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Resumen:

Introduccion: Los hemangiomas constituyen los tumores vasculares cutdneos méas frecuentes en la infancia,
sin embargo, se han evidenciado algunos de presentacion menos frecuente en la etapa adulta. Existen pocos
datos en la literatura sobre la frecuencia de estos hemangiomas, su presentacion clinica y sus caracteristicas
histopatolégicas. La mayoria de los reportes incluyen casos aislados o un nimero reducido de casos; por lo cual nos
propusimos revisar los casos de hemangiomas no congénitos de los archivos del laboratorio de dermatopatologia,
diagnosticados en nuestro servicio.Objetivo: Determinar la frecuencia de hemangiomas adquiridos en biopsias de
pacientes, estudiadas en el laboratorio de dermatopatologia del Hospital Universitario de Caracas entre enero de
2001 y enero de 2011. Material y métodos: archivos de reportes de biopsias con diagnéstico de cualquiera de las
variedades de hemangiomas cutaneos infrecuentes (hemangiomas arteriovenosos, hemangiomas sinusoidales,
hemangioma targetoide hemosiderético, hemangioma epitelioide e hiperplasia angiolinfoide como eosinofilia,
hemangioma microvenular y angioma serpinginoso) recibidos durante un periodo de diez afios. Se excluyeron
aquellos casos de hemangiomas o lesiones vasculares presentes desde el nacimiento. Se revisaron los datos
clinicos y las laminas tefidas con hematoxilina-eosina de estos casos. Resultados: Se recibieron 17 biopsias con
los diagndsticos antes mencionados Yy que fueron categorizados como hemangiomas infrecuentes adquiridos.
El tumor mas frecuente fue el hemangioma arteriovenoso (seis casos), seguido de hemangioma sinusoidal (cinco
casos), hemangiomas epitelioides (tres casos), y la hiperplasia angiolinfoide con eosinéfilos (dos casos). Se
encontré un solo caso de hemangioma hemosiderético. Las caracteristicas clinicas e histolégicas encontradas
fueron similares a las reportadas en la literatura. Se observé un predominio en el sexo femenino. Las caracteristicas
clinicas no permitieron diferenciar el tipo de hemangioma, pero los arteriovenosos fueron lesiones pequenas,
descritas como papulas, ocupando la dermis papilar y media, siempre localizados en la cabeza, mientras que los
hemangiomas sinusoidales fueron descritos como nédulos, histolégicamente profundos, extendiéndose hasta
dermis reticular y paniculo adiposo. Los hemangiomas epitelioides e hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia
presentaron caracteristicas histolégicas heterogéneas y aunque la mayoria se localizaron en cabeza, dos casos
se observaron en extremidades. El hemangioma targetoide hemosideroético no presenté caracteristicas clinicas
particulares. Conclusién: El conocimiento de estas lesiones infrecuentes adquiridas en la edad adulta es de
importancia por su diagnostico diferencial con tumores vasculares malignos como el sarcoma de Kaposi y el
angiosarcoma o tumores vasculares de malignidad intermedia.

Palabras clave: hemangiomas adquiridos, hemangioma epitelioide, arteriovenosos, sinusoidal, targetoide,
hiperplasia angiolinfoide con eosinéfilos.

Abstract:

Introduction: Hemangiomas constitute the most frequent cutaneous vasculartumorsin childhood; nevertheless,
in adults some which occur less frequently have also been seen. There are few data in the literature regarding
the frequency of these hemangiomas, as well as regarding their clinical presentation and histopathological
characteristics. Most of the reports include isolated cases or a reduced number of cases, due to which we
decided to revise non congenital hemangioma cases diagnosed at our service which appear in the files of the
laboratory of dermatology.. Objective: Determine the frequency of acquired hemangiomas in patient biopsies
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studied between January 2001 and January 2011. Material and Methods: Files of biopsy reports with a diagnosis
of any of the infrequent cutaneous hemangioma varieties (arterial-venous hemangioma, sinusoidal hemangiomas,
hemosiderotic targetoid hemangioma, epitheloid hemangioma and angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia,
microvenular hemangioma and serpiginous angioma) found during a ten year period. Cases of hemangiomas
or vascular lesions present since birth were excluded. The revision included clinical data and hematoxilin-eosin
stained slides of these cases. Results: Seventeen biopsies with the above listed diagnoses, categorized as
infrequent acquired hemangiomas, were found. The most frequent tumor was arterial-venous hemangioma (six
cases), followed by sinusoidal hemangioma (five cases), epithelioid hemagioma (three cases), and angiolymphoid
hyperplasia with eosinophilia (two cases). There was only one case of hemosiderotic hemangioma. The clinical
and histological characteristics were similar to those reported in the literature. There was predominance of the
female sex. The clinical characteristics did not allow differentiating the type of hemangioma, but arterial-venous
hemangiomas were small lesions, described as papules, occupying the papularand median dermis, always located
on the head, while sinusoidal hemangiomas were described as histologically deep nodules, extending towards the
reticular dermis and adipose panicle. Epithelioid hemangiomas and angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia
showed heterogeneous histological characteristics and even though most were localized on the head, two cases
occurred in limbs. Hemosiderotic targetoid hemangioma did not present special characteristics. Conclusion: The
study of these infrequent acquired lesions in adults is important for their differential diagnosis with malignant
vascular tumors such as Kaposi's sarcoma and angiosarcoma, or vascular tumors with intermediate malignancy.
Key words: acquired hemangiomas, epithelioid, arterial-venous, sinusoidal, targetoid hemangiomas,

angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia

Introduccion

Desde el afio 1982 el término hemangioma se utilizo
de forma genérica para designar a todas las lesiones
vasculares congénitas, sin establecer diferencias en
su apariencia clinica, evolucién, pronoéstico y en sus
asociaciones. Mullikeny Glowacki, a principios de los afhos
90, propusieron por vez primera una separacion entre los
hemangiomas y las malformaciones vasculares basada
en su presentaciéon clinica, sus rasgos histopatologicos
y su comportamiento biolégico.” Los hemangiomas
son neoplasias vasculares, ausentes en el nacimiento, a
diferencia de las malformaciones vasculares, las cuales
constituyen anomalias estructurales, siempre estén
presentes en el nacimiento, nunca proliferan y nunca
involucionan, aunque si pueden sufrir una lenta y progresiva
hipertrofia.?? Los hemangiomas no se observan al nacer,
aparecen a las 2-3 semanas después del nacimiento,
crecen rapidamente y pueden experimentar una fase de
involucién.®

Los hemangiomas son los tumores de partes blandas
mas frecuentes en la infancia, pero raramente pueden
presentarse en la edad adulta.” Son neoplasias benignas
vasculares compuestas de endotelio vascular hiperplasico
y proliferativo. Afectan principalmente al sexo femenino
en una proporcién 4:1, aunque esto puede variar, al
individualizar cada tipo de hemangioma. Existe un patrén
de herencia autosémico dominante, de moderada a alta
penetrancia.®

En cuanto a su etiopatogenia, la literatura reporta
que se debe a un defecto en el desarrollo de los vasos
sanguineos,*® también se describe la presencia de un
polipéptido angiogénico y mitogénico, localizado en la
mayoria de los mastocitos de la piel, mucosas, pulmones,
en muestra de tejidos con fibrosis, hiperplasias vy
neurovascularizacion. Ademas de este factor, la interleukina
8escausantedelorigenydeldesarrollo de loshemangiomas
y posiblemente guarde relaciéon con la agresividad de
alguno de estos tumores.® Durante la fase proliferativa
inicial, los hemangiomas se caracterizan por una infiltracion
dérmica lobular de células endoteliales, pericitos y células
de mdusculo liso con limenes capilares minusculos,”
también abundan en esta etapa los mastocitos, lo que
no ocurre en la etapa de involucion clinica.® Estudios
inmunohistoquimicos han demostrado, la expresion
aumentada del factor de crecimiento fibroblastico (FCF),
factor de crecimiento vascular endotelial, el antigeno celular
de proliferacion nuclear y la colagenasa tipo IV. /n vitro, el
FCF mostr6 inducir la hiperplasia de células endoteliales,
la proliferacién y migracién de células de musculo liso
y fibroblastos, mientras que /n vivo, el FCF estimula la
angiogénesis.® Se ha reportado el incremento del dosaje
del FCF en la orina de los pacientes con hemangiomas
durante su fase proliferativa y su disminucién durante la
fase involutiva."®

A lo largo de los afos, los hemangiomas han sido
clasificados de diferentes formas. Mulliken y Glowacki
demostraron que ellos presentan un patrén histopatolégico
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consistente en toda la profundidad. Una primera
clasificacion surgida de esta observacion los clasificaba
asf: 1

1. Superficiales: La proliferacién de vasos se localiza en
la dermis papilar. Clinicamente presentan un color rojo
Vivo.

2. Profundos: Se encuentran en la dermis reticular, tejido
adiposo o musculo. Clinicamente se presentan como
nédulos subcutaneos, de tono azulado o cubiertos por
piel de color normal, aunque a veces presentan venas o
telangiectasias en su superficie

3. Mixtos: Presentan componentes superficiales vy
profundos y clinicamente presentan un componente
de color rojo vivo exofitico suprayacente a un tumor o
nodulo subcutaneo.

Los términos de “hemangioma capilar” para designar
lesiones superficiales y de “hemangioma cavernosos” para
lesiones profundas actualmente son incorrectos, ya que
la localizacion anatémica en la piel no se relaciona con el
calibre del vaso afectado.Los mal llamados “hemangiomas
cavernosos” que nunca involucionan, son en realidad
malformaciones venosas, mientras que aquellos que si
involucionan, son verdaderos hemangiomas profundos.?

