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Resumen.—Las malformaciones vasculares hiperqueratosi-
cas (hemangiomas verrugosos) son lesiones vasculares infre-
cuentes gue se presentan desde el nacimiento. En un periodo
inicial recuerdan un angioma plano o un hemangioma infantil,
pero con el tiempo van adquiriendo su tipico aspecto verrugo-
so e hiperqueratésico. Estos cambios quizad se deban a trau-
matismos, rascado y episodios de sangrado. Como la lesion
es profunda y se extiende mas alla de la lesion clinica, el tra-
tamiento es dificil y acarrea gran nimero de recidivas.
Presentamos 3 casos de esta malformacion vascular, en dos
varones de, respectivamente, 45 y 62 afios y una mujer de
30. Los tres presentaban la lesion de nacimiento, y presen-
taban frecuentes episodios de sangrado.

Palabras clave: malformacion vascular hiperqueratésica, mal-
formacién vascular verrugosa, hemangioma verrugoso.
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INTRODUCCION

La malformacién vascular verrugosa es un tipo in-
frecuente de malformacién vascular, por lo general
congénita y localizada en areas distales de extremida-
des inferiores. Esta presente desde el nacimiento
como una macula rojiza o rojo-azulada, la cual, de
forma caracteristica, con el tiempo adquiere un as-
pecto verrugoso, que es en realidad lo que define el
cuadro'.

Segun los conocimientos actuales y la clasificacion
vigente de las lesiones vasculares?, pensamos que el
término malformacién vascular hiperqueratosica es
mas adecuado que el de hemangioma verrugoso, no-
menclatura mucho mds extendida en la literatura
cientifica.

A continuacién, exponemos nuestra experien-
cia con 3 casos de malformaciones vasculares verru-
gosas.
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HYPERKERATOTIC VASCULAR MALFORMATIONS.
PRESENTATION OF THREE CASES

Abstract.—Hyperkeratotic vascular malformations (verrucous
hemangiomas) are infrequent vascular lesions present from
birth. Initially, they are reminiscent of port wine stains or child-
hood hemangioma, but over time they gradually take on their
typical warty and hyperkeratotic appearance. These changes
are probably due to trauma, scratching and bleeding episo-
des. Because the lesion is deep and goes beyond the clinical
lesion, treatment is difficult and involves many recurrences.
\We present three cases of this vascular malformation, in two
males aged 45 and 62 and a 30-year-old female. All three
had the lesion from birth, and presented with frequent bleed-
ing episodes.

Key words: hyperkeratotic vascular malformation, verrucous
vascular malformation, verrucous hemangioma.
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DESCRIPCION DE CASOS CLINICOS

Caso 1

Un varén de 45 anos con antecedentes patologicos
de hiperglucemia, sin alergias medicamentosas cono-
cidas, consulté por una lesién congénita localizada
por debajo de la rodilla izquierda que habia sufrido
leve crecimiento, aunque referia que era estable en
cuanto a color y aspecto. Presentaba prurito ocasio-
nal, que, sin embargo, le producia episodios de san-
grado tras rascado.

Ala exploracion se observaba una placa sobreeleva-
da de 4 X 2,2 cm, abollonada, de aspecto vascular que
presentaba una superficie queratésica de aspecto ve-
rrugoso. Dicha placa se extendia mas alld de los limites
visibles hasta ocupar un drea de 4,9 X 4,5 cm de dia-
metro (fig. 1). Era elastica y tras la presién se deshin-
chaba parcialmente, para recuperar poco a poco su es-
tado original. Se observaba ademas una lesion satélite,
del mismo aspecto pero de tamano mucho menor.

Tras una biopsia diagnoéstica, se extirp6 en su totali-
dad sin que haya mostrado signos de recidiva tras
4 anos de seguimiento.

Caso 2

Una mujer de 30 anos con antecedentes de apendi-
cectomia, reduccién mamaria por motivos estéticos y
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Fig. 1.—Caso 1. Placa de aspecto vascular con una superficie quera-

tésica y areas de coloracion negruzca. Por debajo de la placa princi-

pal se aprecia una lesion satélite del mismo aspecto pero de menor
tamano.

Fig. 2.—Caso 2. Placa de superficie queratdsica y forma triangular.
Adopta una coloracion negruzca entremezclada con la coloracion
amarillenta de las areas mas queratosicas.

epilepsia, y sin alergias medicamentosas conocidas, re-
ferfa que habia nacido con un angioma en dorso de
pie que fue extirpado parcialmente durante la in-
fancia. Consultaba por una lesién residual de ese an-
gioma congénito, localizada en la cara interna del pie
izquierdo y de tamano estable. Referia que era asinto-
mitica, aunque la exposicion al sol le producia mo-

lestias. Asi mismo, referia sangrado profuso con el
roce y episodios de infeccion.

