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Introducción

El término angioqueratoma se aplica a un conjunto de enferme-
dades agrupadas bajo una base clínica de lesiones vasculares
que presentan una histología común caracterizada por ectasia
de los vasos situados en la dermis superficial, sobre los que se
dispone una epidermis con hiperqueratosis.1

El objetivo de este reporte es informar un caso con angio-
queratoma en una zona poco frecuente: la interglútea.

Caso clínico

Hombre de 26 años de edad, con antecedente de masa inter-
glútea desde el nacimiento, que a los 10 meses aumentó de ta-
maño por lo que el paciente fue operado al año de edad; la tu-
moración medía aproximadamente 10 cm. A los 16 años de edad,
el paciente acudió por recurrencia del tumor; el diagnóstico fue
papiloma y el tratamiento consistió en resección. A los 25 años,
el paciente fue atendido por un dermatólogo debido a una neo-
formación; la biopsia indicó angioqueratoma. El paciente per-
maneció un año sin tratamiento y regresó a consulta por dolor
intenso y sangrado de tres meses de evolución en la zona afecta-
da. Al examen físico se observó tumoración verrucosa de 7 × 4
cm, de contornos irregulares, en la que alternaban zonas de co-

Resumen

Introducción: el término angioqueratoma se aplica a un con-
junto de enfermedades con una base clínica de lesiones vas-
culares comunes. El objetivo de este reporte es comunicar
el hallazgo de un angioqueratoma interglúteo.
Caso clínico: hombre de 26 años quien desde la infancia
presentó tumoración interglútea, manejada en varias oca-
siones sin resultados. Cuando acudió a la consulta que mo-
tivó este reporte, presentaba tumoración verrucosa inter-
glútea dolorosa y sangrante de 7 x 4 cm, de contornos irre-
gulares. Se efectuó resección quirúrgica amplia. Los resulta-
dos histopatológicos indicaron angioqueratoma circunscrito
con bordes libres de tumor.
Discusión: de los cinco tipos de angioqueratomas descritos
en la literatura (corporal difuso, de Mibelli, de Fordyce, solita-
rio y corporal circunscrito), en nuestro caso se identificó an-
gioqueratoma circunscrito por las características físicas y
anatomopatológicas de la tumoración. El diagnóstico diferen-
cial debe establecerse con el hemangioma verrucoso y la en-
fermedad de Fabry tipo II (angioqueratoma corporal difuso).
Conclusiones: la patogénesis del angioqueratoma es des-
conocida y el tratamiento recomendado es el quirúrgico.
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Summary

Background: The term angiokeratoma is applied to several
diseases with cutaneous vascular lesions.
Clinical case: A 26-year-old male presented with an inter-
gluteal tumor from childhood until the present time, which
was treated on several occasions without results. The pa-
tient presented to the hospital complaining of a painful and
bleeding intergluteal tumor.
Discussion: Five types of angiokeratomas have been de-
scribed (angiokeratoma corporis diffusum, angiokeratoma of
Mibelli, angiokeratoma of Fordyce, solitary angiokeratoma and
angiokeratoma corporal circumscriptum). This patient was
identified with an angiokeratoma circumscriptum by patho-
logical and physical characteristics of the tumor. Differential
diagnosis is with verrucous hemangioma and the Fabry dis-
ease type II (angiokeratoma corporis diffusum).
Conclusion: Pathogenesis is unknown and surgery is the
recommended treatment.
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lor café-rojizo y gris-violáceo (figura 1). Se decidió resección
quirúrgica amplia tomando como margen 2 cm de piel sana por
cada lado (figura 2). El estudio histopatológico indicó neofor-
mación con proliferación de vasos cavernosos en la dermis pa-
pilar, asociada a engrosamiento acantótico de la epidermis, tapi-
zada por endotelio aplanado y sin atipias, compatible con angio-
queratoma circunscrito, con bordes libres de tumor (figura 3).

Discusión

En la literatura están descritos cinco tipos de angioqueratoma:1

a) Corporal difuso (enfermedad de Fabry tipo II).
b) De Mibelli (caracterizado por lesiones bilaterales en las  ca-

ras laterales de los dedos de las manos y pies).

c) De Fordyce (localizado en el escroto o perineo femenino).
d) Solitario.
e) Corporal circunscrito (enfermedad de Fabry tipo I).