Segln su ubicacion y extension anatémica pueden
clasificarse como perioculares, segmentarios o mdultiples
(hemangiomatosis). 2'¥ Entre los hemangiomas de
la infancia de evolucion particular tenemos el capilar
progresivo o angioblastoma de Nakagawa (angioma en
penacho) y el hemangioendotelioma kaposiforme y son los
que més frecuentemente se asocian con el sindrome de
Kassabach-Merrit.?

La mayoria de los hemangiomas ocurren en la infancia,
es decir, dentro del primer afo de vida, sin embargo, es
bien conocido que pueden aparecer en etapas mas tardias
de la nifez, adolescencia y adultez. Estos hemangiomas
podrian denominarse “adquiridos”. Aunque existe
abundante literatura en relacién a los hemangiomas de la
infancia, hay muy pocos trabajos de estos ultimos, excepto
reportes de casos aislados o de pequefios grupos de
casos.La etiopatogenia de estos hemangiomas adquiridos
es desconocida y su evolucién clinica es distinta a la de
los hemangiomas de la infancia ya que no involucionan
espontaneamente sino que persisten en el tiempo. Por
otro lado, en Venezuela no se han realizado trabajos
similares por lo cual consideramos importante estudiar
las caracteristicas histolégicas de estas lesiones, para un
mejor conocimiento y diagndstico de las mismas.

A fin de determinar los tipos de hemangiomas
a estudiar en este trabajo, nos hemos basado en la
revision de proliferaciones vasculares de Requena vy

Sangueza, ©'9 ellos han propuesto una clasificacion de
las anomalias cutaneas vasculares de gran utilidad clinica
e histopatoldgica de acuerdo a su naturaleza, a saber:
hamartomas, malformaciones, hiperplasias, neoplasias
benignas y neoplasias malignas. Dentro de las hiperplasias
mencionan la hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia, el
granuloma piogénico, la angiomatosis bacilar, la verruga
peruana y la hiperplasia intravascular papilar endotelial
0 pseudoangiosarcoma de Masson. Para las neoplasias
benignas, que es el grupo mas numeroso y controversial
de proliferaciones vasculares, la clasificacién se establece
de acuerdo a la diferenciacién celular y a la naturaleza de
los vasos involucrados, en este sentido, enumeramos las
entidades mencionadas por estos autores en su revision
bibliogréfica del ano 1997:

NEOPLASIAS VASCULARES BENIGNAS DE ORIGEN

ENDOTELIAL

A) CAPILARES Y VENULAS
Angioma serpinginoso

* Hemangioma infantil

* Angioma senil 0 en cereza

* Hemangioma acral arteriovenoso

¢ Hemangioma targetoide hemosidérotico

* Hemangioma microvenular

* Angioblastoma o angioma en penacho

* Hemangioma glomeruloide

* Hemangioendotelioma kaposiforme

B) VENAS Y ARTERIAS
Hemangioma sinusoidal

* Angioblastoma congénito infiltrante de células gigantes

¢ Hemangioendotelioma de células fusiformes (llamado
actualmente hemangioma de células fusiformes de
Enzinger )

Para la elaboracion de este trabajo, nos planteamos
realizar una revision de casos de hemangiomas
adquiridos poco frecuentes, que excluyé hemangiomas
de la infancia y sus variantes como el angioblastoma vy el
hemangioendotelima de células fusiformes. Se excluyeron
también los angiomas seniles o en cereza por su altisima
frecuencia en la poblaciéon, el hemangioma de células
fusiformes, ya que la literatura reciente indica que es una
malformacién vascular, no neoplasica. 12 Igualmente se
excluyd el hemangioma glomeruloide, una proliferacion
vascular reactiva asociada exclusivamente al sindrome de
POEMS, pero se incluyé la hiperplasia angiolinfoide con
eosinofilia, gue hoy dia se considera la misma entidad que
el hemangioma epitelioide y representa una verdadera
neoplasia vascular y no una lesion reactiva. "2

Objetivos

Determinar la frecuencia de hemangiomas adquiridos
de histopatologia inusual en biopsias de pacientes
procesadas entre Enero de 2001 y Enero de 2011. Describir
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las caracteristicas clinico-patoldgicas
de estos hemangiomas.

Materiales y Métodos

Se trata de un estudio retrospectivo
descriptivo, donde se revisaron los
cuadernos de biopsias archivados
en la unidad de dermatopatologia
del servicio de dermatologia del
Hospital  Universitario de Caracas,
correspondientes al periodo
comprendido entre enero de 2001 vy
enero de 2011. Se incluyeron en el
estudio todos los casos concluidos

con los siguientes diagndsticos:
hiperplasia angiolinfoide con
eosinofilia, hemangioma epitelioide,

angioma serpinginoso, hemangioma
arteriovenoso, hemangioma targetoide
hemosiderotico hemangioma
microvenulary hemangioma sinusoidal.
Se excluyeron todos los casos de
hemangiomas o lesiones vasculares
en pacientes con 1 aho o menos de
edad. Igualmente se excluyeron los
casos reportados como “angiomas”,
que probablemente correspondian
a angiomas seniles o granulomas
telangiectasicos.

