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Caso ClíniCo

Angioqueratoma nevoide 
circunscrito

Resumen

Los angioqueratomas son un grupo de malformaciones vasculares 
caracterizadas histológicamente por dilatación de capilares superfi-
ciales con hiperqueratosis suprayacente. En términos clínicos existen 
cinco tipos reconocidos. El angioqueratoma nevoide circunscrito es 
un tipo inusual que puede manifestarse desde el nacimiento y no se 
relaciona con enfermedades sistémicas. Comunicamos el caso de un 
paciente con diagnóstico de angioqueratoma nevoide circunscrito. 
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Abstract

Angiokeratomas are a group of vascular lesions characterized histologi-
cally by the presence of dilated capillaries with epidermal hyperkera-
tosis. Clinically there are five recognized types. The angiokeratoma 
circumscriptum naeviforme is an unusual type of angiokeratoma, 
which is typically seen at birth and is not related to systemic diseases. 
We report the case of a male diagnosed with angiokeratoma circum-
scriptum naeviforme. 
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Figura 1. Múltiples placas de distribución lineal, 
eritemato-violáceas (A), algunas cubiertas de costra 
serohemática y superficie ulcerada y otras hiperque-
ratósicas de aspecto verrugoso (B). 

ANTECEDENTES 

Los angioqueratomas son un grupo de mal-
formaciones vasculares caracterizadas por 
dilatación de los vasos de la dermis con hi-
perqueratosis en la epidermis. En términos 
clínicos se clasifican en cinco tipos según su 
localización y morfología.1,2

En la forma localizada se incluye el angioque-
ratoma nevoide cirscunscrito, el más inusual de 
los angioqueratomas, descrito por Fabry en 1915. 
Su fisiopatología se desconoce.1,3,4

Es más frecuente en mujeres, de localizacion ha-
bitual en los miembros inferiores. Normalmente 
son evidentes al nacer o se manifiestan en los 
primeros años de vida y no se relacionan con 
enfermedades sistémicas.1,3,5

El tratamiento es muy variado, incluye criotera-
pia, cirugía convencional, electrocirugía y láser; 
sin embargo, los resultados son pocos satisfac-
torios y dependen del tamaño, profundidad y 
extensión de la lesión.6

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 27 años de edad, sin 
antecedentes patológicos de relevancia, acu-
dió a consulta por padecer múltiples lesiones 
eritemato-violáceas localizadas en el miembro 
inferior derecho, asintomáticas, presentes desde 
la infancia.

Al examen físico se observaron múltiples 
placas de distribución lineal, bordes netos, 
eritemato-violáceas, de diversos diámetros, 
algunas con costras serohemáticas y superficie 
ulcerada y otras hiperqueratósicas de aspecto 
verrugoso, que no desaparecían a la vitropre-
sión, localizadas desde la raíz del muslo hasta 
el dorso del pie del miembro inferior derecho 
(Figura 1).

A la dermatoscopia se evidenciaron algunas 
áreas con vasos puntiformes y lagunas rojas 
que asentaban sobre una base eritematosa y en 
otras zonas se observó intensa hiperqueratosis, 
lagunas negras y velo blanquecino (Figura 2).

La radiografía y ecografía Doppler del miembro 
inferior derecho no evidenciaron alteraciones. 
La biopsia de piel objetivó en la epidermis leve 
hiperqueratosis y elongación de la red de crestas. 
En la dermis había proliferación de vasos san-
guíneos de pequeño y mediano calibre con leve 
fibrosis e infiltrado inflamatorio mononuclear en 
el corion (Figura 3).

Los datos clínicos y el estudio de anatomía 
patológica permitieron llegar al diagnóstico de 
angioqueratoma nevoide circunscrito o enferme-

A

B

Dermatología
R e v i s t a  m e x i c a n a



314

2017 julio;61(4)

Figura 2. A. Vasos puntiformes y lagunas rojas que 
asientan sobre una base eritematosa. B. Intensa hi-
perqueratosis, lagunas negras y velo blanquecino. 

Figura 3. En la epidermis se observa leve hiperquera-
tosis y elongación de la red de crestas. En la dermis 
hay proliferación de vasos sanguíneos de pequeño y 
mediano calibre. H y E 40x.

DISCUSIÓN 

Los angioqueratomas son un grupo de malforma-
ciones vasculares que se distinguen por capilares 
ectásicos en la dermis superficial, cubiertos por 
una epidermis hiperqueratósica. Tienen preva-
lencia en la población general de 0.16%. 

En términos clínicos existen cinco tipos dife-
rentes que se distinguen en formas localizadas 
y generalizadas. Entre las formas localizadas 
está el angioqueratoma de Fordyce, de Mibelli, 
el nevoide circunscrito y el solitario o múltiple; 
en la forma generalizada hallamos el corporal 
difuso. Las variedades clínicas se describen en 
el Cuadro 1.1,2,4

El angioqueratoma nevoide circunscrito es más 
frecuente en el sexo femenino y aparece desde 
el nacimiento o en las dos primeras décadas de 
la vida. En nuestro caso el inicio coincidió con 
la bibliografía, pero de manifestación inusual en 
un paciente masculino.7,8

Su fisiopatología se desconoce y posiblemente 
sea la manifestación cutánea de una fístula 
arteriovenosa o el resultado de la alteración de 
vénulas y vasos linfáticos locales secundario a la 
repetición de pequeños traumatismos o procesos 
de hipertensión venosa. También se postulan 
otros factores etiológicos, como congénito, 
embarazo, hematomas subcutáneos e hipoxia 
tisular. En el paciente del caso comunicado no 
se visualizaron fístulas arteriovenosas y negó 
antecedente de traumatismos.4,8

El angioqueratoma nevoide circunscrito no se 
relaciona con enfermedades sistémicas; sin 
embargo, se ha descrito que puede asociarse 
con otras enfermedades, como angioquerato-
ma de Fordyce, síndrome de Cobb, síndrome 
de Klippel-Trenaunay, nevus flammeus, he-
mangioma cavernoso y fístulas arteriovenosas 
traumáticas.9,10

dad de Fabry II. Se dio tratamiento de las lesiones 
superficiales con crioterapia en dos sesiones 
cada cuatro semanas con respuesta parcial. 

