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Resumen

Los angioqueratomas son un grupo de malformaciones vasculares
caracterizadas histolégicamente por dilatacién de capilares superfi-
ciales con hiperqueratosis suprayacente. En términos clinicos 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 diagnéstico de angioqueratoma nevoide circunscrito.
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Angiokeratoma circumscriptum
naeviforme.

Fumis MA?, Bidabehere MB?, Gubiani ML3, Boldrini MP?, Pinardi BA*

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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ANTECEDENTES

Los angioqueratomas son un grupo de mal-
formaciones vasculares caracterizadas por
dilatacion de los vasos de la dermis con hi-
perqueratosis en la epidermis. En términos
clinicos se clasifican en cinco tipos segln su
localizacién y morfologia.'?

En la forma localizada se incluye el angioque-
ratoma nevoide cirscunscrito, el mas inusual de
los angioqueratomas, descrito por Fabry en 1915.
Su fisiopatologia se desconoce.'**

Es mas frecuente en mujeres, de localizacion ha-
bitual en los miembros inferiores. Normalmente
son evidentes al nacer o se manifiestan en los
primeros anos de vida y no se relacionan con
enfermedades sistémicas.'?>

El tratamiento es muy variado, incluye criotera-
pia, cirugia convencional, electrocirugia y laser;
sin embargo, los resultados son pocos satisfac-
torios y dependen del tamano, profundidad y
extension de la lesién.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 27 afos de edad, sin
antecedentes patolégicos de relevancia, acu-
di6 a consulta por padecer multiples lesiones
eritemato-violaceas localizadas en el miembro
inferior derecho, asintomaticas, presentes desde
la infancia.

Al examen fisico se observaron miltiples
placas de distribucion lineal, bordes netos,
eritemato-violdaceas, de diversos diametros,
algunas con costras serohemdticas y superficie
ulcerada y otras hiperqueratdsicas de aspecto
verrugoso, que no desaparecian a la vitropre-
sion, localizadas desde la raiz del muslo hasta
el dorso del pie del miembro inferior derecho
(Figura 1).

Figura 1. Mdltiples placas de distribucion lineal,
eritemato-violaceas (A), algunas cubiertas de costra
serohemdtica y superficie ulcerada y otras hiperque-
ratésicas de aspecto verrugoso (B).

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

La radiografia y ecografia Doppler del miembro
inferior derecho no evidenciaron alteraciones.
La biopsia de piel objetivé en la epidermis leve
hiperqueratosis y elongacién de la red de crestas.
En la dermis habia proliferacién de vasos san-
guineos de pequefio y mediano calibre con leve
fibrosis e infiltrado inflamatorio mononuclear en
el corion (Figura 3).

Los datos clinicos y el estudio de anatomia
patolégica permitieron llegar al diagnéstico de
angioqueratoma nevoide circunscrito o enferme-
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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 elongacion de la red de crestas. En la dermis
hay proliferacién de vasos sanguineos de pequefo y
mediano calibre. H y E 40x.

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

2017 julio;61(4)

DISCUSION

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

En términos clinicos existen cinco tipos dife-
rentes que se distinguen en formas localizadas
y generalizadas. Entre las formas localizadas
estd el angioqueratoma de Fordyce, de Mibelli,
el nevoide circunscrito y el solitario o mdltiple;
en la forma generalizada hallamos el corporal
difuso. Las variedades clinicas se describen en
el Cuadro 1."%*

El angioqueratoma nevoide circunscrito es mas
frecuente en el sexo femenino y aparece desde
el nacimiento o en las dos primeras décadas de
la vida. En nuestro caso el inicio coincidié con
la bibliografia, pero de manifestacién inusual en
un paciente masculino.”®

Su fisiopatologia se desconoce y posiblemente
sea la manifestacion cutanea de una fistula
arteriovenosa o el resultado de la alteracién de
vénulas y vasos linfaticos locales secundario a la
repeticion de pequefios traumatismos o procesos
de hipertensién venosa. También se postulan
otros factores etiolégicos, como congénito,
embarazo, hematomas subcutdneos e hipoxia
tisular. En el paciente del caso comunicado no
se visualizaron fistulas arteriovenosas y negé
antecedente de traumatismos.*?