Laslaminas histoldgicasy los datos
clinicos, incluyendo edad, sexo, tipo
de lesién, tamafo del tumor, tiempo
de evolucién y localizacién anatémica
fueron revisados para confirmar el
diagndstico histopatoldgico. Cuando
el tamafo de la neoplasia no fue
indicado en la solicitud de biopsia, se
midio6 el didmetro mayor del tumor en
la ldmina histoldgica o en el blogue. En
todos los casos incluidos en el estudio,
las laminas histoldégicas tedidas
con hematoxilina y eosina fueron
reevaluadas por un dermatopatélogo
(E.B) y se estudiaron las siguientes
caracteristicas histoldgicas:
localizacion del tumor en la dermis,
profundidad, simetria, circunscripcién,
tipo y calibre de los vasos, citologia de
las células endoteliales, caracteristicas
del estroma, presencia o ausencia
y tipo de infiltrado inflamatorio,
presencia o0 ausencia de mitosis.

Resultados
De un total de 17.680 biopsias reportadas entre el 1 de Enero del 2001 y
el 31 de Enero del 2011, 17 casos cumplieron los criterios de inclusion de este
estudio, correspondiendo al 0,096% de las biopsias leidas en ese periodo. Las
caracteristicas clinicopatoldgicas de estos pacientes se resumen en la Tabla 1.

TABLA 1. Caracteristicas clinicas y diagnostico histopatologico de hemangiomas

adquiridos poco frecusntes.
Sexo | Edad | (Afos) | Tiempo Clinica Localizacion Diagnastico
evolugidn histopatologico
I M B ND Radiodermatitis Labio Hemangioma
cranica artario-vanaso
2 F 58 ND Placa infiltrada Dorso nasal Hemangioma
ertemalosa o BIENIO-VEN0s0
1-2cm
3 E B4 10afos | Papula eritematosa Frente Hemangiama
areno-venoso
1 F a0 b6 afios Papula Frente Hemangioma
editematoviclacea artero-vanoso
B M B8 ND Pépula pediculada Regién Hemangioma
tempaoral anerno-+gnnsa
i ND KD [ WD ND Hemangioma
anero-venoss
7 M 70 MD Médulo de 1 cm Tronco Hemangioma
sinusoidal
B F 28 1afo Nédulo de 1 em Flanco Hemangioma
detecho sinusgaidal
g M B5 40 afos Nodulo Espalda Hemangioma
sinusoidal
10 F 1 MWD Nddulo deloroso Majilla Hemangioma
derecha sinusoidal
| ND ND ND ND ND Hemangioma
sinusoacdal
12 M 5 2 meses Placa infiltrada con Surco Hemangioma
telangiectasias nasogeniano epitelioide
12 T 25 ND MNédulo firme, Hallux Hemangioma
daloraso epdtaliada
crecimianto lento
14 F ND BEm Nédulo Hallum Hemangioma
subcutaneo, eputelioda
violacen, imegukar
15 F 18 Em Papula eritematosa Pabeildn Hiperplasia
aunculat angiolmioadal
205
16 F 13 1m Dos papulas Pabellon Hiperplasia
antematoviolacess auriculat angiolnloide’
805
7 M 22 2 afos Papula Musio Hemangioma
hiparpigmantada lzguiatdo targatoide
dolarosa REMOsIderauco

El rango de edad de los pacientes se ubicé entre 5 y 70 afos, con una
media de 28,76 afos y una mediana de 65 afos. Se encontrd una distribucién
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bimodal, con un pico de incidencia entre los 20 y 30 anos y
otro en pacientes mayores de 60 afos (Gréafico 1).
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Grafico 1. Hemangiomas adquiridos y edad.

Con relacion a la distribucion por sexo, 9 casos
correspondieron al femenino y 6 casos al masculino, con
una relacién F/M de 1,5. El tiempo de evolucién de la lesion
demostré un amplio rango desde 2 meses hasta 40 afos.
La localizacion mas frecuente fue en cabeza y cuello (9
casos), tronco (3 casos) y miembro inferior (3 casos).

En relacion al tipo de hemangioma adquirido, el més
frecuente fue el hemangioma arteriovenoso (6 casos), en
segundo lugar el hemangioma sinusoidal (5 casos), y cinco
casos diagnosticados como hemangiomas epiteliodes (3
casos) o como hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia (2
casos) que se consideran la misma entidad. Se observé un
solo caso de hemangioma targetoide hemosiderético. No
se registraron casos de hemangioma microvenular ni de
angioma serpinginoso (Gréfico 2).

Relacionando las variables de diagndsticos y sexo,
el sexo femenino predominé en los hemangiomas
arteriovenosos, hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia
y en los hemangiomas epiteliodes. En los hemangiomas
sinusoidales la frecuencia fue igual para el sexo femenino
gue para el masculino. (Gréfico 3).

