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RESUMEN

Los angioqueratomas son un grupo de malformaciones vasculares caracterizadas histolégicamente por la presencia de dilatacion de capilares
superficiales con hiperqueratosis suprayacente, existen cinco tipos clinicamente reconocibles. El angioqueratoma nevoide circunscrito (ANC)
es un tipo inusual de angioqueratoma localizado en gluteos o muslos mostrando una distribucion unilateral. Presentamos el caso de un an-
gioqueratoma nevoide circunscrito en una adolescente cuyo tratamiento resulté insatisfactorio, siendo pocos los aportes de la literatura en el
manejo exitoso de esta patologia.
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ABSTRACT

The angiokeratomas are a group of vascular malformations histologically characterized by the presence of dilated surface capillaries with
overlying hyperkeratosis, there are five types clinically recognizable. The nevoid circumscriptum angiokeratoma is an unusual type of angio-
keratoma located in buttocks or thighs showing a unilateral distribution. We present a nevoid circumscribed angiokeratoma in a teenager,
whose treatment was unsatisfactory, with little input from the literature on the successful management of this condition.
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INTRODUCCION Angioqueratoma Circuncrito Neviforme de aparicion desde el
nacimiento, generalmente no se relaciona con enfermedad

Los angioqueratomas se presentan en un conjunto sistémica. El manejo terapéutico de estas lesiones es muy

de diferentes enfermedades agrupadas bajo una base variado va desde tratamiento quirurgico, laser, crioterapia,

clinica de lesiones vasculares que presentan una histologia ~ electrocirugia y otras modalidades, incluyendo terapias

comun, estan caracterizados por la presencia de ectasia de ~ combinadas'.

los vasos situados en la dermis superficial sobre la que se

dispone una epidermis con hiperqueratosis ortoqueratosica’. ,

De los diferentes tipos de angioqueratomas, el corporal ~ CASO CLINICO

difuso es el marcador cutaneo de enfermedad de depdsito

lisosomal subyacente, con acumulo de productos Presentamos a una paciente de sexo femenino de 12

metabolicos (triglicéridos, esfingolipidos) no degradados®,  afos de edad, natural y procedente de Lima, estudiante, sin

estos angioqueratomas  constituyen una manifestacion antecedentes contributorios, quien acude a la consulta con

temprana y visible de la enfermedad de Fabry. En cambio el una mancha violdcea, tenue, de forma rectangular sobre

I Médico asistente Servicio de Dermatologia Hospital Militar Central - Lima Peru.
2 Medico residente 3er aiio Servicio de Dermatologia Hospital Militar Central
Correo electrénico: eliana_saenz@yahoo.com

Folia dermatol. Peru 2008; 19 (1): 15-18 15



Saenz E. y col. Angiogueratoma Nevoide Circunscrito

muslo derecho presente desde el nacimiento y con evolucién
progresiva que desde un afio antes de la consulta presenta
crecimiento de papulas eritemato-violdceas, algunas
queratosicas agrupadas sobre la lesion manchada del muslo.
Alexamen clinico se observan papulaseritematoviolaceas
queratosicas de escaso diametro, firmes a la palpacion,
agrupadas sobre region media de muslo derecho asentando
en un fondo de piel eritematoviolacea. Resto del examen
cutaneo sin alteraciones significativas (fotografias 1y 2).

Fotografia 1: Macula eritematovioldcea y papulas queratdsicas en region media de muslo derecho.

Fotografia 2: Papulas eritematoviolaceas queratésicas en muslo derecho. Mayor aproximacion.

Examenes auxiliares hematoldgicos y bioquimicos sin
alteraciones.

En el estudio histopatologico se evidencia hiperquera-
tosis ortoqueratdsica y acantosis epidérmica con elongacion
de la red de crestas que engloba los conductos vasculares con
dilatacion marcada de los vasos de la dermis papilar (foto-
grafia 3), formando grandes conductos cavernosos. Trombo-
sis de algunos vasos (fotografia 4).
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Fotograffa 3: H.E. 10x: Hiperqueratosis, acantosis epidérmica y papilomatosis con ectasia de vasos
de la dermis superficial y presencia de eritrocitos en su interior.

Fotografia 4: H.E. 40x: Dilatacion marcada de vasos de dermis papilar, formando grandes con-
ductos cavernosos.

