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CASOS CLINICOS

Malformacion linfovascular hemosiderotica

superficial oral

Oral superficial hemosiderotic linfovascular malformation

Maria F. Belocopitow!, Andrea Soto?, Jorge A. Chuchurru®, Graciela Sanchez* y Gladys Merola’

RESUMEN

La malformacion linfovascular hemosiderdtica superficial, o heman-
gioma en tachuela, es una anomalia vascular infrecuente. A pesar de
su naturaleza benigna, requiere un diagndstico adecuado ya que com-
parte caracteristicas clinicas e histopatoldgicas con neoplasias vascula-
res, algunas de ellas malignas. Exhibe una morfologia histopatoldgica
caracteristica, con células que tienen un aspecto de tachuela. Suele
situarse en la piel del tronco o de las extremidades; su ubicacién en la

ABSTRACT

The superficial hemosiderotic linfovascular malformation, or hobnail
“hemangioma’, is an infrequent, vascular anomaly. Despite its
benign nature, it requires careful diagnosis since it shares clinical and
histopathological characteristics with vascular neoplasms, some of which
are malignant. It exhibits a characteristic histopathological morphology,
displaying cells with a “hobnail” appearance. It is generally found on the
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cavidad bucal es excepcional. Se presenta el caso de un paciente con
una malformacion linfovascular hemosiderdtica superficial oral loca-
lizada en el paladar.

Palabras clave: malformaciones vasculares, cavidad bucal, estoma-
tologia, hemangioma.
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skin of the truck and extremities, rendering its location in the oral cavity
extremely rare. We present the case of a patient with an oral superficial
hemosiderotic linfovascular malformation of the palate.

Key words: vascular malformations, oral cavity, stomatology,
hemangioma.
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CASO CLINICO

Varén de 69 afos, con antecedente personal de
carcinoma espinocelular en la regién infraclavicular iz-
quierda tratado quirdrgicamente. Acudié al consulto-
rio de Estomatologfa del Servicio de Dermatologia por

una lesién palatina de 5 afos de evolucién. Negaba
antecedentes traumaticos en la zona.

En el examen fisico dermatolégico se observé una
lesién tumoral, eritematosa, de consistencia eldstica,
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de 2 cm, no pediculada, asintomdtica, localizada en el
paladar blando (Foto 1).

Ante esta lesion, se planted como diagndstico pre-
suntivo el adenoma pleomorfo y, como diferenciales,
otros tumores de las partes blandas, incluidos fibroma,
granuloma piégeno y sarcoma de Kaposi. Se solicité
un andlisis de laboratorio completo, con serologia para
VIH para descartar inmunosupresion, cuyos resultados
fueron normales. Para arribar al diagnéstico de certeza,
se realiz6 una toma de biopsia con sacabocados (punch)
de la lesion para su estudio histopatolégico. Los cortes
histolégicos con bajo aumento mostraron un epitelio
escamoso estratificado hiperplésico en la mucosa oral,
y ldmina propia con vasos sanguineos dilatados de pa-
redes delgadas e infiltrado inflamatorio mixto modera-
do. A mayor aumento, en la limina propia superficial

se visualizaron vasos sanguineos dilatados de paredes

FOTO 1: Aspecto clinico: lesion tumoral, de coloracion rojizo-rosada y
consistencia eldstica, no pediculada, en el paladar blando. Se visualiza el
area de la toma de biopsia (flecha).

delgadas, revestidos por células endoteliales con escaso
citoplasma y nicleos redondeados y prominentes que
protrufan hacia la luz, con una apariencia de tachuela
o hobnail (Foto 2). Ademds, hacia la profundidad de
la lesién se observaron vasos con forma de hendidura
(Foto 3). Se solicité el estudio inmunohistoquimico de
la lesién, que resultd fuertemente positivo para CD31
(Foto 4) y negativo para CD34.

Con los datos de la clinica, la histopatologia y la
inmunohistoquimica, se arribé al diagnéstico de mal-
formacién linfovascular hemosiderética superficial con
localizacién oral.

Por tratarse de una entidad benigna y en este caso
asintomdtica, se indic6 el seguimiento periédico del
paciente por el consultorio de Estomatologia. En los
controles posteriores no se observaron cambios en la

lesién.

FOTO 2: Vasos sanguineos dilatados de paredes delgadas, revestidos
por células endoteliales con escaso citoplasma y ndcleos redondeados y
prominentes que protruyen hacia la luz, con apariencia de tachuela (flecha),
en la parte superior de la Idmina propia (HyE, 400X).