A la exploracion presentaba una placa triangular de
1,9 x 1,2 cm de diametro de superficie queratésica
abollonada. La lesién mostraba una coloracién ne-
gruzca mezclada, con dreas mds queratésicas que ad-
quirian un color amarillento (fig. 2). La vitropresiéon
era negativa.

Se extirp6 la lesion, sin que haya mostrado signos
de recidiva tras un ano de seguimiento.

Caso 3

Un varén de 62 anos, con antecedentes patologicos
de psoriasis, apendicectomia, amigdalectomia, cole-
cistectomia e hipertension arterial y sin alergias me-
dicamentosas conocidas, consulté por un cuadro de
papulas amarillentas, confluentes y pruriginosas, distri-
buidas por la cara anterior de piernas de 4 annos de evo-
lucién y que correspondian a un liquen amiloideo.

En la exploracion se descubri6, en cara interna de
la rodilla derecha, una papula de superficie queratosi-
cay aspecto vascular. Referia tenerla desde el naci-
miento, con un leve crecimiento desde entonces. Era
pruriginosa, dolorosa y presentaba episodios de san-
grado. Se realiz6 extirpacion de la lesion, sin signos de
recidiva tras 6 anos de seguimiento.

HISTOPATOLOGIA

Los 3 casos presentaban unos hallazgos histopatol6-
gicos similares. En la cérnea presentaban una marcada
hiperqueratosis ortoqueratosica, los casos 1y 3 mostra-
ban ademas dreas de paraqueratosis. Todos los casos
mostraban exudados de sangre trombosada mezclada
con la capa cornea.

En epidermis destacaba en el centro de la lesion una
papilomatosis con un adelgazamiento de la epidermis
suprapapilar, con elongacioén filiforme de las crestas
epidérmicas, que podian unirse unas con otrasy que le
conferian un aspecto reticular. En los bordes de las le-
siones la epidermis era acantésica, con una marcada hi-
pergranulosis. En la dermis papilar presentaban luces
vasculares dilatadas de pared fina unicelular, aunque
también existian pequenas zonas con luces pequenas y
gran numero de células endoteliales. Muchas de las lu-
ces vasculares dilatadas estaban rodeadas de epidermis
sin que se observara tejido conjuntivo entre ambos, lo
que ha dado en llamarse quistes vasculares (fig. 3). Esta
proliferacion vascular se extendia de forma lateral mas
alla de los cambios epidérmicos suprayacentes (fig. 4).

La dermis reticular y, en los casos 1y 2, el tejido sub-
cutdneo, también presentaban agrupaciones vascu-
lares. Estas algunas veces se entremezclaban con el
coldgeno, glandulas ecrinas y otras estructuras pre-
existentes, mientras que otras estaban formando ver-
daderos I6bulos, pero siempre mostraban un estroma
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Fig. 3.—Caso 2. Detalle en el que se observa una marcada hiper-
queratosis ortoqueratdsica sobre una epidermis adelgazada que
presenta proyecciones filiformes que forman una red. En dermis pa-
pilar se observan luces vasculares de gran tamano, de pared fina
unicelular en intimo contacto con las proyecciones epidérmicas.
(Hematoxilina-eosina, x100.)

propio. Los vasos mostraban una pared de mayor gro-
sor que en la dermis papilar (fig. 4). El caso 1 mostra-
ba espacios vasculares de gran tamano con trombos y
proyecciones papilares en su interior, interpretados
como un trombo recanalizado (fig. 5).

DISCUSION

Imperial y Helwig publicaron en 1967 una serie de
21 casos de malformaciones vasculares queratosicas,
diferenciandolas definitivamente de los angioquera-
tomas, con los que existia gran confusion?®. A lo largo
del tiempo las malformaciones vasculares hiperquera-
tésicas (MVH) han recibido multiples y distintas de-
nominaciones entre las que destacamos las de angio-
queratoma circunscrito neviforme o angioqueratoma
papuloso, que crearon mayor confusién a la hora de
distinguirlas de los angioqueratomas, y la de heman-
gioma verrugoso, término muy extendido en la litera-
tura especializada. Sin embargo, como esta lesion co-
rresponde a una malformacién y no a un verdadero
tumor, deberia eliminarse el término hemangioma. Por
ello, consideramos adecuada la denominaciéon mal-
formacion vascular hiperqueratésica.

Fig. 4—Caso 2. Panoramica de la lesidn en la que se aprecia la pa-

pilomatosis y la hiperqueratosis. Los vasos que ocupan la dermis

papilar presentan unas luces dilatadas con paredes finas, mientras

que las que se encuentran en dermis reticular se agrupan el lobuli-

llos con estroma propio, sus luces son mas pequefas y sus pare-
des mas gruesas. (Hematoxilina-eosina, x100.)
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Fig. 5.—Caso 1. Detalle en el que se aprecian vasos trombosados

localizados entre dermis y subcutis, con signos de revascularizacion.
(Hematoxilina-eosina, x200.)

