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Acroangiodermatitis: Reporte de 3 casos
y revision de la literatura.
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Dermatopatélogo La acroangiodermatitis es una enfermedad angioproliferativa benigna y poco
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- comudn, que se presenta en respuesta a un disturbio circulatorio crénico,
del Centro Dermatoldgico
“Dr. Uraga” clinicamente se manifiesta como maculas violaceas, papulas o nédulos rojos,
suaves y purpuricos, presentes en extremos anatémicos principalmente
en pacientes con insuficiencia venosa de extremidades inferiores y menos
frecuente asociada a malformaciones vasculares y fistulas arteriovenosas. Por
su similitud clinica al sarcoma de kaposi requiere un examen histopatolégico
para su diagnéstico. Reportamos tres casos de acroangiodermatitis asociados
con insuficiencia venosa cronica.
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ABSTRACT

Acroangiodermatitis is a rare and benign angioproliferative disease, which
occurs in response to chronic circulatory disturbance, clinically manifests
as violaceous macules, papules or red, soft and purpuric nodules, present
at anatomical extremes in patients with venous insufficiency of the lower
extremities and arteriovenous malformations. Due to its clinical similarity
to kaposi’s sarcoma, it requires a histopathological examination for its
diagnosis. We report three cases of acroangiodermatitis associated with
chronic venous insufficiency.
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INTRODUCCION

La acroangiodermatitis es una enfermedad cutanea
angioproliferativa poco comin, que se presenta en
respuesta a un disturbio circulatorio crénico. Se asocia
a diversas condiciones, como insuficiencia venosa de
extremidades inferiores, malformaciones arteriove-

nosas, y fistulas iatrogénicas o adquiridas>3

También es conocida como pseudo sarcoma de Kaposi
debido a su similitud clinica con los estadios tem-

pranos de esta neoplasia*

Existen principalmente dos variantes descritas: el tipo
Mali, mas comun, secundario a insuficiencia venosa
crénica, generalmente bilateral y el tipo Stewart-Blue-
farb, asociado a malformaciones vasculares vy fistulas

arteriovenosas y de presentacion unilateral.

Es mas frecuente en hombres, y segiin la causa subyacente
se puede presentar en la infancia o en la edad adulta tem-
prana’s Clinicamente, se manifiesta como maculas viola-

ceas, papulas o nddulos rojos, suaves y purpuricos, pre-
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sentes en extremos anatémicos, dichas lesiones pueden

llegar a ser dolorosas y son propensas a ulcerarse’»4°

A continuacién, se describen tres casos de acroangio-
dermatitis del subtipo Mali, y se realiza una revision

de la literatura.

REPORTE DE CASOS

Caso1

Paciente masculino de 84 afios, entre sus antece-
dentes personales contaba dos cirugias cardiacas por
enfermedad coronaria, consult6 por lesiones eritema-
toviolaceas en pierna derecha de 2 afios de evolucidn,
de crecimiento indolente, en ocasiones parestesias
en miembros inferiores, niega historia de trauma-
tismos previos, asi como, claudicacién intermitente o
tromboflebitis. Al examen fisico se evidencia papulas
eritemato violdceas, algunas confluyen en una placa
de bordes netos de aproximadamente 2 cms de dia-
metro en tercio superior de cara interna de pierna de-
recha Fig. 1 (a, b) y algunas pequefias maculas purpi-

ricas en talén derecho Fig.2.

Figura 1. A. Pdpulas rojas-violdceas en cara posterior de pierna derecha, algunas confluentes formando placa eritematoviolacea (B).
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Figura 2. Venas varicosas y mdculas purptiricas en talén derecho.

