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Resumen

....................................................................................

I linfangioma adquirido progresivo (LAP) es una dermatopatia poco frecuente que se caracteriza por macu-

las o placas rojizas, cafés o violaceas que crecen despacio. La condicion es asintomatica y suele manifes-

tarse en la nifiez. Presentamos a una paciente del sexo femenino, de 14 afios de edad, con LAP en miembros
inferiores, torax, hombro y abdomen. El diagnostico se confirmé con el anticuerpo monoclonal D2-40, marcador
de endotelio linfatico. Realizamos una revision de los 34 pacientes anteriores con LAP.
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Abstract

....................................................................................

cquired progressive lymphangioma (APL) is a rare disorder characterized by a brown, red, or violaceous

plaque that grows slowly with time. The condition is usually asymptomatic and typically presents in

childhood. We present a 14-year-old hispanic female with APL on the lower extremities, abdomen, ante-
rior chest, shoulders, and back. The monoclonal antibody D2-40, a marker of lymphatic endothelium, was used
to confirm the diagnosis. We also review the 34 previously reported patients with APL.
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Introduccién

El linfangioma adquirido progresivo (LAP) es una dermato-
patfa poco frecuente descrita por Wilson Jones' y Gold.?
Sélo se han reportado 34 casos (cuadro 1). E1 LAP es una pro-
liferacién de linfiticos que se presenta en su mayoria en la
nifiez y adolescencia, y tiende a crecer con lentitud."»* Con
menor frecuencia se ha reportado en adultos o asociado a
traumas o cirugias.5’6’7 La morfologia del LAP es variable,
pero la mds comun son las placas induradas, planas o atré-
ficas de color café, rojo, violdceo o beige,® y puede confun-
dirse con otras proliferaciones vasculares, como el sarcoma
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de Kaposi, o con procesos inflamatorios, como el granulo-
ma anular o la morfea.

Histolégicamente, el LAP se debe diferenciar del angio-
sarcoma de Kaposi en el estadio temprano macular.

El LAP suele ser solitario y en las extremida-
des, 4091054 qunque puede aparecer en el tron-
0,578 cabeza y cuello 3 También hay reportes de
presentacién multifocal > Describimos una presentacién
Unica y extensa de un LAP que afecta las extremidades infe-
riores, pecho, espalda y abdomen de una joven de 14 anos,
asociado a hipertricosis. Ademds, hacemos una revisién
de la literatura de los demds casos descritos del LAP.

Caso clinico

Paciente femenina de 14 afos de edad, que acudié a con-
sulta por presentar una dermatosis diseminada en miem-
bros inferiores, térax anterior y posterior, abdomen y

hombro derecho, constituida por placas violdceas con




Cuadro 1

...............

.o

Casos reportados de linfangioma adquirido progresivo

Caso/Ref.  Edad/Sexo  Localizacién Presentacion clinica Tamaro (cm)  Tratamiento Seguimiento

13 5/M Cara, cabeza, brazo  Médculas rojizas NR Pred. x3m Regresion

25 &M Abdomen Placa roja 3.2X7 Escisién NRC (3 a)

Skt o/M Rodilla Micula y papula 2X1 NR NRC

49 o/M Pantorrilla Placa, hipotricosis 8% 9 Eritromicina/escision Mejoria parcial

5@ 15/M Planta del pie Placas rojas 6x%6 NR NRC

6? 23M Muslo Placa roja NR Escisién NEE (13 a)

75 27/M Espalda Placas y nédulo 7X7 Escisién NEE (36 m)

85 30/M Pecho Micula roja 05X 0.5 Escisién Ninguno

9B 37/M Intraoral Hemorragia y edema 1.5 X 1.5 Escisién NEE (40 m)

10 ™ 40/M Muslo Placa con pépula 10 X 15 NR NR

17 48/M Hombro NR NR Escisién NR

¢ 52/M Muslo Placa roja 0.5 X% 6.5 NR NR

132 52/M NR Tumor quistico 3.3 X35 NR NR

147 59/M Espalda NR NR Escisién NR

15 7 68/M Antebrazo NR NR Escisién NR

16 B 71/M Planta del pie Lesién “hemangiomatosa” 2.6 X 2.6 Escisién incompleta NR

178 90/M Cuero cabelludo Nédulo NR Escisién NEE (4 m)

18 2! 10/F Antebrazo Placa roja 2% 9 Escisién NEE (3 a)

9 14/F Pecho, abdomen, Placas con hipertricosis 2a 60 Leuprolide Mejoria
piernas, hombro

