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Angioqueratoma nevoide circunscrito:
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Resumen

El angioqueratoma nevoide circunscrito es el mds raro de los cinco tipos de
angioqueratomas descritos en la literatura. Estas lesiones usualmente estan
presentes al nacimiento y no se relacionan con enfermedad sistémica.
Presentamos el caso de un hombre de 32 afios con cuadro clinico de angioquera-
toma nevoide circunscrito tratado con crioterapia, con buena respuesta inicial.
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Summary

Angiokeratoma circumscriptum naeviforme is the least frequent among the five
types of the angiokeratomas described in the literature. These lesions are usu-
ally present at birth and are not related with systemic diseases. We reported
a case of 32 year-old man with circumscribed angiokeratoma managed with

criotherapy and good initial response.
KEY WORDS: Anquiokeratoma, Fabry disease, therapy.

Caso clinico

Se trata de un hombre de 32 afios que refiere desde hace
ocho afios la aparicién de lesiones rojo-violdceas mul-
tiples en el muslo derecho, que han ido incrementando
en niimero y que sangran después de traumas menores.
Niega otra sintomatologia concomitante durante el curso
de su enfermedad. Como antecedentes, s6lo manifiesta
ser fumador de medio paquete de cigarrillos al dia desde
hace 10 afios. Es un paciente obeso, con un indice de masa
corporal de 81, frecuencia cardiaca de 80 por minuto, fre-
cuencia respiratoria de 18 por minuto y tensién arterial
de 160/90 mm Hg.

El examen dermatolégico revelé en el muslo derecho,
y siguiendo una distribucién parecida al herpes zéster, la
presencia de multiples papulas rojo violaceas, de super-
ficie verrugosa de 5 a 10 mm de didmetro, compresibles
a la palpacién, no pulsétiles y con diascopia negativa
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(F1Gura 1). No se encontré linfadenopatfa regional pal-
pable. El resto del examen fisico fue normal.

Con los anteriores hallazgos clinicos, se hicieron diag-
nésticos presuntivos de: 1) angioqueratomas multiples,
2) hipertensién arterial sistémica y 3) probable enfer-
medad de Fabry. Se solicitaron estudios de funcién renal,
valoracién conjunta por los servicios de Nefrologfa y
Oftalmologia para descartar un posible compromiso
sistémico, teniendo en cuenta el hallazgo de hipertensién
arterial, y por tltimo, se ordend la biopsia de una de las
lesiones en el muslo.

Los exdmenes paraclinicos fueron informados como
normales. El Servicio de Nefrologfa nuevamente en-
contro cifras elevadas de tensién arterial y solicité deter-
minacién de niveles de la enzima -galactosidasa de los
leucocitos, los cuales demostraron una actividad normal,
y el de Oftalmologfa determiné que el paciente no pre-
sentaba alteraciones oculares. En la biopsia cutdnea se
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Ficura 1. Pépulas violdceas de base eritematosa y superficie
verrugosa en el muslo derecho.

iy e

Ficura 2. Hiperqueratosis ortoqueratdsica y gran cantidad de
capilares gravemente dilatados en dermis superficial. Hema-
toxilina eosina, 40X.

describié una epidermis con presencia de hiperqueratosis
ortoqueratdsica, acantosis y papilomatosis, con ectasia de
los vasos en la dermis superficial, con endotelio sin alte-
raciones y con la presencia de eritrocitos en su interior
que, en determinadas localizaciones, se organizaban para
formar pequefios trombos (FIGURA 2). Se hizo un diag-
néstico anatomopatolégico de angioqueratoma.

Con base en los hallazgos clinicos y paraclinicos, su-
mados a los conceptos de de las interconsultas, se hizo
un diagnéstico definitivo de angioqueratomas nevoides
circunscritos o enfermedad de Fabry tipo II sin compro-
miso sistémico. Previa explicacién de las posibilidades de
tratamiento existentes y sopesando preferencias, costos,
riesgos y beneficios, se decidi6 un tratamiento inicial con
la realizacién de dos sesiones de criocirugfa cada seis
semanas. Los resultados iniciales han sido favorables; se
obtuvo la resolucién de las lesiones tratadas, con un rea
hipopigmentada residual inicial (FIGURA 3), por lo cual
se intentard ahora un segundo tratamiento de prueba en
otras lesiones mediante fulguracién por radiofrecuencia.
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FIGURA 8. Areas cicatriciales con hipopigmentacién central y pe-
riferia hiperpigmentada después de tratamiento con crioterapia.

Discusion

El término angioqueratoma se deriva de tres palabras
griegas que significan vasos, cuerno y tumor, respectiva-
mente." Es un grupo de malformaciones vasculares que
se caracterizan por la presencia de capilares ectdsicos
en la dermis superficial, cubiertos por una epidermis
hiperqueratésica.*® Tienen una prevalencia en la poblacién
general de 0,16% ¥, en la actualidad, se clasifican en cinco
tipos clinicamente diferentes segin su localizacién y
morfologia, ya que su histologfa es similar"** asf:

a. Angioqueratoma corporal difuso o enfermedad de
Fabry tipo I, asociado a enfermedades de depésito
lisosémico.”

b. Angioqueratoma de Mibelli, lesiones bilaterales en
las extremidades relacionadas con el frio.”

c. Angioqueratoma de Fordyce, localizado en el escroto
o en el periné femenino.

d. Angioqueratoma solitario o multiple, el mas comun.”

e. Angioqueratoma nevoide circunscrito o enfermedad
de Fabry tipo II.

