CASO CLINICO

Hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia de localizacion inusual

Angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia of unusual location

Juan Aguilar', Pablo Arroyo? Javier Tolentino? Silvia Mufioz®
RESUMEN

La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia es una rara enfermedad vascular, inflamatoria, benigna y de etiologia desconocida que se caracteriza
por una proliferacion vascular formada por células endoteliales epitelioides grandes y un infiltrado inflamatorio de linfocitos, histiocitos y
eosindfilos. Clinicamente se presenta como papulas o nodulos subcutaneos, Unicos o multiples, de color rojo-marrén a violaceos que se
localizan, en la mayoria de casos, en cabeza y cuello; algunas veces estd asociada a prurito y dolor. Ocurre frecuentemente en mujeres entre
la tercera y cuarta década de la vida. Existen multiples modalidades de tratamiento pero es frecuente la recurrencia. Se presenta el caso de
un paciente varon de 49 afios de edad, con una lesion en placa indurada a nivel de antebrazo, pruriginosa y con diagnéstico de hiperplasia
angiolinfoide con eosinofilia seguin histopatologia. El interés del caso radica en la localizacion infrecuente de la lesion.
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SUMMARY

Angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia is a rare benign inflammatory, vascular disease of unknown etiology, characterized by vascular
proliferation composed of large epithelioid endothelial cells and an inflammatory infiltrate of lymphocytes, histiocytes and eosinophils.
Clinically, it manifests as papules or subcutaneous nodules, single or multiple, red-brown to violet, which are located in most cases in the head
and neck, sometimes associated with itching and pain. This patology occurs frequently in women between the third and fourth decade of life.
There are multiple treatment modalities, but recurrence is common. We describe the case of a male patient aged 49 with a itching hardened
plate injury at the forearm, with the disnosis of angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia by histopathology. The interest of the case lies
in the unusual location of the lesion.
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INTRODUCCION

La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia (HALE)
es una enfermedad angioproliferativa de origen no
determinado y poco frecuente, caracterizada por la presencia
de nddulos solitarios o multiples’, que se corresponden
microscépicamente por una marcada proliferacion de células
endoteliales grandes con un infiltrado inflamatorio mixto
conformado por linfocitos, histiocitos y eosindfilos®

Fue inicialmente descrita por Well y Whimster en 1969,

quienes consideraron que la HALE era un estadio tardio de
la enfermedad de Kimura, descrita en 1948. Actualmente se
conoce que son dos entidades distintas y que pertenecen al
grupo de dermatosis eosinofilicas?

La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia afecta a
todas las razas, con una predominancia del sexo femenino.
Este desorden benigno puede simular un angiosarcoma tanto
clinica como histologicamente’. Su etiologia permanece
desconocida, aunque se ha propuesto que sea una reaccion a
diferentes estimulos, incluyendo traumatismos®.
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Presentamos el caso de un paciente varon de 49 afos
de edad, natural y procedente del Callao, de ocupacién obrero
textil desde los 25 afios. Acude a la consulta médica refiriendo
que ocho meses atras aparece una mancha en antebrazo
izquierdo, la cual a los dos meses se vuelve sobre-elevada vy
dos meses después se torna indurada y pruriginosa. Niega
otras enfermedades.

Al examen fisico se observa paciente en buen estado
general. A nivel de tercio proximal de antebrazo izquierdo
se aprecia una placa color rosada, de superficie rugosa,
no descamativa, indurada, no dolorosa a la palpaciéon y no
adherida a planos profundos (Fotografias 1 y 2). No se
palparon adenopatias a nivel axilar. En los examenes auxiliares
no hubo hallazgos patoldgicos.

Fotografia 1. Placa localizada en tercio proximal de antebrazo izquierdo.

Fotografia 2. Placa con leve eritema, no descamativa, de superficie rugosa a nivel de tercio
proximal de antebrazo izquierdo.

Se realizd biopsia de la lesion y el estudio histopatologico
mostro infiltrado de aspecto nodular bien definido que
ocupaba la dermis superficial. A mayor aumento se aprecio
una proliferacion vascular notoria, revestida por grandes
células endoteliales de aspecto epitelioide dentro de un
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estroma fibroso y un infiltrado perivascular de linfocitos y
eosinofilos (Fotografias 3 y 4).