208 17/F Mentén Nédulo fluctuante “Pequeiio” Escisién Recur (7 m, a)

217 27/F Hombro NR NR NR NR

ool 30/F Pecho Placas atréficas y papulas 12 x 4 Po. pred. Refractorio

237 45/F Pecho Pdpula eritematosa IX1 Escisién NEE (23 m)

248 52/F Cuello Nédulo azulado IXI Escisién NEE (27 m)

257 53/F Antebrazo NR NR Escisién NR

265 53/F Antebrazo Micula rojiza 2X2 Escisién NEE (12 m)

273 56/F Cara “Lesién” 15X 1.5 Escisién NEE (9 m)

281 57/F Antebrazo Micula rojiza NR NR NR

20 58/F Muslo Placa angiomatosa NR Antibidticos Tx tépicos  Resolucién

3005 65/F Hombro Pépula 03X03 Escisién NEE (10 m)

315 68/F Cadera Placa roja NR Antibidticos Mejoria

3217 69/F Antebrazo NR NR NR NR

3375 75/F Dedos de pie Miculas 05X 0.5 Escisién NR

345 78/F Oreja y cuero Equimosis, pustulas 10 X 10 Biopsia Murié por fallo
cabelludo cardiaco

351 NR Labio NR NR NR NR

Abreviaturas:

A = afios; F = femenino; M = masculino; m = meses; NRC= no recurrencia; NEE = no evidencia de enfermedad; NR = no reportado; Pred. = prednisona;
Rec. = recurrencia; Ref. = referencia.




hipertricosis, y bordes eritematosos, geogréficos y circina-
dos (fotografia 1), y de forma serpiginosa, en pecho y abdo-
men (fotografia 2). El resto del examen fisico se efectué den-
tro de los limites normales.

El padecimiento comenzé hace dos anos con la apa-
ricién de manchas rojizas asintomdticas, cuya extensién

aument6 con presencia de pelo sobre lo rojo de la piel;

después aparecieron también en el pecho, espalda y ab-
domen. La paciente recibié tratamiento a base de anti-
maldricos, prednisona y corticoides tépicos, sin obtener
alivio.

Los antecedentes familiares y personales carecen de
importancia.

Fotografia 1.

Fotografia 2

Con estos datos clinicos se elaboré el diagnéstico clini-
co de hemangioma, por lo que se realiz6 una biopsia de piel.

La microscopia revel6 un aumento de linfiticos en la
dermis superficial y media. Las células endoteliales no mos-
traron atipia ni se encontré actividad mitética. Habfa un
aumento de la celularidad en la dermis con una infiltracién
leve de mononucleares alrededor de los vasos sanguineos
con frecuentes células plasmdticas, asi como extravasaciéon
de eritrocitos (fotografia 3). La immunofluorescencia fue
negativa, como también los estudios de receptor de estrége-
nos, progesterona y Her 2-nu.

La tincién de inmunoperoxidasa mostré que la prolife-
racién dérmica era positiva para CD34 y D2-40 (fotografia 4).
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El factor Viil, desmina, actina de musculo liso y el virus
humano del herpes 8 asimismo fueron negativos. En el infil-
trado inflamatorio predominaban las células de tipo T con
frecuentes células de tipo B, y pocas células expresaban
CD68. La tincién para hierro fue negativa para depésitos de
hemosiderina.

El diagnéstico de LAP se basé en los hallazgos fisicos, la
historia de la paciente y las caracteristicas histopatolégicas.

A la paciente se le inici6 tratamiento para hipertricosis
con 7.5 mg de leuprolide intramuscular cada tres meses; los
resultados fueron parciales a los seis meses y totales al afo,
con lesiones hiperpigmentadas residuales.

Comentario
El LAP es un proceso proliferativo de aparicién espontdnea,
muy pocas veces después de un trauma. No se presenta des-
pués de linfedema u otra condicién inflamatoria crénica, pero
ocurre de novo o subsecuente a un trauma. El LAP no tiene
predileccién por sexo y suele manifestarse en nifios y adoles-
centes, aunque se ha observado en adultos (cuadro 1).75'7

El LAP se presenta como lesién eritematosa solitaria,
bien definida, asintomdtica y de crecimiento progresivo.
Con menor frecuencia se asocia a edema, calor, prurito y
dolor.*®™85 El diagnéstico diferencial incluye otras lesiones
vasculares, como el sarcoma de Kaposi en placa, malforma-
ciones linfdticas y hemangiomas; lesiones inflamatorias, co-
mo morfea, y granuloma anular;' y nevus de tejido conecti-
vo y otras lesiones hamartomatosas. Es por ello necesaria la
confirmacién histopatolégica.