Clinicamente los hemangiomas arteriovenosos se
presentaron como pépulas, excepto un caso que fue
descrito como una placa. Cuatro de los cinco casos de
hemangiomas sinusoidales se manifestaron como nédulos,
uno de ellos doloroso. Los hemangiomas epitelioides se
presentaron como nédulos en dos casosy placa en un caso.

Los dos casos de hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia
consistieron en pépula localizadas en pabellon auricular y
el hemangioma targetoide hemosiderdtico como péapula
pigmentada dolorosa (Grafico 4).
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Gréfico 2. Tipos de hemangiomas adquiridos.
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Gréfico 3. Distribucion de casos por diagndstico y sexo.

Los hemangiomas arteriovenosos y la hiperplasia
angiolinfoide con eosinofilia se presentaron mas
frecuentemente en la cabeza, a diferencia del hemangioma
sinusoidal que se presentd con mayor frecuencia en tronco.
El hemangioma targetoide y epitelioide se presentaron en
miembros inferiores (Grafico 5)
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Grafico 4. Hemangiomas adquiridos. Tipo de lesion.
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Grafico 5. Tipos de hemangiomas adquiridos.

Caracteristicas histopatologicas: arquitecturales y
citologicas

Hemangiomas arteriovenosos: Los cinco casos
estudiados  compartieron  caracteristicas  similares.
Macroscépicamente fueron tumores pequefos, menores
de 1 cm de didmetro y microscédpicamente, tumores de
contorno simétrico, bien circunscrito, bordes regulares,
ocupando dermis papilar y perianexial y que en algunos
casos se extendian hasta la dermis reticular; formados por
vasos de paredes gruesas de pequefio y mediano calibre.
Algunos de aspecto arteriolar, con una luz redondeada y
pared con capa muscular bien organizada, otros de luces
oblongas, con pared muscular mas delgada y menos
organizada, dando el aspecto de venas. Los vasos tienden

a disponerse en lébulos separados por un estroma de
colédgeno de variable densidad y entre los anexos cutédneos
sin destruirlos. Las células endoteliales monomorfas, de
citologia blanda, ausencia de mitosis y escaso infiltrado
inflamatorio mononuclear més denso en la superficie del
tumor. Foto 1.

Foto 1. Hemangioma Arteriovenoso.

Los hemangiomas sinusoidales se presentaron
macroscopicamente como tumores de tamafio variable
entre 1 y 2 cm de didmetro. Microscopicamente, bien
circunscritos, no encapsulados. Todos los tumores
evaluados se extendieron hasta la dermis profunda vy
paniculo adiposo, formados por vasos y canales vasculares
muy dilatados, de paredes delgadas cuyas luces se
interconectan, formando un patrén sinusoidal, presencia
de algunas papilas de tejido conectivo protruyendo hacia
la luz de los vasos, recubiertas por células endoteliales
poco prominentes, de citologia blanda. El estroma entre los
vasos estaba formado por fibroblastos y tejido conectivo
laxo con variable cantidad de mucina. Infiltrado inflamatorio
variable, desde ausente hasta moderadamente denso con
acumulo de células linfoides. No se observaron mitosis. En
uno de los casos, de localizacién no determinada, los vasos
se extendian entre fibras de musculo estriado. Foto 2.

Hemangiomas epitelioides: En los tres casos se
observaron caracteristicas histolégicas heterogéneas. En
un caso,era una biopsia incisional de una placa localizada en
el surco nasogeniano y present6 una epidermis adelgazada
y dermis ocupada por una proliferacién de células de
aspecto epitelioide y discretamente fusiformes, rodeando
pequefos vasos tapizados por células endoteliales
epiteliodes, infiltrado inflamatorio muy discreto compuesto
por linfocitos y uno que otro eosindfilo aislado. El tumor
era muy celular, pero no se observaron mitosis ni atipia
citolégica. Los otros dos casos, descritos clinicamente como
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nodulos de localizacién acral, microscopicamente eran
tumores muy celulares, formados por células epitelioides,
muchas con vacuolas intracitoplasmaticas formando
luces vasculares primitivas, vasos de diferentes calibres,
algunos muy pequefnos de tipo capilar o venular, otros de
paredes mas gruesas y otros de luces dilatadas y pared
delgada formada por células endoteliales prominentes,
en tachuela. Hacia la periferia, pero también dentro de la
lesion, infiltrado inflamatorio de variable densidad, formado
por plasmocitos, linfocitos y numerosos eosinéfilos. En
uno de los casos, presencia de denso infiltrado linfocitario
formando nédulos linfoides en la periferia del tumor. Foto 3.

Foto 2: Hemangioma sinusoidal: Vasos con proyecciones papilares. 40X

Foto 3: Hemangioma epitelioide.

