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Angiohistiocitoma de células
multinucleadas

Multinucleated cell angiohistiocytoma.

Anais Garcia Dominguez,* Luis Enrique Cano Aguilar,® Israel Antonio Esquivel Pinto,?
Maria Elisa Vega Memije,* Sonia Toussaint Caire,* Claudia Ileana Saenz Corral*

Resumen

ANTECEDENTES: El angiohistiocitoma de células multinucleadas es un tumor fibrohis-
tiocitico que afecta frecuentemente a mujeres mayores de 40 anos. En términos clinicos,
se manifiesta como una dermatosis que afecta las extremidades superiores, inferiores y
la cara, caracterizada por neoformaciones planas, nodulares o papulares, color rosado-
violdceo, de 3 a 10 mm, asintomdticas. Los hallazgos clinicos son inespecificos, por
lo que realizar un estudio histopatolégico es de suma importancia para establecer el
diagnéstico. Por lo general los pacientes tienen excelente evolucion.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 35 afios, que acudié a consulta por padecer una
dermatosis diseminada a la mejilla derecha, el hombro derecho y los brazos, bilateral y
asimétrica, caracterizada por maculas color violdceo, irregulares, de limites definidos
y de 0.4 a 0.7 cm de didmetro. En la imagen dermatoscépica se observaron areas lige-
ramente eritematosas, difusas y con parches blanquecinos en la periferia. En la biopsia
por escision se observaron miltiples vasos sanguineos y capilares de neoformacion, asf
como abundantes células grandes, de aspecto fusiforme, multinucleadas, localizadas
en la dermis papilar y reticular. En la inmunomarcacién se observé positividad para
CD34, factor Xllla, vimentina y CD117, sugerentes de angiohistiocitoma de células
multinucleadas.

CONCLUSIONES: El angiohistiocitoma de células multinucleadas es una afeccién poco
frecuente de comportamiento benigno. Los datos histolégicos, de inmunomarcacién
y la evolucién clinica habitual de estas lesiones indican que es un proceso reactivo y
que puede optarse por un manejo expectante de manera segura.

PALABRAS CLAVE: Tumor fibrohistiocitico; biopsia de piel; vasos sanguineos; capilares.

Abstract

BACKGROUND: Multinucleated cell angiohistiocytoma is a fibrohistiocytic tumor that
frequently affects women over 40 years of age. Clinically, it presents as flat, nodular or
papular neoformations that affect the upper and lower limbs and the face. The clini-
cal findings are nonspecific, so performing a skin biopsy is of the utmost importance
to establish the diagnosis based on histopathological data. Patients generally have an
excellent evolution.

CLINICAL CASE: A 35-year-old female patient presented with bilateral and asymmetric
irregular, purplish-colored macules that affected the right cheek, right shoulder and
arms. In the dermatoscopic image, diffuse and slightly erythematous areas with whit-
ish patches were observed in the periphery. In the excisional biopsy multiple newly
formed blood vessels and capillaries were observed, as well as abundant, large, fusiform,
multinucleated cells located in the papillary and reticular dermis. In immunostaining,
CD34, factor Xllla, vimentin and CD117 were positive.

CONCLUSIONS: Multinucleated cell angiohistiocytoma is a rare entity with benign
behavior. Histological data, immunostaining and the usual clinical evolution of these
lesions indicate that it is a reactive process and an expectant management can be
safely chosen.
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ANTECEDENTES

El angiohistiocitoma de células multinucleadas
es un tumor fibrohistiocitico benigno que fue
descrito por Smith y Wilson Jones en 1985
Esta neoplasia cutanea se reporté como papulas
rojas localizadas en las extremidades superiores,
inferiores y en el dorso de las manos de mujeres
mayores de 60 afios.' En 1989, el angiohistio-
citoma de células multinucleadas se reconoci6
como una entidad clinica e histolégicamente
distintiva. En la actualidad existe controversia
sobre su origen especifico, ya que se considera
una dermatosis inflamatoria. Sin embargo, el
diagnéstico clinico es complicado para el der-
maté6logo, debido a su morfologia inespecifica
y baja incidencia.? En mudiltiples estudios se
han identificado tres hallazgos caracteristicos:
1) proliferacion difusa de vasos sanguineos con
pared engrosada; 2) células multinucleadas,
atipicas, de forma estelar y dispersas en toda la
lesién con arreglo en anillo y 3) un estroma de
tejido fibroso.>*