Las caracteristicas histopatolégicas del LAP incluyen la
proliferacién de linfiticos cubiertos por una ldmina simple

de células endoteliales. Hay una asociacién intima de los
linféticos con las fibras del coldgeno para producir un pa-
trén de “diseccién del coldgeno”.

Debido a que el LAP puede imitar un angioendotelio-
ma maligno de bajo grado, se han promulgado criterios para
distinguir estas entidades. Wilson Jones' propuso los si-
guientes criterios:

1) Desarrollo de las lesiones en pacientes jévenes.

2) Lesiones fuera del cuero cabelludo y cara.

3) Lesiones planas y localizadas.

4) Crecimiento lento y de buen prondstico.

5) La llamada “diseccién del coldgeno” con linféticos sin
atipia celular.

A pesar de que la mayoria de los casos cumple con estos
criterios, hay pocos casos con algin grado de atipia celu-
lar3»5 Asimismo, hay casos, como el presente, que se mani-
fiestan con mds de una lesién.» No se ha clarificado si estos
casos con atipia celular o con multiples lesiones se conside-
ran aceptables para el diagnéstico del LAP.

Los estudios inmunohistoquimicos con anticuerpos
dirigidos a marcadores endoteliales, como el factor VIIT y el
Ulex europacus 1 (UEA-1), sirven para confirmar el diagnésti-
co del LAP. En general, el LAP es positivo con el UEA-1 y
negativo con el factor VIII. Este patrén, sin embargo, no es
tnico del LAP, pues también se observa en el linfangiosar-
coma.®® Otros casos han reportado resultados variados; un
caso se report6 con los dos marcadores negativos; otro
mostré ser positivo para factor VIII y un poco positivo para
UEA-1.7 Un grupo de investigadores® propone que la dife-
renciacién incompleta del endotelio puede explicar los re-




sultados variables en la entidad. El D2-40 es un anticuerpo

nuevo que ha demostrado ser selectivo del endotelio linfa-
tico en tejido normal y en tumores vasculares, y con él se ha
detectado invasién linfatica en el melanoma.™2° El D2-40
fue muy positivo en el caso presente de LAP, lo que con-
firmé que las estructuras vasculares eran en realidad vasos
linféticos .

Nuestra experiencia sugiere que este nuevo anticuerpo
monoclonal para linféticos es prometedor para establecer el
diagnéstico correcto de LAP, en especial por los resultados
variables obtenidos con los otros anticuerpos.

La patogénesis del LAP no estd clara. Watanabe et al3
consideran la condicién un proceso reactivo e inflamatorio
en respuesta a un trauma; en su reporte, el paciente respon-
dié favorablemente a los corticosteroides sistémicos. Hay
descripciones de mejorfa parcial o marcada después del tra-
tamiento con antibidticos sistémicos, lo que sugiere una
etiologia inflamatoria.»*'* Por lo contrario, Zhu et al.% des-
tacaron sus hallazgos del coldgeno tipo IV y desmina alre-
dedor de los canales vasculares, y concluyeron que el LAP es
un hamartoma intermedio entre vascular y muscular. Como
ya mencionamos, en nuestro caso estas tinciones fueron
negativas.

No hay muchas opciones para el tratamiento del LAP.
Por la rareza de la entidad, varias modalidades son s6lo anec-
déticas. Sin embargo, hubo un caso excepcional que desapa-
reci6 con prednisolona oral. Otro caso fue refractario a altas
dosis de prednisona oral. De ser posible, la escisién quirtr-
gica parece la modalidad mds eficaz y se considera el trata-
miento mds comun en los casos reportados en esta revision.

Conclusién

El LAP es una afeccién poco frecuente, benigna y progresi-
va que se caracteriza por la proliferacién de linféticos en la
dermis.

Nuestra paciente presenté algunas manifestaciones
poco vistas de la entidad, como multifocalidad, extensién y
progresion inusuales de las lesiones, y, hasta donde pode-
mos afirmar, la hipertricosis no se habfa descrito antes como
asociacién del LAP. Por ultimo, sugerimos que el D2-40,
nuevo marcador selectivo de células endoteliales linfaticas,
puede ser de gran ayuda para establecer el diagnéstico de
esta condicion tan rara.
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