MEDUNAB

#

0 CLINICO

k! 2

/i
-

Angioqueratoma circunscrito. Informe de un caso y

revision de la literatura

Mabel Yaneth Avila Camacho*
Armando José Véasquez Lobo**
Gérald E. Pierard"

Jorge E. Arrese'"

Claudia Janeth Uribe Pérez™"

Resumen

El angiogueratoma circunscrito es el mas raro de los angioqueratomas. Aparece desde el nacimiento
o en las primeras dos décadas de la vida y es mas comUn en mujeres. Generalmente esta localizado
en piernas y solo un 10% en miembros superiores, es asintomatico. Existen diferencias de opinion en
cuanto si es una neoplasia o solamente una dilatacién de vasos sanguineos ya existentes. El
tratamiento depende del tamafio, profundidad y extension de la lesion. Se debe considerar la extirpacion
quirdrgica en la medida en que sea posible. Se describe el caso de un nifio de 10 afios con cuadro
clinico de angioqueratoma circunscrito tratado con crioterapia, con respuesta parcial de las lesiones.
[Avila M, Vasquez AJ, Pierard GE, Arrese JE, Uribe CJ. Angioqueratoma circunscrito. Informe de un
caso y revision de la literatura. MEDUNAB 2002; 5(14):118-120].
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Introduccioén

Los angiogueratomas son grupos de vasos ectasicos en la
dermis superficial (angiectasias), de paredes delgadas,
cubiertos por epidermis hiperqueratosica. Existen siete tipos
clinicamente reconocibles. Todos se inician como pequefias
papulas rojas que habitualmente se tornan hiperque-
ratosicas, con cambios sucesivos de color de azul a negro.**

Enfermedad de Fabry o angioqueratoma corporal
difuso. Afeccidn rara hereditaria que se trasmite por gen
recesivo ligado al cromosoma X. Es un error del metabolismo
de los glicoesfingolipidos debido a la actividad deficiente de
laenzima alfa-galactosidasa.*® Las lesiones cutédneas tienen
su inicio antes de la pubertad o al finalizar la adolescencia.
En mucosas y conjuntivas puede haber telangectasias. Se
manifiesta clinicamente por episodios de fiebre y dolor en
piernas, cianosis, compromiso ocular y falla renal o cardiaca
que pueden ocasionar la muerte.*® El diagnéstico de la
enfermedad se confirma por dosificacion de la actividad de
la alfa-galactosidasa, la cual se encuentra parcial o

francamente disminuida, y estudio ultra-estructural de las
células, que muestra inclusiones intracitoplasmaticas. Como
tratamiento, algunos consideran la reposicion de la enzima
deficiente mediante transfusion.>’

Angioqueratoma de Mibelli. Enfermedad de
predisposicion familiar, con herencia autosémica
dominante. Suele aparecer en la adolescencia, siendo mas
frecuente en nifios. La distribucion de las lesiones y su
asociacion regular con acrocianosis y perniosis parece que
implican al frio como un factor desencadenante.*® Se
presenta como lesiones cutdneas de 1 a 8 mm de diametro
que se localizan sobre las prominencias 6seas, cara dorsal
y lateral de manos y pies, y rara vez en orejas, tobillos,
mufiecas, rodillas, palmas y plantas.’

Angioqueratoma de Fordyce (angioqueratoma del
escroto y de la vulva). Son pequefas lesiones de 1 a 4
mm de diametro con hiperqueratosis minima,
primariamente en el escroto pero que pueden extenderse
para afectar el tallo del pene, abdomen inferior y muslos.
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De aparicion en la segunday tercera década de la vida, con
mayor frecuencia en varones. Puede presentarse en el sexo
femenino comprometiendo la vulva.®®

Angiogueratoma solitario. Aparece en la segunda y
cuarta década de la vida'y compromete a ambos sexos por
igual. Son lesiones Unicas o multiples de 2 a 10 mm
localizadas con més frecuencia en miembros inferiores
aungue pueden afectar cualquier region.®®

Fucosidosis. Es una metabolopatia autosémica recesiva,
producida por deficiencia de la enzima lisosomal alfa-
fucocidasa, lo que provoca acumulacién de la fucosa
(glucoproteinas y glucolipidos). En la tipo Il se ven
angioqueratomas multiples localizados de manera
primaria en tronco y piernas. Su edad de aparicion es en
la primera infancia.”®

Mucolipidosis. Grupo de enfermedades de etiologia
desconocida que se heredan de modo autosémico recesivo.
En algunos pacientes se han observado angioqueratomas
semejantes a la enfermedad de Fabry.®