Los dos casos de hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia
se presentaron clinicamente como péapulas en el pabellon
auricular. Histologicamente, el componente vascular fue
muy evidente, con numerosos vasos de luces pequefas,

de pared formada por células endoteliales de aspecto
epitelioide, estroma rico en infiltrado inflamatorio mixto,
linfoplasmocitario, con numerosos eosinéfilos. Foto 4

Foto 4: Hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia. 10X

El hemangioma targetoide hemosiderético se present6
como unalesion no encapsulada relativamente circunscrita,
ocupando dermis papilar, cubierta por epidermis de grosor
variable que rodeaba en collarete la lesion en forma similar a
un granuloma piogénico. La lesién estaba formada por una
proliferacion de vasos variablemente dilatados, desde luce
muy pequefas hasta grandes vasos ectaticos rodeados de
una pared delgada formada por una sola capa de células
endoteliales, blandas pero prominentes hacia la luz del vaso
(en tachuela o "hobnail”). Llamaba la atencion la presencia
de vasos muy dilatados en las dérmis subyacentes a una
epidermis de grosor variable con una morfologifa similar al
angioqueratoma. Foto b.

Foto 5: Hemangioma targetoide.
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Discusion

En anos recientes se han descrito nuevas proliferaciones
cutaneas vasculares incluyendo hiperplasias y neoplasias
gue aparecen en etapas posteriores de lainfancia sobre todo
enlaedadadulta,yqueadiferenciadeloshemangiomasdela
infancia, se presentan usualmente como lesiones solitarias,
de crecimiento lento y sin tendencia a involucionar.® Estos
tumores vasculares los podemos denominar “hemangiomas
cutédneos adquiridos” y su conocimiento y diagndstico
adecuado es importante, sobre todo para diferenciarlos
de los distintos estadios del sarcoma de Kaposi. Dentro
de los hemangiomas adquiridos descritos se cuentan: el
hemangioma targetoide hemosiderético, el hemangioma
microvenular, hemangioma arteriovenoso, hemangioma
sinusoidal, hemangioma glomeruloide y hemangioma
epiteliode/ hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia. Otros
descritos mas recientemente incluyen el hemangioma
adquirido elastético 'y el angioma en penacho adquirido."™®

Con el fin de conocer mejor las caracteristicas
clinicopatolégicas de estos hemangiomas, realizamos
este estudio retrospectivo y encontramos 17 casos que
constituyeron el 0,096 % de las biopsias estudiadas en un
periodo de 10 afos. De modo que estas lesiones son muy
infrecuentes. Estos 17 casos incluyeron seis hemangiomas
arteriovenosos, cinco hemangiomas sinusoidales, tres
hemangiomas epitelioides, dos hiperplasias angiolinfoides
con eosinofilia y un solo caso de hemangioma targetoide
hemosiderdtico. Se observé un predominio del sexo
femenino en los 17 casos en general y en cada uno de
los tipos de hemangioma, excepto el Unico caso de
hemangioma targetoide hemosiderético que ocurrié en un
hombre.

Clinicamente la forma de presentacién més comun
fueron pépulas y nddulos, sin embargo, al individualizar
la forma de presentacién clinica encontramos que en el
caso de los hemangiomas arteriovenosos la forma de
presentacién mas comun evidenciada fue la pépula y en
segundo lugar la placa.

Los hemangiomas arteriovenosos, el grupo mas
numeroso de hemangiomas adquiridos encontrados
en esta casuistica, fue descrito por primera vez en 1956
por Biberstein y Jessner, denomindndolo “aneurisma
cirsoide” ya que estos autores encontraron un vaso en
espiral que ascendia desde el paniculo adiposo hasta
la lesion,™ sin embargo, en la década de los 70 y 80 se
comenzd a denominar hemangioma arteriovenoso o tumor
acral arteriovenoso, este Ultimo nombre no se considera
apropiado ya que ésta no es la Unica ubicaciéon anatoémica.
15 Se presenta con mayor frecuencia en adultos de edad
media como una papula solitaria, rojo o plrpura con una
predileccion por los labios, la piel perioral, la nariz y los

parpados,®*®tal como lo observado en nuestra casuistica.
En menos del 10% son multiples y asintomaticas y se han
descrito lesiones multiples superficiales acuminadas en el
cuero cabelludo."® Algunos hemangiomas arteriovenosos
han demostrado estar relacionados con enfermedad
hepética crénica, sindrome del nevo epidérmico vy
malformaciones vasculares.” Histopatolégicamente, se
presenta como un tumor bien circunscrito, no encapsulado
compuesto por vasos cuyo endotelio esta revestido por
paredes gruesas que recuerdan a las arterias y otros de
paredes delgadas que recuerdan venas, ubicados en la
dermis superior y media. Aungue algunas paredes gruesas
simulan arterias, no se observa una membrana elastica
interna bien formada, y el estroma es a menudo mixoide.
31418 En los casos del presente estudio, no se observo
una arteria muscular ascendente como “alimenticia” de la
proliferacion vascular, sin embargo, se ha reportado que
esto ocurre hasta en una cuarta parte de los casos cuando
se realizan secciones seriadas. La naturaleza precisa de
estos hemangiomas es desconocida, sin embargo, algunos
autores han sugerido que representa un hamartoma
multicéntrico del plexo vascular subpapilar con una o més
anastomosis arteriovenosas."®