DISCUSION

Los angioqueratomas son un grupo de malformaciones
vasculares  caracterizadas  histolégicamente  por la
presencia de dilatacion de capilares superficiales con
hiperqueratosis. La fisiopatologia es desconocida, se ha
descrito que posiblemente responda a la manifestacion
cutanea de una fistula arteriovenosa o sea el resultado de la
alteracion de vénulas y vasos linfaticos locales secundaria a
minitraumatismos de repeticion o procesos de hipertension
venosa, lo cual motivaria la proliferacion epitelial responsable
de la acantosis y papilomatosis que se observa en los cortes
histologicos de las lesiones cutdneas’; También se postulan
otros factores etioldgicos como son: congénito, embarazo,
hematomas subcutaneos e hipoxia tisular. La frecuencia de
presentacion es desconocida, probablemente es mas comun
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que los pocos casos reportados en la literatura. Existen 5 tipos
clinicamente reconocibles* y la clasificacion distingue entre
formas extensas y formas localizadas®. Las variedades clinicas
de Angioqueratomas se describen en la Tabla 1:

Tabla 1"
Tipo Localizacion Aparicion
o A de Mibelli Dorso piesy manos  Infancia y adolescencia
o A de Fordyce Genitales Adultos
e A corporal difuso Tronco Infancia

o A solitario o multiples  Miembros inferiores  Adultos jovenes

e A circunscrito Miembros Inf. Infancia

El Angioqueratoma Nevoide Circunscrito (ACN) es
la variedad menos comun de angioqueratoma localizado.
Consiste en una placa compuesta de papulas pequenas
discretas o papulasy nodulos variables que tienden a confluir.
Se disponen en placas, bandas o estrias zoniformes, casi
siempre unilaterales y sobre un fondo eritematocianotico,
se localizan en gluteos, muslos, pierna, tronco o brazos.
Aparece en la infancia o nifiez, sobre todo en mujeres."’
El ACN tiene una importancia clinica relevante por sus
similitudes morfologicas con tumores cutaneos malignos
como el melanoma maligno o el carcinoma basocelular
pigmentado®. Usualmente esta presente desde el nacimiento
y no guarda relacion con enfermedad sistémica.® Sin embargo
se ha descrito que los angioqueratomas circunscritos pueden
asociarse a algunas patologias'® (Tabla 2):

Tabla 2:

. Asociaciones frecuentes
a. Angioqueratoma de Fordyce
b. Angioqueratomas de la lengua

Asociaciones menos frecuentes:

a. Sindrome de Cobb

b. Sindrome de Klieppel - Trenaunay
¢. Nevus flameus,

d. Hemangioma cavernoso

e. Fistulas arteriovenosas traumaticas.

El tratamiento de estas lesiones es muy variado, sin
embargo los resultados son poco satisfactorios, puede
realizarse desde la extirpaciéon quirurgica en la medida en que
sea posible hasta la electrofulguracion o ablacion con laser.
También se postula el empleo de la crioterapia que sélo ha
mostrado resultados favorables en las lesiones superficiales.
Se menciona alguna utilidad del tratamiento de vaporizacion
con laser didxido de carbono, obteniéndose mejoria
cosmética aceptable, baja morbilidad y minimos efectos
secundarios, postulandose por ello como un tratamiento
seguro y efectivo en los angioqueratomas circunscritos.10
Las terapias combinadas pueden ofrecer algiin grado de
satisfaccion en el tratamiento, sin embargo no contamos
auin con opciones terapéuticas definitivas y cosméticamente
deseables. Se ha descrito un caso de un angioqueratoma con
signos de autoresolucion y disminucion de tamafio a través
de eliminacion transepidermal, posiblemente causada por
dermatitis de contacto™.

CONCLUSION

El Angiogueratoma circunscrito es uno de los 5 tipos de
angioqueratomas, constituye una rara entidad habiéndose
reportado muy pocos casos, usualmente estd presente en el
nacimiento o primeros afios de vida, siendo rara la aparicion
en la adolescencia o durante la edad adulta, ocurre mas
frecuentemente en mujeres localizandose preferentemente
en extremidades. El caso que presentamos refleja las
caracteristicas clinicas e histopatologicas descritas en esta
entidad, cobra importancia por ser la variedad menos comun
de angioqueratomas y porque ademds constituye un reto
terapéutico para el dermatélogo. La seleccion de la opcion
terapéutica, responsabilidad del médico tratante, sigue siendo
dificil y constituye un desafio, pues, de ella dependen los
resultados satisfactorios y cosméticos. En el caso de nuestra
paciente se optd por terapia combinada con criocirugia vy
radiofrecuencia, sin obtener los resultados esperados.
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