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RESUMEN

La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia es una enfermedad vascular o tumor
vascular, infrecuente, tumoral o reactiva, con caracter inflamatorio, benigna y de
etiologia desconocida. Los hallazgos histolégicos consisten en la proliferacion
vascular de células endoteliales prominentes y un infiltrado inflamatorio intersticial
cronico de leucocitos, histiocitos y eosinéfilos. Afecta frecuentemente a mujeres de
la tercera y cuarta década de la vida. Se han descrito multiples variantes de
tratamiento, pero es frecuente su recurrencia. Clinicamente se presenta como
papulas o nédulos subcutaneos, limitados, Unicos o mdltiples, color rojo, marrén o
violaceo, que se localizan con frecuencia a nivel de la cabeza, cuello; en ocasiones
se asocia a prurito y dolor. El interés en presentar este caso radica en su rara
localizacion, su presentacion en el sexo masculino; el tamafo, la extension y la
infrecuencia de la lesién. Se presenta el caso de un paciente masculino de 42 afos
de edad con mudltiples lesiones en el eje longitudinal del miembro superior
izquierdo, la mayor de 15 x 15 cm, localizada en la cara poéstero-interna del brazo
en sus dos tercios distales, limitada, moévil, no dolorosa, con desplazamiento del
tejido muscular, y deformidad estructural, con diagnoéstico, después de una biopsia
posquirurgica, de hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia segun histologia La
evolucién del paciente fue satisfactoria y se mantiene seguimiento médico para
comprobar posibles recidivas.

Palabras clave: hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia; enfermedad vascular;
tumor vascular.
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ABSTRACT

The angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia is a vascular disease (or vascular
tumor) uncommon, tumoral or reactive, with inflammatory characteristics, benign
of unknown etiologic. The histological finds consist on the vascular proliferation of
endotelial prominent cells and a chronic inflammatory interstitial infiltrator of
leukocytes, histiocytes and eosinophils. It frequently affect to elder women in the
third and fourth ages. Clinically, it is presented as papules or subcutaneous
nodules, limited, only one or multiple nodules; in red, brown or purplish color that
are frequently located at the level of the head, neck; in occasions, it is associated
with pruritus and pain. The interest in presenting this case is due to its rare
localization, its appearance in the male sex, the size, extension and infrequency of
the lesion. The case consists in a 42 year-old masculine patient with multiple
lesions in the left superior member's longitudinal axis. The biggest lesion is of 15 x
15 cm, located in the postero-internal part of the arm in its distals two thirds,
limited, movable, not painful, with displacement of the muscular tissue, and
structural deformity, with a diagnostic of angiolymphoid hyperplasia with
eosinophilia according to histology (post-surgical biopsy).The evolution of the
patient was satisfactory, and remains medically followed-up in case of possible
relapses.

Keywords: angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia; vascular disease;
vascular tumor.

INTRODUCCION

La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia es una rara enfermedad de origen
desconocido, de caracter inflamatorio, con curso evolutivo benigno y periodos de
recurrencia tras el tratamiento quirdrgico.>® Las manifestaciones clinicas estan
representadas por lesiones dermatolégicas en forma de papulas o nédulos
subcutaneos, limitados, Unicos o multiples, color rojo, marrén o violaceo, que se
localizan con frecuencia a nivel de la cabeza y cuello; en ocasiones se asocia a
prurito y dolor.”-1° Se corresponde histolégicamente con la presencia de
proliferacion vascular de células endoteliales prominentes y un infiltrado
inflamatorio intersticial crénico de leucocitos, histiocitos y eosinéfilos.1112 Se han
descrito multiples variantes de tratamiento desde el convencional o quirdrgico, la
crioterapia hasta la aplicacién del laser.3

La enfermedad se describié por primera vez por Well y Whimster en 1969, quienes
presentaron nueve casos, consideraron que la hiperplasia angiolinfoide con
eosinifilia constituia un estadio tardio de la enfermedad de Kimura.'41®

Actualmente se ha demostrado que son dos entidades diferentes y que se incluyen
en el grupo de enfermedades eosinofilicas. La presencia de adenopatias periféricas,
asi como eosinofilia y aumento de la inmunoglobulina E (IgE) en sangre periférica
son datos poco frecuentes, que son, por el contrario, casi constantes en la
enfermedad de Kimura, entidad con la cual se habia identificado durante muchos
afios. Afecta por igual a todas las razas, y tiene cierta predominancia en el sexo
femenino.*
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Esta entidad puede simular un hemangioma maligno (hemangiosarcoma) tanto en
el aspecto clinico como histolégico. Se han propuesto multiples hipétesis para
establecer su etiologia, como picaduras por insectos o parasitos, causas infecciosas,
mecanismos inmunolégicos o estados de hiperestrogenismo en relaciéon con la toma
de anticonceptivos orales y embarazo.517

El interés en presentar este casoradica en su rara localizacién, la infrecuencia de la
lesion, su tamafio y extension, asi como su manifestacion en el sexo masculino.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de un paciente con hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia
diagnosticado y tratado en el servicio de Angiologia y Cirugia Vascular del Hospital
Clinico Quirargico "General Freyre de Andrade"”, La Habana.