A    B
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método benéfico para el diagnóstico de lesiones 
vasculares, incluidos los angioqueratomas. Exis-
ten tres patrones descritos del angioqueratoma 
solitario, el I, que se compone de lagunas negras 
y velo blanquecino; el II, que muestra lagunas 
negras, velo blanquecino y eritema periférico y 
III, que consta de lagunas negras, velo blanque-
cino y costras hemorrágicas.11,12

El diagnóstico diferencial debe hacerse prin-
cipalmente con el hemangioma verrugoso, el 
cual es una malformación vascular congénita, 
localizada, que desde el punto de vista histoló-
gico se distingue por hiperqueratosis y capilares 
dilatados que se extienden a la dermis reticular 
e hipodermis, a diferencia del angioquerato-
ma circunscrito en el que los vasos dilatados 
sólo afectan la dermis superficial. Asimismo, 
debe descartarse la enfermedad de Fabry tipo 
I, producida por un error del metabolismo de 
los glicoesfingolípidos debido a la actividad 
deficiente de la enzima alfa-galactosidasa. Las 
lesiones se manifiestan por episodios de fiebre, 

En términos clínicos consiste en una placa 
compuesta de pápulas pequeñas rojo-violáceas 
o nódulos que gradualmente se hacen verrugo-
sas y tienden a confluir, con distribución lineal 
o segmentaria, unilaterales, localizados más 
frecuentemente en los miembros inferiores, los 
muslos, los glúteos y ocasionalmente en otros 
sitios. Aumentan de tamaño en forma propor-
cional al crecimiento corporal y generalmente 
son asintomáticos, pero pueden causar dolor y 
sangrado esporádico.1 Nuestro paciente tenía 
lesiones típicas de distribución lineal, asinto-
máticas. 

El diagnóstico puede sospecharse clínicamente 
y confirmarse histológicamente por los aspectos 
característicos de hiperqueratosis, papilomatosis, 
acantosis y espacios capilares dilatados en la 
dermis papilar. 

La dermatoscopia es una técnica no invasiva, útil 
para el diagnóstico de lesiones pigmentadas y no 
pigmentadas de piel, que se ha convertido en un 

Cuadro 1. Angioqueratomas. Variantes clínicas1,2,4 

Tipo Causa Sexo Inicio Clínica Localización Asociación

Enfermedad de 
Fabry II o nevoi-
de circunscrito

Traumatismos, 
hipertensión 

venosa
Fem

Nacimiento, pri-
mera o segunda 

década

Múltiples 
placas.

Distribución 
lineal o seg-

mentaria

Miembros 
inferiores, 
glúteos, 
muslos

Síndrome de Cobbs, de
Klippel- Trenaunay, 
fistulas traumáticas, 
angioqueratoma de 

Fordyce

Fordyce
Hipertensión 

venosa
Masc

Segunda o ter-
cera década

Múltiples pá-
pulas.

Leve hiperque-
ratosis

Escroto, 
pene, vulva

Varicocele, embarazo

Solitario Traumatismo Igual
Segunda a cuar-

ta década

Únicas o múl-
tiples

pápulas o 
nódulos

Miembros 
inferiores

Fucosidosis, mucoli-
pidosis

Mibelli
Autosómico 
dominante

Fem
Niñez, adoles-

cencia

Múltiples pápu-
las, hiperque-

ratosis

Sobre pro-
minencias 

óseas (manos 
y pies)

Acrocianosis, perniosis 

Enfermedad de 
Fabry I o corpo-
ral difuso

Recesivo ligado 
al cromosoma X

Masc
Pubertad, ado-

lescencia

Múltiples pápu-
las, hiperque-

ratosis

En traje de 
baño

Fiebre, daño ocular, 
renal, cardiaco o neu-

rológico
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dolor, cianosis, daño ocular, insuficiencia renal 
y cardiaca, que pueden ocasionar la muerte. El 
diagnóstico se confirma mediante la dosificación 
de la actividad de la alfa-galactosidasa.1,7,13

El tratamiento es muy variado, según el tamaño, 
profundidad, localización y extensión de las 
lesiones, se recomienda tratamiento quirúrgico 
que combine técnicas de crioterapia, electroci-
rugía, láser e incluso cirugía convencional; sin 
embargo, los resultados son poco satisfactorios 
con posibilidad de recidivas.3

CONCLUSIONES

Se comunicó una variedad poco frecuente de 
angioqueratoma, con manifestación clínica 
típica y de observación inusual en el sexo mas-
culino. Es fundamental destacar la importancia 
del estudio histopatológico debido a la similitud 
morfológica de esta dermatosis con tumores 
cutáneos malignos. La selección de la opción 
terapéutica constituye un desafío, debido a la 
escasa respuesta y alta tasa de recidiva. 
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