Figura 3. A,B: El estudio histopatoldgico reporté proliferacién
vascular dérmica irregular, compuesta por vasos capilares dilatados,
de contornos redondeados o alargados, en la dermis papilar, que se
disponen perpendicularmente y se rodean de estroma edematoso,
fibrosis laxa.
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Con impresion diagnéstica de sarcoma de kaposi, an-
giosarcoma, y purpura pigmentaria progresiva, se
realizé biopsia de piel. El estudio histopatoldgico re-
porté proliferaciéon vascular dérmica irregular, com-
puesta por vasos capilares dilatados, de contornos re-
dondeados o alargados, en la dermis papilar, que se
disponen perpendicularmente y se rodean de estroma
edematoso, fibrosis laxa. En la dermis reticular tienden
a disponerse paralelamente a la superficie o formando
nddulos o focalmente haces pequefios e irregulares de
células fusiformes. En el limite dermo-hipodérmico se
encuentran estructuras vasculares mas grandes e irre-
gulares. Existe un infiltrado inflamatorio linfocitario
acompaiiando a la proliferacién descrita (Fig. 3 A,B).
Diagnoéstico histopatoldgico: Proliferacion vascular

“kaposiforme” compatible con acroangiodermatitis.

Se solicit6 una ecografia Doppler de extremidades in-

feriores que reporté insuficiencia venosa bilateral.

Con base en la historia clinica, examen fisico y ha-
llazgos histopatoldgicos se concluyé el diagndstico de

acroangiodermatitis.

Caso 2

Paciente masculino de 49 afios sin antecedentes de im-
portancia, quien acude a consulta con historia de lesiéon
pruriginosa en pierna derecha de aproximadamente 10
meses de evolucion. Al examen fisico se observa placa
eritemato purptirica-cobriza de bordes mal definidos de
mas o menos 2 cm de didmetro, y papulas eritematovio-
laceas localizadas en cara anterior de pierna izquierda
y algunas papulas eritematosas en pierna derecha, con
descamacion fina Fig. 4 (a,b), sin evidencia de venas

varicosas ni linfadenopatia; a la dermatoscopia, se ob-
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serva areas blancas homogéneas, patron vascular po-
limoérfico con presencia de vasos en horquilla y punti-

formes, areas con erosion y costras Fig 5.

La ecografia de tejidos blandos reporté engrosamiento
cutaneo hiperecogénico de aproximadamente 1,19 x
0,39 cms y la ecografia Doppler de extremidades infe-
riores reveld insuficiencia venosa superficial bilateral.
Con hipétesis diagndstica de vasculitis, dermatitis
por stasis venosa, se toma biopsia de la lesién mas
grande. El estudio histoldgico report6 epidermis con
leve atrofia, la dermis exhibe proliferacion de vasos de
paredes gruesas con endotelio tumefacto acompafiado
de extravasacion de eritrocitos depésito de hemoside-
rina entre las fibras de colageno, existe denso infil-
trado perivascular y perianexial linfocitario; sugestivo

de acroangiodermatitis. Fig 6. A, By C

Figura 4. A. Placa y algunas pdpulas eritematovioldceas en cara
anterior de piernas. B. Aproximacién de placa purptirica con bordes
eritemato cobrizos mal definidos en cara anterior de piernas, con
descamacién fina.

Figura 5. A la dermatoscopia de contacto se observa dreas

blancas homogéneas, vasos en horquilla y puntiformes, dreas

con erosion y costras. Figura 6A. En el estudio histopatoldgico se observan A. epidermis con
leve atrofia y en dermis proliferacién de vasos de pequefio calibre.
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Figura 6 By C. Detalle de la figura anterior en donde se observan
vasos de paredes engrosadas, células endoteliales prominentes, con
extravasacion de eritrocitos y cantidad moderada de hemosiderina,
acompanado de un denso infiltrado inflamatorio de predominio
linfocitario.

Caso 3

Paciente masculino de 44 afios, sin antecedentes de im-
portancia, quien consulta al servicio de dermatologia por
aparicién de lesion eritematosa de aproximadamente 8
meses de evolucion en cara anterior de pierna izquierda,

asociado a prurito intenso y en los ultimos 3 meses re-
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Figura 7. Placa eritematosa de bordes mal definidos, en superficie
extensora de pierna izquierda.

fiere area eritematosa de caracteristicas similares en
pierna derecha. Al examen fisico, se evidencia paciente
con sobrepeso, al examen dermatoldgico en cara ante-
rior de pierna izquierda se observa placa eritematosa de
aprox. 7 x 3 cms, de bordes mal definidos, sin signos de
flogosis Fig. 7, y mdcula eritematosa en cara pretibial de

pierna derecha de aprox. 3 x 3 cms.

