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Acroangiodermatitis tipo Stewart-Bluefarb
(pseudosarcoma de Kaposi)

Stewart-Bluefarb-type acroangiodermatitis
(Kaposi's pseudo sarcoma)
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INTRODUCCION

El término acroangiodermatitis o pseudosarcoma de Kaposi es una
entidad angioproliferativa, benigna y autolimitada, que incluye a
un grupo de enfermedades, congénitas o adquiridas, con lesiones
cutdneas similares a las del sarcoma de Kaposi. Han sido descriptas
principalmente dos variedades: el tipo Mali, asociado a insuficien-
cia venosa crénica y habitualmente de presentacion bilateral; y el
tipo Stewart-Bluefarb, asociado a malformaciones vasculares y fis-
tulas arteriovenosas y de presentacion habitualmente unilateral.

CASO CLIiNICO

Paciente masculino, de 38 afios, sin antecedentes relevantes; que
consulta por una lesion eritematovioldcea en rodilla derecha, de
crecimiento indolente, de 1 afio de evolucién.

Al examen fisico presenté una lesién tumoral, en forma de placa
de 6 cm de didmetro, de color eritematovioldceo, infiltrada, con
bordes festoneados y limite neto. Presentaba a su vez multiples
lesiones mds pequenas en la periferia, dando el aspecto de sateli-
tosis (Foto 1). No tenia lesiones en mucosas ni en otras dreas de
la piel. Existfa ademds una diferencia en la circunferencia de
ambos muslos de 4 cm a favor del lado derecho, que habia sido
notada varios afos antes.

Con la sospecha clinica de sarcoma de Kaposi epidémico versus
angiosarcoma, se solicité serologfa para HIV y se realizé una
biopsia de la lesién. La serologia para HIV fue negativa y el
estudio histopatolégico informé: proliferacién de vasos tipo
capilar que tienden a conformar Iébulos con un patrén mds
difuso en dermis superior y media, y en forma aislada en dermis
reticular. Presencia de escasos eritrocitos en luces vasculares. Ais-
lada hendidura periférica. Acompanan algunos infiltrados linfo-
citarios y depésitos de hemosiderina focales. Sin evidencia de
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atipia citolégica. En la profundidad presenta una
estructura vascular de pared gruesa y tortuosa de
aspecto compatible con malformacién vascular
(Fotos 2y 3).

La ecograffa de partes blandas evidencié engrosa-
miento y alteraciones de los planos del tejido celular
subcutdneo con espesor de 13,5 mm y multiples
estructuras vasculares en topografia del celular sub-
cutdneo con vasos que llegan a medir 8,3 mm de dié-
metro. Mediante una resonancia magnética nuclear
de rodilla, se confirmd la presencia de una malforma-
cién vascular extensa predominante en tejido celular
subcutdneo (Foto 4).

En conformidad con los hallazgos clinicos, histoldgi-
cos y de estudios por imdgenes se arribé al diagndsti-
co de pseudosarcoma de Kaposi o acroangiodermati-
tis del tipo Stewart-Bluefarb. El paciente fue deriva-
do al servicio de hemodinamia para realizacién de

una arteriografia y evaluar eventual embolizacién.
Foto 1. Lesion tumoral eritematoviolacea con lesiones satélite.

COMENTARIO

La acroangiodermatitis o pseudosarcoma de Kaposi
es una entidad angioproliferativa, benigna y autoli-
mitada. Se presenta como midculas eritematoviod-
ceas, lesiones papuloides o placas tumorales que
remedan clinicamente a las lesiones caracteristicas
del sarcoma de Kaposi. Afecta principalmente los
miembros inferiores, si bien ha sido descripto en
otras localizaciones.!-4

Se distinguen dos variantes de pseudosarcoma de
Kaposi: la tipo Mali, asociada a insuficiencia venosa
crénica con hipertensién venosa; y la tipo Stewart-
Bluefarb, que se presenta sobre malformaciones vas-
culares con fistulas arteriovenosas.!-2:5-7 Estas tlti-
mas pueden ser malformaciones venosas o arterio-
venosas (congénitas) o fistulas de hemodidlisis
(iatrogénica). Ha sido descripto también en pacien-
tes con sindrome de Klippel-Trenaunay, amputa-
cién de miembros inferiores que utilizan prétesis
adheridas por succidn, pardlisis del miembro afecta-

do, abuso de drogas endovenosas, mutacién
20210A de la protrombina y sindrome postrombé-
tico, entre otros.1:2,5-14

Foto 2. Proliferacién de vasos tipo capilar que tienden a conformar lébulos,
’ en dermis superior y media. Escasos eritrocitos en luces vasculares; algunos
Recientemente se ha propuesto agrupar a la acroan-  jnfiltrados linfocitarios y sider6fagos (H&E x 20).