Aungque la serie De Dulanto et al* indicaria un pre-
dominio del sexo femenino, una serie mas amplia®y la
incidencia acumulada tras la revision bibliografica!*!?
demuestran que no hay diferencias entre sexos. La
mayoria de MVH son congénitas, aunque también
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pueden aparecer en los primeros anos de vida'?®. De
forma excepcional se manifiestan en la adolescencia®
o en la vida adulta®.

Clinicamente, son lesiones unilaterales!, que en
mas del 80 % de los casos se distribuyen por extremi-
dades inferiores®. Suelen manifestarse como una pla-
caunicade 0,4 a7 cm de didmetro’, con frecuencia
acompanada de lesiones satélites de menor tamano*?,
pero en ocasiones presentan multiples placas agrupa-
das en una disposicion lineal®!2. En un primer mo-
mento, presentan un aspecto aplanado azulado o ro-
jizo', aunque también pueden adoptar la apariencia
de un hemangioma infantil®. Con el tiempo crecen y
se tornan verrugosas'*!*. Esta transicion quiza se debe
a la sobreinfeccion y, sobre todo, a los traumatismos,
incluyendo el rascado!?, ya que suelen resultar pruri-
ginosas®. Por estas mismas razones son frecuentes los
episodios de sangrado. En ocasiones, los pacientes se
quejan de dolor.

Mencion aparte merece el caso de Cruces y De la
Torre!®, que presentaba multiples lesiones distribuidas
por toda la superficie corporal. Para algunos autores,
los casos descritos por Kohda y Narisawa'® bajo el
nombre fibroangioma verrugoso digital, representan
una variante de MVH que se caracterizaria por su lo-
calizacion en los dedos de las manos y la presencia de
fibras de colageno engrosadas que acompanan a los
cambios histopatolégicos tipicos de las MVH?. Sin em-
bargo, Sangiieza y Requena'* consideran el fibroan-
gioma verrugoso digital una entidad aparte.

Histopatolégicamente, se caracterizan por un grado
variable de hiperqueratosis, papilomatosis y acanto-
sis*!1. La dermis papilar estd ocupada por luces vascula-
res que a veces se ven rodeadas de cordones de epider-
mis y que da el aspecto de un quiste epidérmico que
contiene hematies, lo que se ha denominado quistes
vasculares. Es habitual los vasos sanguineos se extiendan,
de forma lateral, mas alla de los cambios epidérmicos®.
En ocasiones existe un infiltrado inflamatorio asociado,
y también depésitos de hemosiderina. De forma carac-
teristica, las alteraciones vasculares se extienden a
dermis reticulary, en ocasiones, a subcutis*!’. Estos cam-
bios, algunas veces estan en continuidad con las altera-
ciones superficiales, mientras que otras estan separados
de las mismas.

Debido al aspecto verrugoso, clinicamente pueden
confundirse con verrugas vulgares?®, queratosis sebo-
rreicas e incluso melanomas®. Sin embargo, el diag-
nostico diferencial clinico-patolégico debe establecer-
se principalmente con los angioqueratomas, que son
telangiectasias de vasos de la dermis papilar, sin afecta-
ci6én profunda?. Ademads, suelen aparecer a una edad
mas avanzada y ser de menor tamano®. También de-
ben distinguirse de los linfangiomas circunscritos con
los que comparte la afectacion superficial y profunda,
y la reaccién epidérmica histopatolégica, aunque en
este caso los vasos alterados sean los linfaticos't. Ade-
mas, el aspecto clinico con vesiculas agrupadas en hue-

vo de rana, es claramente distinto del aspecto de las
MVH!". Aunque se ha descrito una variante hiperque-
ratésica de hamartoma angiomatoso ecrino'?, su dis-
tincion suele ser sencilla, ya que en éste los cambios
epidérmicos, incluyendo las dilataciones vasculares no
suelen ser tan llamativas como en las MVH. Ademas, la
presencia de gran namero de glandulas ecrinas mads
alla de lo esperable para la zona también orientard ha-
cia el diagnéstico correcto.

Las MVH pueden representar la alteracién vascular
cutanea en algunos casos de sindrome de Cobb'®, o de
sindrome de Kippel-Trenaunay®.

El tratamiento de las MVH es quirtdrgico. La exé-
resis debe realizarse con un margen amplio y en pro-
fundidad, pues las recidivas son frecuentes, de hasta
el 30 %'5. Otras técnicas como la crioterapial’, el 13-
ser"18, ]a electrocoagulacion® o la corticoterapia' se
acompanan inexorablemente de recidiva de la le-
sion, al no incidir en el componente profundo de

las MVH?.
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