Fotografia 3. Infiltrado inflamatorio bien delimitado, de aspecto nodular, que ocupa dermis
superficial y media. HE 10X.
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Fotografia 4. Proliferacion vascular revestida por células endoteliales grandes de aspecto
epitelioide (flecha), estroma fibroso e infiltrado perivascular de linfocitos y eosindfilos. HE 40X.

DISCUSION

La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia es una
enfermedad vascular inflamatoria benigna, de curso crénico
y poco frecuente, asi en un periodo de 19 afios s6lo se han
reportado siete casos, haciendo énfasis en la rareza de dicha
enfermedad? Suele afectar a pacientes jovenes, comprendidos
entre la tercera y cuarta década de vida, siendo mas frecuente
en el sexo femenino. Se han descrito casos raros en nifios y
ancianos*®.
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La patogénesis permanece aun desconocida, algunos
la consideran como una reaccion vascular inflamatoria
secundaria a complejos inmunes, otros implican a factores
ambientales como picadura de insectos, trauma e infecciones,
0 a una comunicacion arteriovenosa®’.

Las lesiones consisten en papulas o nddulos pardos o rojo
mate, que varian en tamafio de 0.2-10cm. Generalmente las
lesiones cutaneas son solitarias, aunque lesiones multiples han
sido reportadas hasta en el 20% de casos y se suelen agrupar
en la misma regién® La mayoria de lesiones son dérmicas, pero
algunas pueden ser subcutaneas. Aproximadamente el 85% de
las lesiones se localizan en cabeza y cuello®, sobre todo alrededor
de las orejas, en la frente y cuero cabelludo®*. Otras raras
localizaciones han sido descritas como tronco, extremidades,
manos y vulva*®. Excepcionalmente localizaciones extracutaneas
han sido reportadas, incluyendo mucosa oral, genital o colénica®’.

Generalmente las lesiones cutdneas son asintomaticas,
pero pueden ser pruriginosas, pulsatiles o dolorosas; la
adenomegalia regional se ha descrito en 5-10% de casos**®. La
eosinofilia se presenta s6lo en el 22% de casos y no es criterio
para el diagndstico®.

Histopatologicamente las lesiones consisten en una
proliferacion de vasos sanguineos de tamafio variable,
compuestas por células endoteliales, epitelioides grandes
y un infiltrado inflamatorio perivascular de intensidad
variable de linfocitos y eosinofilos, algunas veces con
formacion de foliculos linfoides; el estroma es fibroso®. La
HALE puede parecerse, desde el punto de vista histoldgico,
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al angiosarcoma, sarcoma de Kaposi, hemangioendotelioma
epitelioide y a la enfermedad de Kimura®

En ausencia de tratamiento las lesiones pueden
incrementarse progresivamente, sin embargo en casos raros se
ha descrito la regresion espontanea. El tratamiento quirurgico
es de eleccion. Un tercio de casos recidiva tras la reseccion.
No se han reportado casos de metastasis. Otras modalidades
terapéuticas han sido descritas, entre ellas la electrodiseccion,
crioterapia, cirugia micrografica de Mohs, corticoides sistémicos
e intralesionales, fototerapia o interferdn alfa-2a, radioterapia,
laser de CO,, argon y coloreado pulsado, todas ellas con éxito
limitado™. El imiquimod, que inhibe la produccion de IL-5, y el
mepolizumab, que bloquea la reaccion de IL-5 con su receptor,
han sido también reportados como efectivos™'

Se reporta el presente caso por la localizacién poco
frecuente de la lesion, a nivel de antebrazo, y por sus
caracteristicas clinicas no especificas que hacen que la
sospecha de HALE no haya sido tomada en cuenta en primera
instancia. Asi el diagnostico en la mayoria de casos reportados
se basa en los hallazgos histologicos, como sucedié con el
paciente. Considerando la posible involucion espontanea
de la lesion se hizo seguimiento por seis meses, tiempo en
el cual la lesion se mantuvo estacionaria, posteriormente
aparecieron lesiones similares en codo contralateral. Si
bien el tratamiento de elecciéon es la cirugia, la recidiva es
frecuente. A pesar de ser una enfermedad benigna, el HALE
produce defectos cosméticos y su frecuente resistencia a los
tratamientos descritos hace que su manejo sea dificil.
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