Con la sospecha de mixedema pretibial, celulitis, se
realiza biopsia de piel. La histopatologia reporta: piel
con acantosis leve y ortoqueratosis; la dermis super-
ficial con notable proliferaciéon de vasos de pequefio
calibre, los cuales presentan pared engrosada con fi-
brosis concéntrica y prominencia endotelial, mode-
rado infiltrado linfocitario perivascular superficial y
medio, con presencia de algunos macréfagos y neu-
trofilos (Fig. 8 A, B). Ademas, fibrosis de la dermis
superficial con presencia de fibroblastos, algunos es-

trellados, biopsia sugestiva de acroangiodermatitis.
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A pesar de los intentos por crear diferentes subgrupos
de esta enfermedad basados en la causa subyacente,
se sabe que la acroangiodermatitis consiste en la pro-
liferaciéon reactiva de vasos dérmicos superficiales
producto de la alteracion hemodinamica de grandes
vasos subyacentes; puede ser de origen congénito, ad-

quirido o iatrogénico4789

Su etiopatogenia no estd completamente compren-
dida, se cree que la hipoxia tisular crénica en el con-
texto de insuficiencia vascular y/o flujo sanguineo re-
trégrado, induciria una neovascularizacion reactiva y
proliferacion fibroblastica® Secundaria a la liberacién
de prostaglandina E1, factor heparina simil, VEGF.
También, se ha sugerido que los mastocitos pueden

jugar un papel importante en las dreas hipéxicas3

A continuacién, se describen las enfermedades aso-

Figura 8A: La histopatologia reporta: piel con acantosis leve y
ortoqueratosis; la dermis superficial con notable proliferacién

de vasos de pequerio calibre. 8B: vasos de pared engrosada con
fibrosis concéntrica y prominencia endotelial, moderado infiltrado
linfocitario perivascular superficial y medio, con presencia de
algunos macréfagos y neutrdéfilos.

ciadas con esta condicién (Tabla 1).

Tabla 1498

. . . L. 1. Insuficiencia venosa crénica (tipo Mali)
Ecografia doppler sugestiva de insuficiencia venosa de

miembros inferiores. 2. Sindrome de Stewart bluefarb (asociado

especificamente con malformacién arteriovenosa
DISCUSI |] N que puede ser congénita o adquirida)

3. Derivaciones arteriovenosas (AV) en pacientes
En 1964 Kopf y Gonzalez’ describieron por primera vez con insuficiencia renal crénica o derivaciones AV

i . . P Ta iatrogénicas en pacientes en hemodidlisis
una condicién que denominaron angiopatia displasica & b

congénita, pero fue Mali et al4 quien en 1965 introduce , .
4. Sindromes vasculares como Klippel-Trenaunay

el término acroangiodermatitis, describiendo maculas (malformacién capilar con venas varicosas e

. . hipertrofia de extremidad afectad
y placas color malva en el dorso de pies de 18 pacientes ipertrofia de extremidad afectada)

con insuficiencia venosa. Desde entonces se han re- ) ) .
5. Extremidades paralizadas o cotos de amputacién

portado casos esporadicos de esta rara condicién.
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Clinicamente se caracteriza por aparicion de maculas,
papulas, nodulos violaceos y/o placas bien definidas, ge-
neralmente localizadas en cara dorsal de pies y super-
ficie extensora de piernas, en ocasiones, asociado con
edema. En los casos de insuficiencia venosa cronica, las
lesiones suelen ser bilaterales, mientras que, en otros
trastornos existe un defecto clinico subyacente (vascular

o neuroldgico) vy las lesiones tienden a ser unilaterales!>3

En la dermatoscopia de contacto de la acroangioder-
matitis, se observa un patrdén vascular polimorfico de
distribucion irregular compuesto por vasos punti-
formes, lineares, y en horquilla, ademas areas blancas
sin estructura, lo cual se correlaciona con la prolifera-