Antecedentes

Paciente masculino de 42 afios de edad, con antecedentes aparentes de salud, que
acude a consulta médica del Hospital Clinicoquirargico "General Freyre de Andrade"
en julio de 2017 por presentar desde el 2005, un aumento de volumen
(tumoraciones periféricas) a nivel de todo el eje del miembro superior izquierdo en
ndamero de 10, refiriendo que las tumoraciones al momento de su surgimiento eran
pequefias (0,5-1cm), superficiales, limitadas, circunscritas, de tipo maculo-papular,
de color rosado y purpura, no dolorosas, movibles, con aspecto aspero y no
pruriginosas. Localizadas con mayor frecuencia en el antebrazo, cara externa del
brazo y tercio superior. Refiri6 que desde el 2006 asiste a la consulta de
dermatologia y recibe tratamiento en las lesiones (pequefias) del antebrazo.

Al examen fisico se observd al paciente con un buen estado general de salud,
aunque con multiples tumoraciones periféricas entre 0,5 y 1cm de diametro,
localizadas en la mano (dedo indice y regiéon hipotenar), en el brazo y en el
antebrazo; ademas se observaron huellas de cicatrices debidas a cirugias exeréticas
realizadas en diferentes centros hospitalarios, la mayor a nivel del tercio superior y
cara externa del brazo. Se palp6é una masa tumoral de 15 x15 cm en la cara
postero-interna del brazo de consistencia semidura, no dolorosa, mavil, limitada,
con ausencia de latido, expansion y soplo (Fig.1).
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Fig. 1. Masa tumoral que ocupa los tercios medio e inferior del
brazo izquierdo, con tumoraciones satelites en su cara interna.
{Foto tomada por el autor).

En la cara posterior se palpé una masa satélite de 1 cm de diametro bien limitada,
movil, no dolorosa, compatible con una adenopatia. No se palparon adenopatias a
nivel axilar. Se auscultd soplo sistdlico de baja intensidad a nivel de la tercera
porcién de la arteria axilar.

El paciente fue ingresado con el diagnéstico de tumor vascular.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS
Quimica analitica

Se realizaron examenes donde se demostré un aumento de la velocidad de
sedimentacion globular y cifras elevadas de proteina C reactiva (11,2 mg/L) que
expresaban el papel inflamatorio predominante en esta enfermedad.

Radiografia del hemitdérax izquierdo y brazo izquierdo

A nivel del antebrazo izquierdo hacia la diafisis media y distal del himero se
observaron lesiones osteoliticas de pequefio tamarfio y contornos regulares
asociados, se observd también engrosamiento de la cortical sin que se apreciara su
ruptura, también fenestrado del endostio de esta zona. Llamoé la atencion el
marcado aumento de partes blandas en relacidon con la lesién descrita. (Fig. 2).
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Fig. 2. Radiografia simple de hemitdrax v brazo izquierdo con
esclerosis pleurcapical v lesiones osteoliticas {en sacabocado),
osteosclerosis vy engrosamiento de la cortical del himerao,
{Foto tomada por el autor),

Ecodoppler

Se exploré la arteria axilar, que se encontraba con adecuada pulsatilidad, la vena
axilar sin alteraciones, al igual que la vena humeral. También se exploré la arteria
humeral y se obsev6 aferencia hacia la lesion, sin poder definirla y estar la lesién

poco vascularizada.

Angiografia selectiva

Se realiz6 una arteriografia selectiva por sustraccion digital mediante puncién de la
arteria humeral derecha (AHD) sin complicaciones inmediatas.Se comprobdé una
gran masa tumoral hipervascularizada a nivel de las partes blandas de la regién
medial del brazo, la que se nutria por multiples ramas que emergian de esta arteria
humeral y producia un patrén de captacion heterogéneo con arcos focales de mayor
vascularizacién, los ramos de aferencia correspondian también con ramas de la
AHD. La vena humeral derecha se encontraba permeable sin trombos en su interior.
La arteria subclavia, axilar y humeral no mostraron lesiones arteriograficamente
significativas.

En la radiografia digital se observé aumento de volumen de las partes blandas de la
region interna del brazo de densidad homogénea sin alteraciones y lesiones
osteoliticas a nivel de la diafisis distal del humero izquierdo. La lesion mayor midi6
10 mm asociado con alteracion en la densidad de la médula 6sea vecina.

Se realiz6 tratamiento quirdrgico exerético y toma de muestra para una biopsia
posquirdrgica de la lesion (Fig. 3). No hubo complicaciones durante la operacion.
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en el proceder quirdrgico exeretico realizado al paciente,
{Foto tomada por el autor),

Segun los resultados de la biopsia posquirdrgica se concluye que se trata de un
proceso amartomatoso pseudo-tumoral con macada hiperplasia vascular y
endotelial e hiperplasia linfoide, con presencia de abundantes plasmocitos y
eosindfilos, de aspecto histolégico compatible con hiperplasia linfoide y vascular con
eosinofilia y elganglio mostrd ser una hiperplasia linfoide simple.