El segundo tipo de hemangioma adquirido mas
frecuente encontrado en este estudio fue el hemangioma
sinusoidal; descrito por Calonje y Fletcher en 1991.1® Es
un tumor vascular benigno adquirido, infrecuente, con
algunas similitudes con una malformacion arteriovenosa
o con el mal llamado "hemangioma cavernoso.? Mas
comun en las mujeres y su ubicacién mas frecuente es
el tronco (incluyendo la mama), tal como observamos
en nuestros cinco casos, donde tres de ellos se
describieron como noédulos localizados en el tronco.
Histolégicamente, se caracteriza por una lesiéon de
arquitectura lobulillar, compuestos de canales vasculares
de paredes delgadas, que se interconectan adoptando
un patrén sinusoidal. No es frecuente observar mitosis
de células endoteliales, pero combinado con la presencia
de pseudopapilas, puede sugerir errébneamente que se
trate de un angiosarcoma. 21920,

La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia fue descrita
inicialmente por Wells y Whimster en 1969, @V quienes
consideraron que era un estado tardio de lo que Kimura
y col. describieron en 1948 como “granuloma anormal
con proliferaciéon de tejido linfoide”."? Actualmente
se la considera como una entidad clinico-patolégica
independiente, diferente de la enfermedad de Kimura.??
Ha sido descrita con otros nombres, incluyendo granuloma
pidbgeno atipico, granuloma pseudopidégeno, nddulo
angiomatoso inflamatorio, hemangioma histiocitoide,
angioplasia papular 'y mé&s recientemente como
hemangioma epitelioide proliferacién vascular atipica.?
Su naturaleza reactiva o proliferativa (tumoral) alin no ha
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sido bien establecida, sin embargo, Requena y Sangueza la
presentan dentro de las proliferaciones cutaneas vasculares
adquiridas que aparecen en la edad adulta por lo cual
hemos incluido la entidad en este estudio.” Clinicamente
se caracteriza por la aparicién de papulas, ndédulos o
tumores de apariencia angiomatosa que compromete
con mayor frecuencia la cabeza y cuello, especialmente
alrededor de los pabellones auriculares.?™2 Los dos
casos del presente estudio que diagnosticamos como
hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia se localizaron en
los pabellones auriculares. Histolégicamente, consiste en
un nédulo que ocupa la dermis, el tejido celular subcutaneo
0 ambos. Presenta dos componentes: un componente
vascular y un denso infiltrado inflamatorio; el componente
vascular estd formado por vasos de paredes gruesas,
irregulares, alineadas por células endoteliales prominentes,
llamadas epitelioides o histiocitoides; el estroma es rico
en linfocitos, eosindéfilos, mastocitos y pueden observarse
foliculos linfoides con centro germinales.?'12

Sangueza y Requena consideran que el término
hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia es mas conveniente
gue el de hemangioma epitelioide, ya que este Ultimo
término puede ser confundido con el hemangioendotelioma
epiteliode, una entidad clinico-patoldgica totalmente
diferente.” Autores como Calonje y Fletcher, consideran
gue el término hemangioma epitelioide es més adecuado,
para describir un tumor vascular benigno, caracterizado
por células endoteliales epitelioides, que aparecen sobre
todo en hombres de mediana edad, localizado més
frecuentemente en cabeza y cuello, sobre todo pabellén
auricular, pero que también puede localizarse en tronco,
extremidades vy tejidos profundos."'? Histologicamente,
bien circunscrito, compuesto de numerosos vasos
medianos y pequenos de paredes delgadas, alineados por
células endoteliales epitelioides, algunas protruyendo hacia
la luz (en tachuela); ocasionalmente, cambios mixoides y
agregados soélidos de células endoteliales. Alrededor de
los vasos, infiltrado inflamatorio prominente compuesto
por linfocitos, histiocitos, plasmocitos, mastocitos y
eosinofilos, a veces con formacién de centros germinales.
M12 En nuestra pequefa casuistica de cinco casos, tres
diagnosticados como hemangioma epitelioides y dos como
hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia, la localizacion
mas frecuente fue cabeza, pero tres casos ocurrieron en
miembro inferior y se observé un predominio en el sexo
femenino. Histolégicamente, cuando el componente
vascular fue més evidente que el inflamatorio, llamamos la
lesion "hemangioma epitelioide” y cuando el componente
inflamatorio fue mas evidente, con la localizacién tipica
en pabellones auriculares, la llamamos “hiperplasia
angiolinfoide con eosinofilia”.