FOTO 3: Vasos con forma de hendidura (flechas) e infiltrado inflamatorio
mixto en la profundidad de la I&mina propia (HyE, 400X).
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FOTO 4: Estudio inmunohistoquimico: inmunotincion para CD31 positiva en
células endoteliales.
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COMENTARIOS

Las anomalias vasculares se dividen en lesiones tu-
morales y malformaciones vasculares, segin la clasifi-
cacién de la International Society for the Study of Vas-
cular Anomalies (ISSVA) de 2018. La malformacién
linfovascular hemosiderética superficial se incluye en
el grupo de “otros tumores vasculares benignos” por su
baja frecuencia'. Recientemente, a raiz de los estudios
inmunohistoquimicos, se ha identificado su origen lin-
fatico, por lo que se ha propuesto reclasificarla como
una malformacién vascular linfitica®.

Se describi6 por primera vez en 1988 con el nom-
bre de hemangioma hemosiderético en diana o “tar-
getoide”, aludiendo a su morfologfa clinica cutdnea y,
en 1999, se lo denominé hemangioma en tachuela o
hobnail por su histologfa caracteristica’. Actualmente,
se la designa como malformacién linfovascular hemo-
siderdtica superficial, ya que su clinica es inconsistente
y su histologfa, inespecifica®®. Desde su primera des-
cripcidn, se han publicado un centenar de casos, todos
de naturaleza y evolucién benignas®.

Es una lesién adquirida, observada con frecuencia
en los adultos jévenes o de mediana edad, pero puede
aparecer en cualquier momento de la vida, con una
preponderancia leve en el sexo masculino®.

Si bien su patogenia se desconoce, uno de los fac-
tores etiolégicos aceptados es el trauma. Se propone
que, a raiz de este, se desarrollan microderivaciones
entre vasos linfdticos y sanguineos, los cuales aumen-
tan la presidn intracapilar, llevan a la extravasacién de
eritrocitos a los vasos linfaticos de la lesién y generan
dilataciones aneurismdticas. Ademds, la obstruccién de
los vasos eferentes ocasiona inflamacién, fibrosis y de-
p6sitos de hemosiderina®. Otro mecanismo etiolégico
propuesto es el hormonal. Los aumentos y variaciones
en los niveles de estrogeno durante el embarazo y el
ciclo menstrual se han vinculado a cambios ciclicos en
la morfologia de esta afeccién’.

Esta entidad se localiza casi siempre en la piel del
tronco o de las extremidades y, menos a menudo, en
la cabeza y el cuello®. Su aparicién en la cavidad bucal
es excepcional. Se han publicado menos de una de-
cena de casos en esta localizacién®. Su clinica es va-
riable. Cuando afecta la piel, puede presentarse como
una lesién papulosa o nodular pequefia, eritematosa o
violdcea. En ocasiones, se encuentra rodeada por un
halo pélido y otro externo hiperpigmentado debido al
depésito de hemosiderina, y conforma una lesién en
diana o “targetoide™ que puede crecer en tamafio o,
incluso, desaparecer. Por lo general, es asintomitica,
solitaria y adquirida. Sin embargo, se han comunicado
casos atipicos con lesiones multiples y un caso congé-
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nito’. En la mucosa se observa como una lesién nodu-
lar eritematovioldcea®.

En los dltimos afos se han comenzado a detallar
los hallazgos dermatoscépicos de esta malformacién.
El patrén mds caracteristico estd constituido por lagu-
nas rojas u oscuras centrales, rodeadas por un 4rea cir-
cular periférica rojo-violdcea homogénea o un reticulo
pigmentado fino periférico®.

Los hallazgos histopatolégicos cambian con el
tiempo de evolucién de la lesion. Las tempranas se pre-
sentan como una proliferacién vascular generalmente
confinada a la dermis o a la limina propia, con un pa-
trén de crecimiento bifdsico, constituida por vasos con
forma de hendidura que disecan los haces de coldgeno
en la profundidad y, en la superficie, vasos dilatados
y de paredes finas recubiertos por células endoteliales
prominentes con la morfologfa caracteristica de “ta-
chuela”. Estas células de escaso citoplasma, nicleos
grandes e hipercromdticos y nucléolos pequenos pro-
truyen hacia la luz endotelial y no presentan atipia ci-
tolégica ni aumento de la actividad mitética’. En la luz
vascular se pueden visualizar trombos y proyecciones
papilares de la proliferacion. Se encuentran, ademds de
un infiltrado mononuclear intersticial, hematies extra-
vasados, edema y hemosiderina dérmica.” Las lesiones
tardias estdn constituidas por espacios vasculares de
paredes finas y colapsados que se anastomosan, 4reas
de fibrosis y depésitos de hemosiderina significativos?.

