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Sindrome de Stewart-Bluefarb
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El pseudosarcoma de Kaposi tipo sindrome de Stewart-Bluefarb es una entidad poco frecuente que

presenta lesiones cutdneas semejantes clinicamente al sarcoma de Kaposi, secundarias a una comunicacién ar-

teriovenosa subyacente. Presentamos el caso de un varén de 24 afios con unas lesiones cutineas de crecimiento

progresivo en el tercio distal de su pierna izquierda. La histologia y la demostracién de una comunicacién arte-

riovenosa patolégica confirmaron el diagnéstico de sindrome de Stewart-Bluefarb.
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STEWART-BLUEFARB SYNDROME

Abstract. Stewart—Bluefarb syndrome is a rare condition involving skin lesions that share clinical features with
Kaposi sarcoma and that are secondary to an underlying arteriovenous fistula. We report the case of a
24-year-old man with progressive growth of skin lesions on the lower third of his left leg. Diagnosis of
Stewart—Bluefarb syndrome was confirmed histologically and with detection of an arteriovenous fistula.
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Introduccion

La acroangiodermatitis o pseudosarcoma de Kaposi son
términos sinénimos que engloban dos patologias diferen-
tes: la acroangiodermatitis de Mali y el sindrome de Ste-
wart-Bluefarb. Su nombre se debe a las similitudes clini-
cas e histoldgicas de ambas entidades con el sarcoma de
Kaposi clasico.

La acroangiodermatitis de Mali es una entidad frecuen-
te que afecta principalmente a la poblacién anciana de for-
ma bilateral en extremidades secundariamente a una insu-
ficiencia venosa crénica, siendo una forma limite de
dermatitis de estasis?. El sindrome de Stewart-Bluefarb es
una patologia infrecuente que suele afectar, sin embargo, a
pacientes jévenes de forma unilateral en las extremidades
y es secundario a una malformacién arteriovenosa subya-
cente>*,
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Presentamos el caso de un varén de 24 afios con lesio-
nes de crecimiento progresivo en el tercio distal de la pier-
na izquierda, cuyo estudio histolégico y la demostracién de
una comunicacién arteriovenosa confirmaron el diagnésti-
co de sindrome de Stewart-Bluefarb.

Caso clinico

Se trata de un varén de 24 afios que fue remitido a nuestro
servicio para tratamiento con ldser de colorante pulsado de
una lesién cutdnea en la pierna izquierda, diagnosticada
previamente como una malformacién vascular. El paciente
presentaba desde los 2 afios una papula marrén de pequefio
tamafio en la cara interna del tobillo izquierdo que fue pro-
gresivamente creciendo y adquiriendo volumen. A la ex-
ploracién se observaba una lesién tumoral de 4 x 5,5 cm de
color marrén-violdceo, bien delimitada, asi como otras dos
lesiones muy similares de menor tamafio y menos sobreele-
vadas en el dorso del pie y en la pantorrilla izquierda
(figs. 1y 2). Se le habia realizado una resonancia magnéti-
ca nuclear (RMN) de la zona que descartaba afectacién
6sea y tendinosa. Los andlisis rutinarios de laboratorio fue-
ron normales, asi como la serologia para el virus de la in-
munodeficiencia humana. Con la sospecha clinica de un
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Lesiones papulosas y tumorales en el tercio distal
de la pierna izquierda.

Proliferacion de capilares en todo el espesor de la
dermis. A. Capilares distribuidos difusamente en la dermis
superficial. (Hematoxilina-eosina, x10.) B. Formaciones lobulares
de capilares en dermis media. (Hematoxilina-eosina, x20.)

pseudosarcoma de Kaposi se le realizaron una biopsia y una
eco-doppler. La histologia mostré la presencia de multiples
capilares de pared gruesa revestidos por células globulosas
distribuidos difusamente a lo largo de la dermis papilar y
constituyendo formaciones lobulares en dermis reticular,

Detalle de la lesién tumoral de mayor tamario.

Arteriografia que demuestra las comunicaciones
arteriovenosas anémalas en el tercio distal de la pierna
izquierda.

asi como la existencia de extravasacién de hematies y depé-
sitos de hemosiderina (fig. 3). La eco-doppler demostré
una fistula arteriovenosa subyacente, encontrandose un flu-
jo de baja resistencia, con amplias didstoles, en la arteria
poplitea aferente a la malformacién y un flujo venoso arte-
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rializado en un colector venoso. Se realizé posteriormente
una angiografia que evidencid, tanto en fase arterial como
venosa, dos dreas patoldgicas situadas en el tercio distal de
la pierna. La mayor y mds distal, irrigada por dos ramas
de la arteria tibial anterior, mientras que la menor y mds
proximal, irrigada por multiples y pequefias ramas de la ti-
bial posterior (fig. 4).

La demostracién de dicha comunicacién arteriovenosa
confirmé el diagnéstico de pseudosarcoma de Kaposi de
tipo sindrome de Stewart-Bluefarb.