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 35 afos, originaria y resi-
dente de la Ciudad de México, sin antecedentes
médicos de importancia, que acudié a consulta
de dermatologia por padecer una dermatosis di-
seminada a la cara, el tronco y las extremidades
superiores de 7 meses de evolucién, asintoma-
ticas y sin tratamiento previo. A la exploracién
fisica se observé una dermatosis diseminada a la
cara en lamejilla derecha, el tronco en el hombro
derecho y la cara externa de los brazos, bilateral
y asimétrica, monomorfa, caracterizada por mal-
tiples maculas eritematoviolaceas, irregulares,
de limites bien definidos, milimétricas, de 0.4
a 0.7 cm de didmetro (Figura 1). En la imagen
dermatoscépica se observaron dreas ligeramente
eritematosas, difusas y con parches blanqueci-
nos en la periferia (Figura 2). La paciente refirié
que las lesiones aparecieron de forma gradual
y se mantenian sin cambios. Con base en el
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cuadro clinico y la evoluciéon de la dermatosis,
se establecié el diagnéstico clinico de derma-
tofibromas midiltiples vs sarcoma de Kaposi vs
mastocitosis cutanea. Se realiz6 una biopsia por
escision en la que en el estudio histopatolégico
se observé un estrato espinoso con acantosis
discreta e hiperpigmentacién del tercio inferior
de la epidermis (Figura 2). En la dermis papilar y
hasta la dermis reticular profunda, se observaron
fibras de coldgena discretamente engrosadas,
entremezcladas con vasos sanguineos y capilares
de neoformacion, asi como abundantes células
grandes, de aspecto fusiforme, multinucleadas
(con 2 a 4 ndcleos). Estos ntcleos eran basofilos,
de forma ahusada y con patrén de cromatina fina.
Entremezclado con esta proliferacion, se observé
un discreto infiltrado inflamatorio intersticial
conformado por linfocitos, algunos mastocitos e
histiocitos. Se realizé inmunomarcacién donde
se observé: CD34 positivo en vasos sanguineos,
factor Xllla positivo en fibroblastos y células
multinucleadas, vimentina positiva en células
multinucleadas y CD117 positivo en los escasos
mastocitos (Figura 3). Estos hallazgos fueron
concordantes con el diagnéstico de angiohis-
tiocitoma de células multinucleadas. El resto de
las lesiones recibieron tratamiento conservadory
actualmente la paciente continda en seguimiento
por el servicio de Dermatologia.

DISCUSION

El angiohistiocitoma de células multinuclea-
das es una lesion de origen desconocido que
predomina en mujeres, con una relacion
mujer:hombre de 3:1.° La incidencia cambia en
relacion con el nimero de lesiones. En caso de
ser generalizado, este tumor suele aparecer en
la tercera o cuarta década de la vida. En cambio,
se ha reportado en la quinta y la octava década
de la vida cuando esta neoplasia se manifiesta
de manera localizada.>>* Frew y colaboradores
publicaron una serie de 146 casos, de los que
el 79% (n = 115) eran mujeres y la edad media
de aparicién fue de 50.1 afios.

https://doi.org/10.24245/drm/bmu.v67i5.9141



Garcia Dominguez A, et al. Angiohistiocitoma

Dermatologia

Revisto mexicano

Figura 1. Dermatosis bilateral, diseminada a la cara en la mejilla derecha (A), la cara dorsal de ambos brazos (B)
y el tronco en el hombro derecho (C), caracterizada por miltiples manchas milimétricas de aproximadamente
0.4 a 0.7 cm de diametro con forma irregular, bordes bien definidos y color violaceo.

La etiopatogenia del angiohistiocitoma de
células multinucleadas se desconoce. Algu-
nos autores lo consideran de causa reactiva o
inflamatoria con base en su evolucién clinica
benigna, su tendencia a localizarse en zonas
expuestas al traumatismo y su regresién espon-
tanea.>® En general, los pacientes no muestran
alguna comorbilidad asociada con la dermatosis;
sin embargo, se han reportado casos relaciona-
dos con cirrosis biliar primaria y la enfermedad
de Castleman.?

En la actualidad existen aproximadamente 150
casos reportados en la bibliografia.”® Las lesio-
nes afectan predominantemente el dorso de las
manos, aunque también pueden localizarse en
los brazos, los miembros inferiores y la cara. Jia
y su grupo® refieren que la topografia mas afec-
tada es la mano, seguida de la cara, las piernas
y el abdomen. De la misma manera, se han
reportado algunos casos diseminados, generali-
zados o con distribucion lineal de las lesiones.’
Morfolégicamente, estas neoformaciones suelen
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Figura 2. A. Biopsia de piel que muestra epidermis con estrato cérneo en red de canasta, el estrato espinoso
muestra acantosis discreta e hiperpigmentacion del tercio inferior. En la dermis papilar y hasta la dermis reticular
profunda, se observan las fibras de colagena discretamente engrosadas, entremezcladas con vasos sanguineos
capilares de neoformacion (H&E 4x). B. Abundantes células grandes, de aspecto fusiforme, multinucleadas (con
2 a4 nicleos), los ndcleos son baséfilos, de forma ahusada y estelares, con patrén de cromatina fino (H&E 20x).
C. Algunos linfocitos y mastocitos (H&E 40x).

describirse como pdapulas, manchas o nédulos
color violdceo, rosado o rojo, segtn el fototipo
del paciente.>*”'° En relacién con su evolucion,
estas lesiones aparecen, crecen y se mantienen
estables por afos, como en el caso de nuestra
paciente.

