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RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente con lesién congénita
de aspecto angiomatoso, cuyas caracteristicas clinicas
e histolégicas son compatibles con angioqueratoma cir-
cunscrito; se describe su manejo y se comentan breve-
mente las distintas formas clinicas de los
angioqueratomas, entidades de relativa baja frecuencia
en nuestro medio.
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INTRODUCCION

Los angioqueratomas son entidades de origen congénito de
tipo vascular, cuyas caracteristicas clinicas los clasifican en 5
tipos diferentes; el término fue introducido por primera vez
por Mibelli en 1981; algunos de ellos pueden llevar a la muerte
por compromiso metabdlico de los esfingolipidos.

HISTORIA CLINICA

Paciente de 14 anos sexo femenino, estudiante, natural y residente en
San Vicente, Antioquia, quien consulta por cuadro clinico desde el
nacimiento, consistente en placas hiperqueratésicas, violaceas, ulceradas,
con secrecion purulenta fétida, maltiples, de varios tamanos, asintoma-
ticas que comprometen todo el miembro inferior derecho en una distri-
bucién zosteriforme. (Fig. No. 1).

Histopatologia: Con diagndstico de angioqueratoma se practica biopsia
que informa: Hiperqueratosis, estrato espinoso con areas de atrofia y
focos de hiperplasia de la red de crestas que rodean la dermis, con vasos
telangiectasicos de luz congestiva, en algunos con formacién de trombos
iniciales. (Fig. No. 2).

Una vez confirmado el diagnéstico, se manejé inicialmente con reseccion
de las lesiones mas pequenas, presentando formacion de queloides; pos-
teriormente se realiza tratamiento topico con 5-Fluoracilo e infiltraciones
con triamcinolona, sin mejoria. Se decide iniciar manejo con crioterapia,
previa evaluacién del compromiso profundo, presentando mejoria de sus
lesiones.
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Fig. No. 1. Placas hiperqueratdsicas, violdceas, de
varios tamarios, multiples.
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Fig. No. 2. Hiperqueratosis, tocos de hiperplasia de la red de cresta,
rodeando la dermis, vasos telangiectdsicos con luz congestiva.

COMENTARIOS

Existen 5 tipos de angioqueratoma desde el punto de vista
clinico:
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e [l angioqueratoma corporis difuso, conocido como en-
fermedad de Fabry, que consiste en un trastorno de los
esfingolipidos, por deficiencia de alfagalactosidasa con
formacién de pequenos angiomas multiples disemina-
dos con compromiso multisistémico, causando la muer-
te en la 4a. o 5a. décadas de la vida.

e [l angioqueratoma de Mibelli, que consiste en multiples
papulas rojizas levemente hiperqueratésicas en dorso
de manos vy pies.

¢ El angioqueratoma del escroto, con papulas rojizas blan-
das, que evolucionan a papulas hiperqueratésicas, vio-
laceas y duras.

e FElangioqueratoma papular, que consiste en unas pocas
papulas pequenas hiperqueratésicas, negras o azules,
ubicadas en miembros inferiores.

e Y, por ultimo, el angioqueratoma circunscrito, que co-
rresponde al caso de la paciente. Es la tnica que se
observa desde el nacimiento, generalmente las lesiones
muestran un patron lineal. Clinicamente existe gran pa-
recido con el linfangioma circunscrito y puede haber
formas intermedias entre ambos.

Estos angioqueratomas pueden estar asociados con nevus fla-
meus, hemangiomas cavernosos, S. de Klippel - Trenaunay
(osteohipertrofia de una extremidad).
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El tratamiento, si se decide, puede ser con cirugia o crioterapia.
Existen otras alternativas como el 5-FU, infiltraciones con cor-
ticosteroides.

SUMMARY

A 13-year-old girl with a congenital lesion of angiomatous
appearance is reported here. The clinical and histhological
features were compatible with a diagnosis of angiokeratoma
circumscriptum. The clinical forms and the therapeutic mo-
dalities of this uncommun disease are briefly discussed.
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