La ausencia de sintomatologia y las posibles complica-
ciones de una correccién quirtrgica de las comunicaciones
arteriovenosas motivaron la adopcién de medidas conser-
vadoras en dicha extremidad (higiene y reposo) y la realiza-
cién de controles clinicos sucesivos, permaneciendo las le-
siones estables tras un afio de seguimiento.

Discusion

El pseudosarcoma de Kaposi es un término poco afortu-
nado que hace referencia a las similitudes clinicas e histols-
gicas de dos entidades diferentes (la acroangiodermatitis de
Mali y el sindrome de Stewart-Bluefarb) respecto al sar-
coma de Kaposi cldsico. Este término fue acufiado por
Earhart et al en 1974'. En 1965, Mali et al describieron
unas lesiones kaposiformes en pacientes con insuficiencia
vascular crénica?. En 1967, independientemente y cast si-
multineamente, Bluefarb y Adams’y Stewart* describieron
lesiones similares en un paciente con una malformacién ar-
teriovenosa.

La acroangiodermatitis de Mali aparece generalmente
en pacientes ancianos con insuficiencia vascular crénica.
Suele afectar el tercio distal de ambas extremidades, ini-
cialmente como mdculas violdceas, pudiendo progresar a
pépulas y nédulos en el contexto de una dermatitis de es-
tasis?.

El sindrome de Stewart-Bluefarb es una rara entidad
que suele ocurrir en pacientes jévenes que presentan una
malformacién arteriovenosa subyacente. Aparece general-
mente en el dorso del pie, tobillo y pantorrilla de forma
unilateral. Las lesiones incluyen méculas y placas de color
marrén o violiceo que pueden tener un crecimiento pro-
gresivo y desarrollar ulceraciones y lesiones verrucosas.
Pueden existir también edema, aumento local de la tempe-
ratura, hipertrofia de tejidos blandos, varices, cambios de
estasis e hipertricosis®*.

Ocasionalmente, se han descrito casos de pseudosarco-
ma de Kaposi en asociacién con fistulas arteriovenosas ya-
trogénicas en pacientes dializados’, en el sindrome de Klip-
pel-Trenaunay-Weber®, en extremidades con paralisis’ y
en el mufién de amputacién”s.

La existencia de la comunicacién arteriovenosa puede
sospecharse clinicamente en la exploracién por la palpacién

de un #hrill, la auscultacién de un soplo o la deteccién de
pulsos arteriales asimétricos. La eco-doppler es un mé-
todo incruento de buena sensibilidad para su despistaje,
siendo la arteriografia la exploracién complementaria de
eleccion ante la sospecha fundada de una fistula arterio-
venosa. El signo angiografico tipico es el llenado precoz ve-
noso, que es proporcional a la extensién de la fistula’. El es-
ciner con radioisétopos es una alternativa menos invasiva a
la arteriografial®.

La descripcién histolégica en los casos publicados es
poco especifica y hace referencia a una proliferacién de
capilares en dermis superficial y media acompafada de
fibroblastos, hematies extravasados y depdsitos de he-
mosiderina!’*. En la acroangiodermatitis de Mali estos
cambios estin limitados a la dermis superficial. La ausencia
de un componente proliferativo de células fusiformes
CD34 positivas y del patrén vascular en hendiduras, tipico
del sarcoma de Kaposi, puede ayudar en el diagnéstico di-
ferencial con esta patologia’®. En el pseudo-Kaposi, a dife-
rencia del verdadero sarcoma de Kaposi, no se detecta el
virus del herpes humano tipo 8 y las células endoteliales
son positivas para el factor VIII'"

La patogenia del sindrome de Stewart-Bluefarb no estd
aun comprendida. Se postula que el aumento de la pre-
sién venosa consecuente a la malformacién arteriovenosa
puede suponer un estimulo para la proliferacién de células
endoteliales. Recientemente, se ha propuesto que el sin-
drome de robo arteriovenoso con isquemia distal puede in-
ducir un aumento local del factor de crecimiento endotelial
(vascular endothelial growth factor [VEGF]), que provoca-
ria la proliferacién endotelial'®. Asimismo, se ha sugerido
también el papel de los mastocitos en la proliferacién de
células endoteliales y perivasculares en condiciones de is-
quemia’?.

El tratamiento suele ser conservador mediante compre-
si6n, elevacion del miembro y cuidado de las tlceras, in-
fecciones u otras complicaciones. El tratamiento ideal es
la resolucién de la malformacién vascular de base, pocas
veces posible por la existencia habitual de varias comuni-
caciones arteriovenosas en territorio muy distal. La ciru-
gia puede provocar ulceracién u otras complicaciones y
sélo resuelve fistulas detectables macroscépicamente, re-
quiriendo en ocasiones la amputacién del miembro. Las
indicaciones del tratamiento quirdrgico incluyen aquellos
casos que cursan con impotencia funcional, dolor refrac-
tario al tratamiento, infeccién recurrente, hemorragia o
descompensacién cardiaca'>. La embolizacién selectiva
con diferentes particulas (Gelfoam, Ivalon, acrilatos, ami-

nodcidos, alcohol, etc.) puede ser una alternativa vali-
dal7:2021
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