El angioqueratoma circunscrito es una condición rara carac-
terizada por una o numerosas pápulas moradas, nódulos quísti-
cos llenos de sangre que gradualmente se convierten en verru-
cosos y evolucionan a placas. Por lo general, las lesiones se
presentan al nacimiento, pero en algunos casos se desarrollan
en la adolescencia o edad adulta.2 Histopatológicamente, el an-
gioqueratoma circunscrito muestra hiperqueratosis, papiloma-
tosis, acantosis irregular y espacios capilares dilatados en la
dermis reticular y papilar.3,4 Se asocia con el síndrome de Klip-
pel-Trenaunay-Weber, síndrome de Cobb y otras malformacio-
nes vasculares mixtas.2,5

El diagnóstico diferencial debe realizarse con hemangioma
verrucoso, enfermedad Fabry tipo II, carcinoma basocelular pig-
mentado, carcinoma epidermoide y melanoma.6 El angioquera-
toma circunscrito y el hemangioma verrucoso son clínicamente
semejantes y aparecen en la infancia, pero el hemangioma ve-
rrucoso se encuentra con más frecuencia en las extremidades
inferiores. Aunque ambos muestran espacios vasculares, en el
hemangioma verrucoso éstos involucran además la dermis baja
y los tejidos subcutáneos, por lo que una resección incompleta
puede influir en la recurrencia.7 El hemangioma verrucoso se
considera una malformación vascular verdadera a diferencia del
angioqueratoma circunscrito, el cual representa telangectasias
secundarias a daño previo.8

La enfermedad de Fabry tipo II, o angioqueratoma corporal
difuso, generalmente ocurre en asociación con desórdenes en-
zimáticos (enfermedad de Anderson-Fabry) y relacionada con
el cromosoma X.9,10

El carcinoma basocelular constituye 70 % de los casos de
cáncer de piel; se trata de un tumor de crecimiento lento que
predo-mina en los grupos de mayor edad y se localiza en la

Figura 1. Tumoración verrucosa de 7 × 4 cm, de contornos irre-
gulares, en la que alternan zonas café-rojizas y gris-violáceas.

Figura 2. Angioqueratoma totalmente escindido.

Figura 3. Neoformación con proliferación de vasos caverno-
sos en la dermis papilar, asociado a engrosamiento acantóti-
co de la epidermis, tapizado por endotelio aplanado y sin ati-
pias.
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cara, especialmente en la región centrofacial.11 Sus células se
caracterizan por un núcleo oval grande y escaso citoplasma, de
aspecto semejante al de las células de la capa basal (de ahí el
término basocelular); cuando se produce pigmento melánico se
denomina carcinoma basocelular pigmentado, poco frecuente,
característico de las personas de piel blanca, y representa 20 %
de los carcinomas basocelulares.12

El carcinoma epidermoide es una neoplasia maligna de los
queratinocitos epidérmicos, predomina en los individuos ma-
yores de 60 años, en zonas expuestas de la cara y extremidades,
crece más rápidamente que el carcinoma basocelular y es más
invasor. Histopatológicamente está compuesto por células
pleomórficas que muestran cierto grado de maduración hacia la
queratinización, se asemejan a los queratinocitos epidérmicos e
invaden la dermis.13

El melanoma maligno, al igual que el angioqueratoma cir-
cunscrito, se puede presentar al nacimiento, cambia de color,
desarrolla un halo, sangra, aumenta de tamaño y tiene lesiones
satélites pequeñas; la única diferencia se establece con el estu-
dio histopatológico: en el melanoma se observa proliferación
de melanocitos atípicos que por lo general se inicia en la capa
basal de la epidermis e invade progresivamente la epidermis y
la dermis.14

La patogénesis del angioqueratoma todavía es desconocida.
Se ha descrito que posiblemente responda a la manifestación de
una fístula arteriovenosa15 y en el área de un linfangioma cir-
cunscrito después de repetidas lesiones locales,16 es decir, que
sea el resultado de la alteración de vénulas y vasos linfáticos
locales secundaria a minitraumatismos de repetición o proce-
sos de hipertensión venosa, lo cual motivaría la proliferación
epitelial responsable de la acantosis e hiperqueratosis17 que se
observan en los cortes histológicos.

El tratamiento recomendado es quirúrgico y puede realizar-
se con láser, electrocirugía o cirugía convencional. Es necesa-
rio efectuar previamente biopsia confirmatoria.18

Nuestro paciente tuvo seguimiento por seis meses para veri-
ficar que la herida cicatrizara por completo y no hubiera evi-
dencia de recurrencia, la cual se evitó con una resección am-
plia, acorde con lo publicado en la literatura mundial.1,6,8,18
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