e n  determinar la patogenia y el diag- 
nlisticn dc la enfermedad. q u e  se deriva dc la colaboración entre el rlcrmatÓlogo. el 
cirujano vcscular y el angioradiii!ogo. 

CRlOGLOBUCINEMIA MUTILANTE RAPIDAMENTE MEJORADA CCN PLAS- 
MA FER ESiS: CARACTERISTICAS DIAGNOSTICAS EN SANGRE (Mutila- 
ting cr~og~ohutinaernia rapidly improved by plasrnapheresis: diagnostic featu- 
res of blood fil).- M. Shaw, D. Fencon. J. Van de Pette, D.H. McGibban. 
~Journa l  of t h t  Royal Society of Medicinc., vol 78. siipl. n" 11, pAg. 37'; 1985. 

Las crioglobulinas pueden ser  demostradas en  pequeíia cantidad en individuos 
norma!es. pctn sc presentan e n  grandes concentraciones en estados patológicos, 
riendo rcspcin~abtcr de sintornas adicionales a los dc la enfermedad de base. 
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Segijn SU composición. pueden dividirse en :  

-Tipo 1: Las crioglobtilinas tienen un componente monoclonal simple. 
-Tipo I I :  Son crioglobulinas mixtas, usualmente con un componente monoclo- 

nal poseedor de actividad Ac hacia la Ig G policIonaI. 
Tipo NI: Crioglobulinas policlonales mixtas. 

En e l  tipo 1. predominan los síntomas inducidos por el frío o la hipcrvissesidad. 
y hay una gran frecuencia de  desórdenes linfoproliferativos. 

En los tipos 11 y 111, los síntomas con debidos principalmente a vasculitis que 
afectan a piel, articulaciones, riñón y ristema nerviosa, y las enfermedades de  base 
son más diverras. incluyendo al te racione^ linfopmliferativas, infecciones crónicas y 

alteraciones autoinmunes. 
En un 30% de casos no se encuentra enfermedad de base, siendo etiquetado? 

dc  esenciales. 
El tratamiento de la crio~lohulinernia debe dirigirse a la causa de  base. si se 

conoce, pero, por otra partp, implica un control d e  los niveles de crioglobulinas y de 
las características clínicas. El principal soporte terapéutica lo constituyen estesoi- 
des  v agentes citot0xicos. El tratamiento mediante cambio de plasma. con o sin dro- 
gas inmunssuptccoras, está siendo emplsadb actualmente con éxito por varios 
autores. Cuando se han controlado los síntomas. los pacientes pueden mantenerse 
con agentes citetGxicos o cambios intermitente? de plasma. La preco7 mejoría de los 
~ í n t o m a s  y el cese de necrosis tisulares que siguen al cambio de  plasma, apoyan el  
valor d e  la plasmaféresis dc f m e r ~ c n r i a  en estc difícil grupo de pacientes. 

Los autores presentan u n  caso de crioglobulinemia tipo 1 que precis6 amputa- 
ción bilateral bajo rodilla. 