El angioqueratoma nevoide circunscrito es el mas raro de
los angioqueratomas con 100 casos reportados, aproxi-
madamente, desde su descripcién inicial como entidad
propia por Fabry, en 1915.* Es més frecuente en mujeres,
con una relacién 8 a 1.%*° Normalmente, son evidentes al
nacer o se constituyen en los primeros afos de vida; es
raro su desarrollo en la adolescencia o durante la edad
adulta. Se caracteriza por la presencia de numerosas pa-
pulas o nédulos viol4ceos, compresibles, llenos de sangre,
que gradualmente se hacen verrugosos y evolucionan a
placas de distribucién lineal o como el z6ster, unilate-
rales, localizadas mds frecuentemente en la parte inferior
de las piernas, muslos, gliteos u, ocasionalmente (10%),
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en otros lugares.>* Generalmente, los angioqueratomas
son asintomaticos, pero pueden causar dolor en algunas
oportunidades y pueden presentar sangrado esporadico
hasta en 25% de los pacientes.’

En la histopatologfa, el angioqueratoma circunscrito
muestra hiperqueratosis, papilomatosis, acantosis irre-
gular y espacios capilares dilatados en la dermis reticular
y papilar. Se asocia con el sindrome de Klippel-Trenau-
nay-Weber, el sindrome de Cobb, linfangiomas, angiomas
planos, etc.>* El diagnéstico diferencial debe hacerse prin-
cipalmente con el hemangioma verrugoso y el melanoma
maligno, y se debe descartar la enfermedad de Fabry tipo
[.>* Teniendo en cuenta la similitud de los hallazgos
clinicos entre el angioqueratoma nevoide circunscrito,
el melanoma maligno y el hemangioma verrugoso, la
distincién entre los tres sélo puede hacerse mediante
el estudio histolégico.” El hemangioma verrugoso se
considera una malformacién vascular verdadera con
compromiso de la dermis profunda y la hipodermis, a
diferencia del angioqueratoma circunscrito, el cual rep-
resenta telangiectasias superficiales secundarias a dafio
previo.*

El angioqueratoma corporal difuso cominmente se
asocia con enfermedades por depésito lisosémico; la més
frecuente es la enfermedad de Fabry-Anderson, una afec-
cién hereditaria rara que se trasmite en forma recesiva
ligada al cromosoma X.? Es un error del metabolismo de
los glucoesfingolipidos debido a la actividad deficiente de
la enzima alfa-galactosidasa.

Los angioqueratomas tienen un inicio temprano, antes
de la pubertad o al finalizar la adolescencia, y se localizan
preferentemente en la zona comprendida entre el om-
bligo y las rodillas."® Se manifiestan clinicamente por epi-
sodios de fiebre, hipohidrosis, acroparestesias, cianosis,
compromiso ocular y falla renal, cardiaca o ambas, que
pueden ocasionar la muerte. El diagnéstico de la enfer-
medad se confirma por la dosificacién de la actividad
de la alfa-galactosidasa, la cual se encuentra parcial o
francamente disminuida, y el estudio ultraestructural de
las células que muestra inclusiones intracitopldsmicas.
Como tratamiento, algunos consideran la reposicién de
la enzima deficiente mediante transfusién.’

La fisiopatologfa del angioqueratoma circunscrito to-
davia no esta perfectamente determinada. Se ha afirmado
que, posiblemente, responda a la manifestaciéon cutdnea
de una fistula arteriovenosa o que sea el resultado de la
alteracién de vénulas y vasos linfaticos locales secundaria
a minitraumatismos a repeticién o a procesos de hiper-
tensién venosa, lo cual motivarfa la proliferacién epitelial
responsable de la acantosis y la hiperqueratosis, como
medio para prevenir una dilatacién adicional y posible
ruptura'*® Se ha encontrado un aumento de la expresién
de la metaloproteinasa 9 (MMP-9) en la membrana basal
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o la unién dermoepidérmica, especialmente en las 4reas
con mayor predominio de hiperqueratosis.* Como no hay
tendencia a la regresién espontdnea, se recomienda un
tratamiento quirdrgico que combine técnicas de crio-
terapia, electrocirugfa, laser e, incluso, cirugfa conven-
cional, segtin el tamafio, la profundidad, la localizacién
y la extensién de las lesiones.»** Las lesiones pequefias
o de poca extensién pueden tratarse con cualquiera de
los métodos anteriores, con la salvedad de que la crio-
terapia y la electrocirugfa s6lo han mostrado efectividad
en lesiones superficiales, pero con el riesgo de obtener
malos resultados estéticos y recurrencias.”” Las lesiones
grandes pueden requerir ablacién por laser, debido a que
su gran extensién impide una escisién quirdrgica.’”

Conclusion

Los angioqueratomas son tumores benignos de origen
vascular que en su mayorfa no se encuentran asociados
con enfermedades sistémicas. Sin embargo, su hallazgo
siempre obliga al dermatélogo a tener en mente los diag-
nésticos diferenciales y la posibilidad de una enfermedad
de base subyacente. Por lo tanto, deben descartarse
enfermedades que, de pasarse por alto, pueden tener un
gran impacto en la morbimortalidad de los pacientes en
que se presentan.
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