Enzinger y Weiss, en la Ultima edicién de “Tumores de
Partes Blandas”, consideran que el hemangioma epitelioide

y la hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia son una misma
entidad,sugiriendo que se trata de lesiones reactivas."?

El hemangioma targetoide hemosiderético descrito en
1988 por Santa Cruzy Aromberg, clasicamente se presenta
como una papula marrén o violdcea central, rodeada por una
zona delgada pélida y un anillo periférico equimético, de
alli el término “targetoide”.?® Sin embargo, posterior a la
descripcién original, muy pocos casos han sido reportados
en la literatura. Guillou y colaboradores realizaron una
nueva revision de la terminologia cambiandole el nombre
a "hemangiomas en tachuela”.?® Estos hemangiomas
ocurren en personas jovenes o de mediana edad, con un
predominio del sexo masculino, involucran el tronco o
miembros inferiores y la cara es raramente comprometida.
(22324 E| Unico caso de este estudio, se localizd en el muslo
izquierdo y fue descrito clinicamente como una péapula
hiperpigmentada dolorosa en un paciente joven, del sexo
masculino. Los hallazgos histopatolégicos varian con la
edad de la lesién; en las lesiones tempranas, el centro
de la lesion estd formado por vasos dilatados, regulares,
ectaticos, de paredes delgadas y espacios vasculares
localizados en la dermis papilar. Los espacios vasculares
pueden presentar proyecciones papilares intraluminales y
trombos de fibrina.Areas mas profundas y periféricas de
la lesion, que corresponderian al anillo equimético, estan
formadas por canales vasculares irregulares, angulados de
paredes delgadas. En etapas tardias, las luces vasculares
colapsan, hay fibrosis y abundante hemosiderina. El
diagndstico diferencial histopatoldgico con la etapa parches
del de Sarcoma de Kaposi puede ser dificil.?

En el caso presentado en este estudio, nos llamé la
atencion que ademés de las caracteristicas histoldgicas
antes descritas, la lesion presentaba grandes vasos
dilatados en las papilas dérmicas, cubiertas por un epitelio
irregular, discretamente acantético que tendia a rodear en
collarete a la lesién lo cual recordaba al angiogueratoma.
Carlsonetalhanreportado similitudes clinicas e histoldgicas
entre el hemangioma targetoide hemosiderético y el
angiogueratoma.”® Requena y Sangueza consideran que
el hemangioma targetoide hemosiderdtico son el resultado
de trauma en un hemangioma preexistente, con formacién
de un trombo y organizacién.?

Conclusiones

En el presente estudio describimos las caracteristicas
clinico-patologicas de 17 tumores vasculares, adquiridos
en pacientes adultos, que constituyeron entidades muy
poco frecuentes, representando el 0,096 % de las biopsias
reportadas en el laboratorio de dermatopatologia en un
periodo de 10 afios.

Clinicamente, se manifestaron como tumores
pequefos, no mayores de 2 centimetros de didmetro, de

Dermatol Venez * Vol.49 « N23-N24 « 2011

45



| Original

larga evolucién, sin evidencia de crecimiento rapido, en
pacientes mayoritamente adultos, aungue se describieron
dos casos en menores de 10 afos. Los tumores no
presentaron caracteristicas clinicas que permitieran
diferenciarlos entre ellos, excepto la localizacién tipica de
los hemangiomas epiteliodes/hiperplasia angiolinfoide con
eosinofilia en pabellones auriculares.

El tumor mé&s frecuente fue el hemangioma
arteriovenoso, seguido del hemangioma sinusoidal. La
histopatologia de estos tumores fue similar a la descrita en
la literatura y no presentaron dificultades diagndsticas.

Los hemangiomas epitelioides/ hiperplasia angioinfoide
con eosinofilia, son tumores de histologia heterogénea,
donde en ocasiones el componente vascular no es
evidente, ya que puede predominar el componente
inflamatorio y areas mas celulares y sélidas de células
epitelioides, con luces vasculares primitivas. El diagndstico
diferencial debe establecerse con la enfermedad de Kimura,
procesos infecciosos, incluyendo la angiomatosis bacilar
y con tumores de malignidad intermedia o francamente
malignos como el hemangioendotelioma epiteliode y el
angiosarcoma.

El hemangioma targetoide hemosiderético no parece
presentar caracteristicas clinicas particulares y la clésica
descripcién de una lesién violacea central, rodeada por un
anillo equimaético, no es frecuente. Su importancia radica
en que debe ser diferenciado del sarcoma de Kaposi en sus
etapas tempranas.

El conocimiento de estas entidades poco frecuentes
es importante para el dermatélogo y el dermatopatélogo,
ya que permite diagnosticar adecuadamente estas
lesiones como tumores benignos, algunos alun de
naturaleza o etiopatogenia incierta, pero que no deben
ser confudidos con tumores malignos como sarcoma de
Kaposi, angiosarcomas u otros tumores vasculares de
comportamiento maligno intermedio que ocurren en la
etapa adulta.
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