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Resumen

Objetivos: Revisamos | os angioqueratomas diagnosticados en nuestro hospital desde 2008 para hacer un
estudio descriptivo de sus caracteristicas asi como ver si se hatenido en cuenta esta asociacion con la
enfermedad de Fabry en cuanto a anamnesis dirigiday exploraciones complementarias.

Material y métodos. Se revisan historias clinicas con diagnéstico de angioqueratoma desde enero de 2008 y se
analizan |los datos con Excel.

Resultados: Se recogen datos de 55 pacientes con angiogueratomas y uno de ellos con diagnéstico de
enfermedad de Fabry. Solo se han biopsiado €l 23,63% de |os casos, siendo € resto diagnostico clinico. El
56,4% tienen unalesion Unica. En cuanto ala edad 2 pacientes son menores de 15 afios, € 5,5% de los
pacientes tienen entre 18 y 35, un 60% entre 36 y 60 afiosy e 16,36% son mayores de 60 afios. Analizando
comorbilidades encontramos. HTA en e 14.54%, DM en el 7,2% y didlipemiaen & 16,36%. Como sintomas
asociados hemos visto dolor torécico en € 7,2% y palpitaciones en € 14,54%, parestesias en el 5,45% (en
una ocasion estudiado con EMG sin alteraciones), cefaleaen €l 16,36% y dolor neuropatico en €l 5,45% en
cuanto a sintomas digestivos se recoge dolor abdominal en €l 18,18%, nauseas en €l 9,09% y diarreaen €l
10,9%. Disponemos de ecocardiograma en el 21,81% de |os casos con dos pacientes con hipertrofia de
ventriculo izquierdo, 5 pacientes con alteracion de larelgjacion, 4 con alguna alteracion valvular y 1 paciente
con dilatacién adrtica. En cuanto al estudio de lafuncion renal, el 89% de los pacientes tenian al menos una
analiticaen lahistoria clinicaweb del hospital, un 80% tienen un sistematico de orina. Todos €llos presentan
un filtrado > 60 y en 5 casos hay proteinuria positiva en el sistematico sin valoracion en orina de 24 horas. Se
harealizado RMN cerebral en el 12,73% de estos pacientes con hallazgo de 2 meningiomasy resto normales.

Discusion: L os angiogueratomas son un trastorno de la piel sorprendentemente comun y benigno, se
caracterizan por pequefias manchas rojas que van desde el rojo oscuro hasta el azul oscuro en color, como
resultado de lesiones capilares que muestran signos de hiperqueratosis. Aunque estas |esiones a menudo
ocurren en muchas partes del cuerpo, su aparicion en la parte inferior del cuerpo puede ser un signo de la
enfermedad de Fabry (enfermedad lisosomal més frecuente tras la enfermedad de Gaucher). Los sintomas de
Fabry son variados: dolor en las extremidades, afectacion renal con proteinuriay afectacion cardiol 6gica con
hipertrofia ventricular izquierda o ictus en edades tempranas. Laimportancia de pensar en esta posibilidad
diagndstica radica en que existe un tratamiento sustitutivo enzimatico que resulta mas eficaz cuanto mas
precoz es el inicio pudiendo evitar complicaciones graves

Conclusiones: La observacion de angiogueratomas, sea cual sea su localizacién y extension, debe aertar a
dermatdlogo y obliga a poner en marcha las exploraciones complementarias pertinentes, ya que pueden
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permitir el diagndstico de una enfermedad grave y potencia mente tratable como es la enfermedad de Fabry.
Asimismo, en los casos de huevo diagnostico, esimportante estudiar alos familiares jOovenes para detectar
una sintomatol ogia que, en ocasiones, pasa desapercibida o se diagnostica de forma erronea.
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