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, sindrome de Cobb, sindrome
de Klippel-Trenaunay, nevus flammeus, he-
mangioma cavernoso Yy fistulas arteriovenosas
traumaticas.”'°
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Angioqueratomas. Variantes clinicas'>*

Enfermedad de Traumatismos,
Fabry Il o nevoi-  hipertensién Fem

de circunscrito venosa década

Hipertension

Fordyce venosa Masc cera década

o . Segunda a cuar-
Solitario Traumatismo Igual ,

ta década
Mibelli /—\utos'omlco Fern Nifez, a(?loles—
dominante cencia

Enfermedad de Recesivo ligado Pubertad, ado-
Fabry I o corpo- Masc

al cromosoma X lescencia

ral difuso

En términos clinicos consiste en una placa
compuesta de papulas pequenas rojo-violaceas
o nédulos que gradualmente se hacen verrugo-
sas y tienden a confluir, con distribucién lineal
o segmentaria, unilaterales, localizados mas
frecuentemente en los miembros inferiores, los
muslos, los gliteos y ocasionalmente en otros
sitios. Aumentan de tamano en forma propor-
cional al crecimiento corporal y generalmente
son asintomaticos, pero pueden causar dolor y
sangrado esporadico.! Nuestro paciente tenia
lesiones tipicas de distribucién lineal, asinto-
maticas.

El diagnostico puede sospecharse clinicamente
y confirmarse histolégicamente por los aspectos
caracteristicos de hiperqueratosis, papilomatosis,
acantosis y espacios capilares dilatados en la
dermis papilar.

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

Nacimiento, pri-
mera o segunda

Segunda o ter-

Mdltiples . Sindrome de Cobbs, de
Miembros .
placas. S Klippel- Trenaunay,
R inferiores, ) .
Distribucion P fistulas traumaticas,
. gliteos, .
lineal o seg- angioqueratoma de
A muslos
mentaria Fordyce
Mdltiples pa-
las. Escri .
pq as scroto, Varicocele, embarazo
Leve hiperque-  pene, vulva
ratosis
Unicas o mdl-
tiples Miembros Fucosidosis, mucoli-
péapulas o inferiores pidosis
nédulos
Mdiltiples papu-  Sobre pro-
las, hiperque- minencias . . .
. ) Acrocianosis, perniosis
ratosis Gseas (manos
y pies)
Muiltiples papu- . Fiebre, dano ocular,
ples pap En traje de C
las, hiperque- bafio renal, cardiaco o neu-

ratosis rolégico

método benéfico para el diagndstico 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 Il, que muestra lagunas
negras, velo blanquecino y eritema periférico y
I, que consta de lagunas negras, velo blanque-
cino y costras hemorragicas.'"'?

El diagndstico diferencial debe hacerse prin-
cipalmente con el hemangioma verrugoso, el
cual es una malformacién vascular congénita,
localizada, que desde el punto de vista histolé-
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
s6lo afectan la dermis superficial. Asimismo,
debe descartarse la enfermedad de Fabry tipo
|, producida por un error del metabolismo de
los glicoesfingolipidos debido a la actividad
deficiente de la enzima alfa-galactosidasa. Las
lesiones se manifiestan por episodios de fiebre,
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dolor, cianosis, dafio ocular, insuficiencia renal
y cardiaca, que pueden ocasionar la muerte. El
diagndstico se confirma mediante la dosificacion
de la actividad de la alfa-galactosidasa.'”'3

El tratamiento es muy variado, segtn el tamafio,
profundidad, localizacién y extensién de las
lesiones, se recomienda tratamiento quirdrgico
que combine técnicas de crioterapia, electroci-
rugia, laser e incluso cirugia convencional; sin
embargo, los resultados son poco satisfactorios
con posibilidad de recidivas.’

CONCLUSIONES

Se comunicé una variedad poco frecuente de
angioqueratoma, con manifestacién clinica
tipica y de observacion inusual en el sexo mas-
culino. Es fundamental destacar la importancia
del estudio histopatolégico debido a la similitud
morfolégica de esta dermatosis con tumores
cutdneos malignos. La seleccién de la opcién
terapéutica constituye un desafio, debido a la
escasa respuesta y alta tasa de recidiva.
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