Existen pocos reportes en la bibliografia
sobre la descripcién dermatoscépica del an-
giohistiocitoma de células multinucleadas.”™
Valeron-Almaan y su grupo'' describen como
hallazgos dermatoscépicos predominantes
la existencia de areas rojizas de aspecto des-
enfocado, alternando con dreas o parches
blanquecinos. En su estudio, proponen que las
primeras corresponden a las numerosas dilata-

ciones vasculares caracteristicas y las Gltimas
se relacionan con zonas de engrosamiento de
fibras de colagena, como ocurre en otras lesio-
nes con fibrosis dérmica."'? En nuestro caso se
observaron dreas eritematosas difusas y escasas
areas blanquecinas periféricas.

El estudio histopatoldgico es esencial para su
diagnoéstico. De manera general, se han descrito
los siguientes hallazgos: una proliferacién de
vasos sanguineos en la dermis reticular, cuyas
paredes son engrosadas. En la dermis circun-
dante se observan células multinucleadas con
citoplasma alargado dentro de un estroma
fibroso, las cuales son similares a fibroblastos
activados.>®”"3 De la misma manera, suele ob-
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Figura 3. Inmunohistoquimica. A. CD34 positivo en vasos sanguineos (10x). B. Vimentina positiva en células
multinucleadas (20x). C. CD117 positivo en escasos mastocitos (10x).

servarse un infiltrado inflamatorio compuesto por
linfocitos, células plasmaticas y neutréfilos.? Se
han descrito abundantes mastocitos en conjunto
con las células multinucleadas,” por lo que se
cree que éstos pudieran estar implicados en la
etiopatogenia, al estimular la hiperplasia vas-
cular como ocurre en las proliferaciones de las
células fibrohistiocitarias.™

Otro estudio necesario para su diagndstico defi-
nitivo es la inmunohistoquimica, donde los vasos
sanguineos son positivos a CD34 y al factor VIII.
Por otro lado, las células multinucleadas se han
reportado positivas para la vimentina, el CD68
y el anti-factor Xllla y son caracteristicamente
negativas para la proteina S-100, el MAC387 y
la alfa-T-antitripsina.® La reactividad a CD68 es
variable, positiva en algunos casos y negativa en
otros.>*’ Esta heterogeneidad en la reactividad

de CD68 se ha atribuido a los diferentes estadios
de evolucion de las neoformaciones.® Otro mar-
cador que podria explicar el predominio de esta
afeccién en mujeres es el receptor de estrégenos
alfa, ya que este receptor se encuentra positivo
en algunos angiohistiocitomas de células mul-
tinucleadas. En nuestro caso se documenté la
existencia de mastocitos (CD117 positivo), el au-
mento en el nimero de vasos sanguineos (CD34
positivo en células endoteliales), la vimentina y
el factor Xllla (en las células multinucleadas).t”'>

Los diagndsticos diferenciales son mudiltiples,
debido a la clinica inespecifica que muestra.
Las lesiones similares a angiohistiocitoma de
células multinucleadas son los dermatofibromas,
granuloma piégeno, los angiofibromas, liquen
plano, picaduras por insectos, sarcoidosis y el
sarcoma de Kaposi.>37
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En la actualidad existen mdltiples opciones
terapéuticas reportadas en la bibliografia que
van desde tratamiento topico con tacrolimus, la
reseccion quirdrgica, el uso de laser de argon, la
criocirugia, el laser de didxido de carbono vy la
luz pulsada intensa.>'®En la actualidad no existen
series prospectivas que reporten el porcentaje de
pacientes con alivio espontaneo; sin embargo, el
angiohistiocitoma de células mutinucleadas tiene
un comportamiento benigno y puede optarse
por el manejo expectante, como el caso que se
comunica, quien tiene un tiempo de seguimiento
de seis anos y no ha mostrado curacién.’®

CONCLUSIONES

El angiohistiocitoma de células multinucleadas
es una lesién poco frecuente de comportamiento
benigno. Algunos datos demogréficos, clinicos
y dermatoscopicos pueden orientar al dermato-
logo clinico hacia el diagnéstico. Sin embargo,
debido a su baja frecuencia y amplia variedad de
manifestaciones clinicas, es necesario realizar el
estudio histopatolégico e inmunomarcacion para
determinar el diagnéstico definitivo. Aunque la
etiopatogenia del angiohistiocitoma de células
multinucleadas se desconoce, se considera un
proceso reactivo. Existen maltiples opciones de
tratamiento que van desde la escision completa
de la lesion hasta el uso de laser. A pesar de ser
opciones terapéuticas adecuadas, este tumor
suele mostrar regresion espontanea, por lo que
el manejo expectante y seguimiento estrecho es
una alternativa en estos pacientes.
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