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Resumen

Los angioqueratomas son lesiones vasculares benignas que
histopatolégicamente estan formadas por vasos capilares dila-
tados subepidérmicos, asociados a una reaccion epidérmica
con acantosis e hiperqueratosis. Clinicamente podemos encon-
trar lesiones solitarias o maltiples, en forma de pépulas o pla-
cas de pequefio tamafio de color rojo a negro, en variadas lo-
calizaciones y con una superficie hiperqueratésica.

Presentamos el caso de un nifio de 5 afios con un angioque-
ratoma solitario localizado en el tronco que presenta una der-
matoscopia caracterfstica.
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Abstract

Title: Solitary angiokeratoma

Angiokeratomas are benign vascular lesions that histopatho-
logically consist of subepidermal dilated capillary vessels, as-
sociated to an epidermal reaction with acanthosis or hyperke-
ratosis. Clinically we can find solitary or multiple lesions, as
small size red to black papules or plaques, in several locations
with an hyperkeratosis surface.

We present the case of a solitary angiokeratoma in a 5-
years-old child, located on the trunk, with a characteristic der-
matoscopy.
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Caso clinico

El paciente, de 5 afios de edad, es remitido a la consulta de
dermatologia pediatrica para valoracién de una lesion asinto-
maética localizada en la cara lateral izquierda del tronco desde
el nacimiento (figura 1). Los padres referian la aparicién de
sangrado ocasional sobre la lesion en los Gltimos meses.

Figura 1. Lesidn hiperpigmentada de aspecto vascular, localizada
en la cara lateral izquierda del tronco

En dicha localizacion, pudimos apreciar una lesion hiperpig-
mentada de unos 6 X 3 mm de diametro. Con el dermatoscopio
se observé una lesion de aspecto vascular, con mdltiples lagu-
nas negras en la superficie, un velo blanquecino y, en menor
ndmero, lagunas rojas de pequefio tamafio (figura 2).

El andlisis histopatolégico confirmé el diagnéstico de angio-
gueratoma.

Figura 2. Visién dermatoscdpica. Lesidn de aspecto vascular, con
mdltiples lagunas negras en la superficie, un velo blanquecino y,
en menor nimero, lagunas rojas de pequefio tamafio
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Comentario

Desde el punto de vista clinico, los angioqueratomas se definen
como unas papulas de coloracién rosada de pequefio tamafio, de
unos 1-3 mm de didmetro, que evolucionan de forma caracterfs-
tica hacia un color mas oscuro y una superficie verrucosa.

Como su propio nombre indica, estan constituidos por dilata-
ciones capilares ectasicas localizadas en la dermis papilar, de
finas paredes y con acumulaciones de eritrocitos en su interior;
ademas, presentan una epidermis acantdsica e hiperqueratésica
que las recubre en la superficie. Los vasos a menudo se encuen-
tran rodeados por un collarete epidérmico, que puede provocar
la impresion de que existen vasos 0 trombos intraepiteliales.

Recientemente se han descrito varias caracteristicas derma-
toscdpicas que pueden ayudarnos a sospechar un angioquera-
toma: la presencia de lagunas oscuras con un velo blanqueci-
no, asociado o no a eritema periférico, de lagunas rojas y de
costras hemorragicas.

El abordaje terapéutico de los angioqueratomas, una vez
confirmado el diagnéstico clinico, incluye la extirpacion simple,
la electrocoagulacion o el tratamiento con laser vascular. Tam-
bién puede optarse por la observacién clinica de las lesiones.

Se han descrito varios tipos de angiogueratomas, sobre todo
atendiendo a la naturaleza solitaria o miltiple de la lesién y a
su existencia en el momento del nacimiento.

