Hospital de Cantobianco Sindrome CLAPO: Una entidad recientemente descrita.
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Introduccion

El sindrome CLAPO fue recientemente descrito como la asociacion de malformacion capilar del labio inferior, malformacion linfatica (o

venosa) de la cabeza y cuello, asimetria de cara y miembros, y sobrecrecimiento parcial o generalizado. Presentamos los hallazgos
anatomopatologicos de la malformacion linfatica de un paciente con este sindrome.

Caso clinico

Un varon presento, al nacer, una malformacion capilar generalizada (Fig. 1), que en la cara afectaba a la zona interciliar y al labio inferior
(Fig. 2). Como otros hallazgos presentaba asimetria y sobrecrecimiento de miembros inferiores, aumento del espacio entre dedos,
macrodactilia y surcos plantares prominentes. El resto de la exploracion, asi como las pruebas complementarias, fueron normales.

A los cuatro anos de edad consultd por una masa subaxilar derecha asintomatica, de 5 cm de diametro, que se le extirpo.
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Hallazgos histopatologicos

La biopsia mostro un tejido fibroadiposo en el que se observaban grandes vasos de pared fina sin contenido, alrededor de los cuales
habia algunos linfocitos (Figs. 3 y 4). El endotelio de estos vasos se tefiia con D240 (Fig. 5), y era negativo con CD34 (Fig. 6).

> N B
i =y N " |. I h.-. = L i
- 4 M P e ] I : ! ¢
U L T T A - , 3 BV S
T i | "'-'-."-1-"., ¥ i-ll iy Lo _-';_ . . -
oY e N oSS SR o
"I‘-- ¥, : -‘_":Il:—‘ﬁ"r? * :"- - o 5 o : = K
E- ! i _r- +: .' f b - v s
{I . = -'i'-tl fre Hl'__l. |Ill' i =
JI - - r b L] L]

E I'.. : r_.-‘r' g, i’ o o
I. . .rl ._. _._:_:- I'-'i' i & Lo

=
i
7 [, Wi
i - - - o S ¢ =
= L] . L] . - ]
! - : il
3 = L S b | '..4.'. 2
. -
o " _._.‘-h." ] 5 O
- . Ly n g R -J' s - - A e il
i Mg e R S ! g | ! ; CF iy " o LT il ' F |
iy o ' ™ e\ . L v e 2 ..’_ I ey _I.ll| 1 ik T
7 i N g i it - i
] -~ *"q“f} e .IJ ¥ .-.l.. . -3 i ":._;l- ‘11:. I-‘I\:I:I
AN P T e e B WLY J T AR I8 Nk By -, 1 TR
~ ] e i LI & ' ! b, .:.. A
L -y . i LA
1 : _.__. 1 n I.'\.

- ; |-||"-I||| . - . 4 ol

ol 1 7 A T
e W v o5 Pt o At g
! i 5N 2

¥i ..- "-1- — i v L

3 “h -_.r""' Fig. 2 Malformacion capilar
Fig. 1 Malformacion interciliar y en el labio inferior
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Fig. 4 Grandes vasos de pared fina con

lengletas Intraluminales de tejidos
circundantes

Discusion

El sindrome CLAPO fue descrito por Lopez-Gutierrez y Lapunzina en 2008
en una serie de seis pacientes no emparentados’. De ellos, dos eran varones y
cuatro mujeres, todos con cariotipo normal. Los pacientes no asociaban
anomalias viscerales, retraso mental o del desarrollo ni antecedentes
familiares.

La lesion mas caracteristica del sindrome es la malformacion capilar del
labio inferior, que se localiza en la linea media, es simétrica y normalmente se
continlia con la mucosa circundante (Fig. 7) Asimismo, los pacientes muestran
malformaciones linfaticas (y a veces venosas) de la cabeza y cuello, asimetria,

y sobrecrecimiento parcial o generalizado. Fig. 7 Malformacion capilar del labio inferior caracteristica

m—n ; del sindrome (Fotografia del articulo original)
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una tincion positiva del endotelio del vaso
situado abajo a la izquierda, y negativa del vaso
de la lesion, arriba a la derecha