DISCUSION

La hiperplasia angiolinfoide es una enfermedad poco frecuente, descrita por primera
por Wells y Whimter, 1969145 |os que presentaron nueve casos con un cuadro
clinico-patoldgico distintivo al que denominaron hiperplasia angiolinfoide con
eosinofilia, esta enfermedad habia recibido previamente multiples denominaciones
entre las que se cita: hemangioma epitelioide y hemangioma histiocitoide. Se trata
de una entidad diagnéstica que algunos autores incluyen en el grupo de
enfermedades de hiperplasias vasculares cutaneas.-%:6.11.15

Existe un gran numero de enfermedades donde la eosinofilia persistente en sangre
puede estar presente, y en algunas el eosindfilo es la principal causa efectora.'*13
La eosinofilia ocurre en una gran variedad de enfermedades severas entre las que
se destacan las alérgicas, las infecciones parasitarias y neoplasias. Las
enfermedades cutdneas donde existe un infiltrado celular por eosinéfilos
constituyen un grupo aparentemente heterogéneo, que se ha denominado
dermatosis eosinofilica.1:3-%12 Existe un grupo de desérdenes donde no se conoce el
origen de la eosinofilia que se ha denominado sindrome hipereosinofilico en el cual
también la piel es un érgano blanco de estas células.*®”
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El cuadro clinico se manifiesta como lesiones de tipo maculo-papular o nodulares,
Unicas o multiples, eritematosas, pequefias (0,5- 1,0 cm), superficiales, limitadas,
circunscritas, de color rosado, pUrpura o eritematosas, no dolorosas, movibles, con
aspecto aspero y en ocasiones pruriginosas y dolorosas, con tendencia a la
descamacién y su aspecto es angiomatoso.5° En ocasiones es evidente la presencia
de pequefios tumores excrementes de aspecto vascular que recuerdan a los
angiomas o a granulomas piogénicos, otras veces aparece en forma de placas de
tamafo con nédulos eritemato-pultaceos, muchas veces pulsatiles si existen
comunicaciones arterio-venosas en su interior.13-1%

Existe predominio en el sexo femenino y las localizaciones mas frecuentes son
cabeza y cuello (85 %), sobre todo alrededor de las orejas, frente y cuero
cabelludo; otras raras localizaciones han sido descritas como tronco, extremidades,
manos y vulva.®® La mayoria de las lesiones son dérmicas, aunque algunas pueden
ser subcutaneas. Excepcionalmente se han descrito localizaciones extra-cutaneas
como la mucosa oral, la genital y la colénica.®

La presencia de eosinofilia, adenopatias (5-10 %) e incrementos en las
concentraciones de IgE constituyen datos pocos frecuentes, lo que no ocurre en la
enfermedad de Kimura,3® entidad con la que siempre se ha identificado y
diferenciado. El curso es crénico y benigno, aunque se han descrito regresiones
espontaneas, asi como recurrencias tras el tratamiento.*?

El estudio histopatolégico se caracteriza por el hallazgo en la dermis y tejido celular
subcutaneo de numerosas luces vasculares y un infiltrado linfo-histiocitario con
abundantes eosindfilos.'? Las luces vasculares estan tapizadas por células
endoteliales tumefactas que protruyen hacia la luz del vaso con un tipo de aspecto
"entachuela" y adoptan, en ocasiones, un aspecto linfoide o histiocitoide. El
componente inflamatorio que rodea a los vasos esta constituido por eosinéfilos y
linfocitos monomorfos que solo en 10 % de los casos forman foliculos linfoides.*
Dicha entidad puede parecerse desde el punto de vista histolégico al angiosarcoma,
sarcoma de Kaposi y a la enfermedad de Kimura.%1?

El tratamiento quirdrgico es de elecciéon. Un tercio de los casos recidiva tras la
reseccion. No se han presentado casos de metastasis. Otras modalidades
terapéuticas se han descrito, entre ellas, la electrodiseccion, crioterapia, cirugia
micrografica de Mohs, corticoides sistémicos e intralesionales, fototerapia o
interferén alfa 22, radioterapia, laser con CO2, argén y coloreado pulsado.810.17

Se presenta este caso de interés clinico y quirdrgico, por su rara localizacion en el
brazo, su extension, tamarfio poco frecuente y por sus caracteristicas clinicas. Desde
el principio se pens6 en la presencia de tumor vascular de gran tamarfio y el
diagndstico se hizo, como en la mayoria de los casos presentados en la literatura
revisada, basado en los hallazgos histolégicos.

Durante el acto quirdrgico no se encontré gran vascularizacion del proceso tumoral,
la remocién del tumor no fue muy compleja.

La evolucién del paciente fue satisfactoria y se mantiene seguimiento médico para
comprobar posibles recidivas. Se solicité seguimiento por el departamento de
dermatologia para las lesiones mas pequefias localizadas en la mano vy el
antebrazo. Se trata de una enfermedad benigna que en muchos casos hace
resistencia a los tratamientos impuestos y provoca que su manejo sea muy dificil.
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