La forma que presentamos en esta revision es la del «angio-
queratoma papuloso solitario». Es la més frecuente, y repre-
senta un 70-80% de todos los angioqueratomas. Se caracteriza
por la presencia de multiples papulas de pequefio tamafio que
confluyen formando una placa de consistencia blanda, locali-
zada normalmente en las extremidades inferiores, aunque pue-
de aparecer con menor frecuencia en otras zonas. Inicialmente
las lesiones son eritematosas, pero en su evolucién, debido a
fenémenos de trombosis de los capilares superficiales, se tor-
nan azuladas o incluso negras. Las lesiones suelen ser asinto-
maticas, aunque hasta un 14% de los pacientes pueden que-
jarse de prurito o dolor moderados, asf como de un sangrado
intermitente motivado por una irritacién o traumatismo previo
en la zona. Puede aumentar de tamafio bruscamente, oscure-
cerse y sangrar, por lo que es frecuente que se confunda con
otras lesiones de naturaleza maligna. El principal diagndstico
diferencial se realiza con el melanoma maligno. La dermatos-
copia constituye una herramienta de gran utilidad para distin-
guir ambas entidades. Suele afectar a nifios y adultos jévenes.
La patogenia es desconocida, pero se cree que estas lesiones
estan relacionadas con traumatismos externos.

El «angioqueratoma circunscrito neviforme» es menos fre-
cuente, y se presenta como multiples papulas o nddulos de
color plrpura con una superficie verrucosa, que se agrupan en
placas de varios centimetros de didmetro y que suelen adoptar
una distribucién lineal a lo largo de una extremidad. Normal-
mente, se encuentra en el nacimiento o en la primera infancia,
y es méas frecuente en el sexo femenino. El diagndstico diferen-
cial principal se realiza con el linfangioma circunscrito, que
también suele aparecer como una placa (nica, con vesiculas
agrupadas que parecen «huevos de rana», y que suele aparecer

mas tardiamente. Pueden asociarse a un nevus flameus, a un
hemangioma capilar o al sindrome de Klippel-Trenaunay.

El «angioqueratoma acroasfictico digital o de Mibelli» tam-
bién es mas frecuente en la edad pediéatrica, y se caracteriza
por la aparicion de mdltiples papulas de 2-5 mm de didmetro
de un color rojo intenso o plrpura, que se distribuyen de forma
simétrica en los dedos de las manos y los pies, codos y rodillas,
asi como en los pabellones auriculares. Puede acompafiarse de
intolerancia al frio, acrocianosis y perniosis.

El «<angioqueratoma escrotal o vulvar o de Fordyce, es mas ha-
bitual en adultos, y se caracteriza por la aparicion de lesiones de
caracteristicas similares, pero localizadas en la regién genital.

El Gltimo tipo lo constituye el «angioqueratoma corporis dif-
fusumy». Desde el punto de vista clinico, se define como |a apa-
ricion de multiples papulas rojas de tamafio muy pequefio, que
se distribuyen simétricamente, sobre todo en el tronco, y, de
forma més especifica, en torno al area del bahador. Estas lesio-
nes se han asociado a diversos sindromes asociados a su vez
a deficiencias enzimaticas variadas. De todos ellos, el mas co-
nocido es el sindrome de Fabry, que es un trastorno genético
recesivo ligado al cromosoma X, en el que existe un déficit de
la enzima lisosomal alfagalactosidasa. Como consecuencia
de ello, se produce un depdsito sistémico de glucoesfingolipidos,
sobre todo en el endotelio vascular. Clinicamente, en las prime-
ras décadas de la vida los pacientes presentan dolor y pareste-
sias en las extremidades, miltiples angiogueratomas cutaneos
y mucosos, e hipohidrosis. Con el paso de los afios, acaban
afectados los vasos renales y cardiacos, lo que determina la
muerte del paciente.

Podemos encontrar estas lesiones de angiogueratoma corpo-
ris diffusum en otros sindromes caracterizados por la deficiencia
de betagalactosidasa (gangliosidosis GM1), N-acetilgalactosa-
minidasa (enfermedad de Kanzaki), sialidasa (sialidosis), y alfa-
L-fucosidasa (fucosidosis). También se han descrito casos ais-
lados en los que las lesiones no se asacian a ningln defecto
enzimético. I
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