Angioqueratoma circunscrito. Es el mas raro de los
angioqueratomas. Es mas frecuente en mujeres en relacion
3 a 1; aparece desde el nacimiento o en las dos primeras
décadas de la vida. Consiste en placas asintomaticas de
tipo vascular hiperqueratésico que pueden sangrar en
presencia de trauma y con aumento de tamario en forma
proporcional al crecimiento corporal. Su distribucién es
lineal o zosteriforme y su localizacién mas frecuente
compromete la parte inferior de las piernas; sélo un 10%
se localiza en extremidad superior o en genitales. 3 1°

Los posibles factores etioldgicos son el trauma repetitivo,
con factores congénitos por su aparicién temprana y su
distribucién lineal que parece seguir trayectos nerviosos
o0 vasculares; asi mismo, el embarazo y la hipoxia tisular
son otros factores implicados.® Dentro de su patogenia
existe confusion en cuanto si el angioqueratoma
circunscrito es un angioma verdadero o se trata
simplemente de dilatacion de vasos preexistentes.>®
Histopatolégicamente, a nivel epidérmico encontramos
acantosis, papilomatosis e hiperqueratosis; a nivel dérmico
superficial hay ectasia vascular y puede haber trombosis.?

El tratamiento depende del tamafio, profundidad,
localizacion y extension de la lesion. Se debe considerar
la extirpacion quirdrgica en la medida en que sea posible.
La crioterapia s6lo ha mostrado resultado favorable en
las lesiones superficiales.>1°

Presentacion del caso

Paciente de 10 afios, quien desde el nacimiento presenta
lesiones verrugosas, asintomaticas en miembro superior
derecho. Los padres han notado crecimiento progresivo
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Figura 1. En miembro superior derecho, siguiendo
distribucion zosteriforme, se observan placas queratosicas
y verrugosas de diverso tamafio, color marrén-grisaceo,
con base angiomatosa.
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Angioqueratoma circunscrito

Figura 2. Hiperqueratosis severay atrofia epidérmica. En
dermis superficial y media presencia de gran cantidad de
capilares dilatados.

de las lesiones y de la extremidad comprometida. Los
antecedentes personales y familiares son negativos.

Al examen del miembro superior derecho, siguiendo
distribucion zosteriforme, se observan placas queratésicas,
verrugosas, color marrén-grisaceo de diversos tamafios,
con base angiomatosa, que tienden a agruparse
conformando placas extensas de hasta 9 cm de didmetro.
Hay compromiso de las caras palmar y dorsal de la mano
derecha con deformidad en articulaciones metacarpo-
falangicas cuarta y quinta de la mano afectada (figura 1).
Hay evidente aumento del volumen de la extremidad tanto
a nivel de tejidos blandos como de tejidos 6seos, lo cual se
corrobora radioldgicamente.

La histopatologia muestra hiperqueratosis severay atrofia
epidérmica. En dermis superficial y media hay presencia
de capilares dilatados conteniendo cantidades variables
de eritrocitos; el estroma dérmico es esencialmente normal
(figura 2).

Como tratamiento se aplicaron queratoliticos topicos (Grea
al 40% en vaselina) y se realizaron varias sesiones de
criocirugia, obteniéndose buena respuesta sélo en las
lesiones mas superficiales y de menor tamario. (0,5 a 2
cm de diametro). Luego el paciente no continu6 asistiendo
a los controles solicitados.

Comentario

El presente caso corresponde a un angioqueratoma
circunscrito, una entidad muy rara. Este paciente, por su
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localizacion, esta dentro del 10% de los casos informados
en miembros superiores. Existe confusion en cuanto si el
angioqueratoma circunscrito es un angioma verdadero o
se trata simplemente de telangiectasias de vasos
preexistentes. Algunos tienen actividad angioblastica y
otros comprometen hasta tejido celular subcutaneo.®

El diagnostico diferencial se hace con nevus pigmentado,
queratosis seborreica, epitelioma basocelular y hemangioma.
El tratamiento depende del tamafio, profundidad y extension
de la lesion. Se han intentado criocirugia, electrofulguracion,
excision y laser de vapor como alternativa de tratamiento
en algunos angioqueratomas entre los cuales se incluyen los
de tipo Fordyce y Fabry.”° En este paciente es importante
hacer énfasis en la analogia que presenta el cuadro clinico
con el sindrome de Klippel-Trenaunay, ya que el
angioqueratoma gener6 hipertrofia 6sea y de tejidos
blandos en el miembro superior derecho.

Summary

Circumscrite angiokeratome. One case and literature
review. We discuss a case of ten year-old boy with
circumscrite angiokeratoma managed with criotherapy and
partial outcome. Circumscribed angioketatoma is more
infrequent angiokeratoma. It could appear in birth or first two
life decades, and is more common among females.
Generally, it is no symptomatic and 90% of cases find in
legs. There is a discussion: Is it a neoplasia or just a
vasodilatation?. Treatment consider size, deep and expanse
lesion; if possible, surgical remove is recommended.

Key words: Anquiokeratome, skin neoplasm, skin.
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