El hemangioendotelioma retiforme, el angioendo-
telioma papilar endovascular (tumor de Dabska), las
pdpulas linfangiomatosas benignas y el hemangioma
elastético adquirido son otras lesiones vasculares que
pueden presentar células endoteliales “en tachuela,”
pero difieren clinicamente de esta entidad®'. Este dlti-
mo es una neoplasia vascular adquirida que aparece so-
bre la piel fotodanada y se distingue de la malformacién
linfovascular hemosiderética superficial, ya que muestra
una distribucién en banda, solo se localiza en la dermis
superficial y respeta la zona subepidérmica. No presenta
hemosiderina y contiene material elastético®.

En el estudio inmunohistoquimico se distingue por
su fuerte positividad con CD31 y marcacién variable
con el receptor 3 del factor de crecimiento endotelial
vascular (VEGFR-3), el antigeno relacionado con el
factor VII (vWF), D2-40 y CD34°. Ademds, se obser-
v6 negatividad para WT-1, caracteristica de las mal-
formaciones linfdticas y no de las lesiones tumorales, y
para HHV-8, importante en el diagnéstico diferencial
con el sarcoma de Kaposi®.

Si bien es un tumor benigno, requiere un diagnds-
tico cuidadoso, ya que comparte caracteristicas clinicas
e histopatoldgicas con otras neoplasias vasculares be-
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nignas y malignas como el sarcoma de Kaposi, los an-

giosarcomas bien diferenciados, diversas variantes de

hemangioendotelioma e, incluso, con el melanoma’,

los cuales difieren en su abordaje terapéutico.

Respecto de su manejo, estas lesiones no requieren
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Piense en: NECROLISIS EPIDERMICA TOXICA. Respuestas
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1

NECROLISIS EPIDERMICA TOXICA

Reaccién adversa poco frecuente a ciertos farmacos,
posiblemente mortal, que se produce alrededor de los
21 dias de la administracién de estos.

Sintomas prodrémicos: cuadro de la via drea superior,
fiebre y dolor cutdneo.

Compromiso cutdneo y mucoso respiratorio y gas-
trointestinal grave, con placas eritematopurpricas
que confluyen en primera instancia, luego cursa con
una exfoliacién intensa. Sintomas sistémicos: fiebre,
adenopatias, hepatitis, citopenias, colestasis.
Histopatologfa (HP): queratinocitos apopt6ticos en ca-
pas basales y suprabasales, luego ampollas subepidér-
micas con necrosis confluente en la epidermis, sumada
a un infiltrado perivascular linfocitario escaso.

2

VASCULITIS LEUCOCITOPLASTICA
CUTANEA

Inflamacién vascular que destruye las paredes de pe-
quefios vasos, principalmente las vénulas poscapilares,
de tipo necrosante.

Puede ser de tipo idiopdtico o secundaria a ciertas
infecciones, farmacos, enfermedades autoinmunes o
neoplasias. Su prondstico es benigno.

Cursa con lesiones purpuricas palpables, preferen-
temente en las zonas declives sometidas a presion.
Son asintomaticas, dolorosas o pruriginosas, de
distribucién simétrica. Pueden dejar una hiperpig-
mentacién posinflamatoria. Sintomas sistémicos:
fiebre, descenso de peso, mialgias, artralgias, dolor
abdominal, parestesias.

HP: obliteracion vascular (necrosis fibrinoide, tume-
faccion endotelial, infiltrado intraparietal), infiltrado
inflamatorio: precoz, leucocitoclasia  (neutrdfilos
abundantes, escasos eosindfilos y linfocitos) y tardio;
granulomas (macréfagos abundantes).

3

PSORIASIS EN PLACAS

Enfermedad inflamatoria sistémica cronica de causa
inmunitaria por predisposicién genética y factores
desencadenantes ambientales.

La psoriasis vulgar cursa con placas eritematosas, des-
camativas, bien delimitadas, con escama gruesa, aso-

ciadas a prurito intenso y factores de riesgo cardiovas-
cular severos por el estado de inflamacion persistente.
HP: acantosis con crestas interpapilares alargadas,
hiperqueratosis y paraqueratosis, vasos sanquineos
dilatados, e infiltrado perivascular de linfocitos con
neutréfilos aislados 0 agrupados en la epidermis.
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