cion de capilares y la fibrosis dérmica™

Los hallazgos histopatolégicos revelan proliferacion
de capilares de pared gruesa, frecuentemente en dis-
posicion lobular y rodeados por pericitos en la dermis,
extravasacion de eritrocitos con depésitos de hemosi-
derina dérmico, infiltrado de células mononucleares:
linfocitos, histiocitos, eosindfilos, infiltrado de cé-
lulas fibroblasticas alrededor de los vasos que son po-
sitivas para el anticuerpo anti-factor XIIla$* La di-
ferenciacién histolégica con los estadios iniciales del
sarcoma de Kaposi (SK) puede generar cierta dificultad,
ya que este tltimo muestra células fusiformes que po-
drian confundirse con los pericitos del pseudosarcoma
de Kaposi. El infiltrado en el SK suele ser mas intenso y
generalmente presenta plasmocitos, hallazgo que no es

tan frecuente en la acroangiodermatitis:

Mas alla de los datos histoldgicos ya mencionados, las
mayores diferencias entre estas dos entidades patolé-
gicas se observan en la inmunohistoquimica, siendo el
antigeno CD34 (antigeno propio de las células endote-

liales de vasos pequefios) positivo tanto en las células
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endoteliales como en las células fusiformes perivascu-
lares caracteristicas del SK, y negativo en las células pe-
rivasculares del pseudo sarcoma de Kaposil4 adicional-
mente la presencia del herpes virus VHH-8 en el niicleo
de las células endoteliales orienta al diagndstico de SK'y
también se debe considerar el antigeno asociado al factor
VIII, porque siempre es negativo en el SK y positivo en

las células endoteliales del pseudo sarcoma de Kaposi¢5

Ademads del ya mencionado sarcoma de Kaposi, dentro
de los diagnoésticos diferenciales debemos tener en
cuenta, las dermatosis purpdricas pigmentadas, der-
matitis por estasis venosa, y la vasculitis’> A pesar de
sus similitudes en el aspecto clinico, histolégicamente
son facil de diferenciar, los trastornos purpuricos pig-
mentados no tienen fibrosis dérmica ni eosinéfilos en
los infiltrados dérmicos como se observa en la acroan-
giodermatitis. En la vasculitis, se observa necrosis fi-
brinoide de los vasos, un hallazgo ausente en la acroan-
giodermatitis. La dermatitis por estasis difiere de la
acroangiodermatitis por los cambios epidérmicos (pa-
raqueratosis y espongiosis), la participacién dérmica
mas profunda y la mayor deposicion de hemosiderina¢
Las complicaciones que se pueden observar son: in-
feccion, ulceracién, hemorragia, dolor e hipertrofia de
tejidos y se ha relatado una posible asociacion causal
con deformidad ungueal en pinza, que fue descrita en

pacientes con fistula arteriovenosa de hemodialisis?

El tratamiento tiende a ser conservador, se ha demos-
trado que la terapia de compresién mejora los sin-
tomas, cura ulceras secundarias y conduce a la regre-
sion de la lesion, también se ha descrito la efectividad
de la eritromicina oral 500mg (cuatro veces al dia) o
dapsona 50 mg (dos veces al dia) por tres meses com-
binada con terapia compresiva#®5 En algunos casos

preparados con corticoides topicos, resultan utiles?
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Otros tratamientos mas agresivos incluyen: escleroterapia
guiada por ultrasonido en el caso de malformaciones ve-
nosas (sindrome de Klippel-Trenaunay), embolizacién en
el caso de malformaciones arteriovenosas (sindrome de

Stewart-Bluefarb) y manejo quirtirgico de las fistulas3¢3

En los tres casos reportados aqui se pudo determinar
como factor causal la preexistencia de insuficiencia ve-
nosa de miembros inferiores, y, ademas, en uno de ellos
existia como comorbilidad el sobrepeso, el cual representa
un factor agravante de insuficiencia venosa. El estudio
histopatoldgico fue concluyente para acroangioderma-
titis. En los tres pacientes se observé evolucion satisfac-

toria con las medidas compresivas y corticoides topicos.

Dada su relativa rareza, estd entidad a menudo se
diagnostica tardiamente, es por eso por lo que pre-
sentamos tres casos con diferentes lesiones elemen-
tales, que pueden ser utiles para ilustrar a profe-
sionales con poca experiencia ya que su diagnéstico

equivocado puede llevar a tratamientos inadecuados.
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