giodermatitis junto con otras alteraciones vascula-

res, como la angioendoteliomatosis reactiva, la

angiomatosis dérmica difusa, la histiocitosis intra-  La histopatologia de la acroangiodermatitis se caracteriza por prolifera-
vascular reactiva, la angioendoteliomatosis glome-  cidén de células endoteliales con vasos de pared gruesa, frecuentemente
ruloide reactiva y la angiopericitosis, bajo el nom-  con patrén lobulado, en dermis superior. Generalmente estos vasos pre-
bre de “angiomatosis cutdneas reactivas”, dado que,  sentan pericitos a su alrededor. Se describe también la presencia de gl6-
si bien presentan pequenas diferencias clinicas e his-  bulos rojos extravasados, depésitos de hemosiderina, fibrosis dérmica y
tolégicas, comparten el mismo mecanismo fisiopa-  un infiltrado superficial compuesto por linfocitos, histiocitos y eosindfi-
tolégico.1 los.1:2,4.7,13,15
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La diferenciacién histolégica con el sarcoma de
Kaposi puede presentar cierta dificultad. Habitual-
mente, el sarcoma de Kaposi muestra células fusi-
formes que podrian confundirse con los pericitos
del pseudosarcoma de Kaposi. El infiltrado en el
sarcoma de Kaposi suele ser mds intenso y general-
mente presenta plasmocitos, hallazgo que no es tan
frecuente en el pseudosarcoma de Kaposi.”7 La
inmunohistoquimica puede ser util en los casos
dudosos, ya que el marcador CD34 es positivo
Unicamente en las células endoteliales y no en los
pericitos en el pseudosarcoma de Kaposi, pero es
positivo en células endoteliales y fusiformes en el
sarcoma de Kaposi.27:16 Ademds el pseudosarcoma
de Kaposi es negativo para herpes virus humano 8
(HHV 8) por PCR.>7

El tratamiento de la acroangiodermatitis o pseudo-
sarcoma de Kaposi se basa en la correccién de la
hipertensién venosa que es el factor desencadenante
de esta respuesta proliferativa vascular. En la litera-

tura se mencionan diferentes procedimientos, con
resultados variables. Entre ellos, elevacién del
miembro afectado, vendajes compresivos asociados
con hidrocortisona tépica, escleroterapia de la mal-
formacién vascular, ablacién con ldser y la emboli-
zacién de las fistulas arteriovenosas con el riesgo de
producir isquemia tisular.1,3.7,14
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Foto 3. Estructura vascular de pared gruesa y tortuosa, compatible con mal-
formacion vascular (H&E x 10).
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Aspectos histopatologicos en el vitiligo
Es a veces dificil diferenciar un vitiligo de
un nevo acromico. Los autores postulan
que los cambios histolégicos en piel lesio-
nal y perilesional podrian ser diferentes
en las dos afecciones. Se comparé la his-
topatologia y se vio que el vitiligo mostré
mayor hipopigmentacién basal e inflama-
cion dérmica que la piel normal perilesio-
nal. Dieciséis por ciento de casos de vitili-
go mostraron la presencia de melanina.
La relacion de la zona pigmentada con la
zona epidérmica fue de 0,06% en vitiligo,
en tanto que fue del 17% en la piel nor-
mal y del 8,9% en el nevo acrémico. El
numero de melanocitos también dismi-
nuyé en el nevo acrémico, pero no tanto
como en vitiligo. Se confirmé la presencia
de melanocitos en 1 de cada 3 casos de
vitiligo por medio de la microscopia
electroénica.

En conclusién, hay pocos melanocitos y
melanina en algunos casos de vitiligo. El
diagndstico deberia realizarse conside-
rando estos puntos.

Kim YC, et al.
Am J Dermatopathol 2008:30:112-116.
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Manifestaciones dérmicas y paniculares
de neoplasias internas

El concepto de que las neoplasias no-
cutaneas pueden inducir reacciones infla-
matorias paraneoplasicas y neoplésicas o
proliferaciones no-neoplasicas en la piel
es un hecho bien conocido. Trabajos pre-
vios sobre este tema suministran listas y
descripciones de entidades dermatolégi-
cas que exclusiva u ocasionalmente se
asocian con cancer visceral variado o
estados precancerosos.

Esta revision busca suministrar una pers-
pectiva diferente a este tema, enfatizan-
do componentes de la piel (dermis y celu-
lar subcutéaneo) como puntos focales de
fenédmenos paraneoplasicos, con el inten-
to de ampliar el pensamiento y los
diagnosticos diferenciales cuando los
hallazgos descriptos son encontrados en
la clinica dermatolégica y laboratorios de
dermopatologia.

Weenig RH, et al.
Dermatol Clin 2008;26:31-43.

L

Una nueva forma de enfermedad injerto
contra huésped

Se trata de una nueva forma que combi-
na caracteristicas clinicas e histoldgicas de
enfermedad injerto contra huesped
(GvHD) y eczema. La GvHD tiene como
blanco a los epitelios cutaneo e intestinal
y a los hepatocitos, que lleva a la triada
clasica: exantema con eritema acral, dia-
rrea y laboratorio hepético alterado. Si
persiste durante mas de 100 dias, se con-
vierte en la forma crénica con lesiones
liquenoides o esclerodermoides.

Un analisis sobre 254 casos vistos durante
4 ainos revelé que 10 pacientes (edad pro-
medio 54,5 afios) presentaron, entre 2 y
18 meses luego de alotransplante, ecze-
ma diseminado “no explicado” (tiempo
promedio 7,5 meses), con eritema difuso
extenso, descamacién furfuracea, prurito
severo e hiperqueratosis palmoplantar,
que progresaron a eritrodermia.

Creamer D, et al.
Arch Dermatol 2007;143:1157-1162.
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