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Resumen

La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia (HALE) es una enfermedad infrecuente, tumoral o reactiva, caracterizada por lesiones angiomatosas solita-
rias o multiples que suelen localizarse en el cuero cabelludo y la cara. Los hallazgos histolégicos consisten en una proliferacion vascular con células
endoteliales prominentesy un infiltrado intersticial cronico de células inflamatorias, principalmente eosinéfilos. Presentamos un nuevo caso de HALE y
revisamos la literatura publicada en revistas espafolas.

(A. Palomo Arellano, E. Diaz Sanchez, I. Cervigon Gonzalez, LM Torres Iglesias. Hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia. Un caso clinico y revisién de la literatura espanola.
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Summary

Angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia (ALHE) is an uncommon disease, tumoral or reactive, characterized by single or multiple angiomatous
lesions usually localized on the scalp and face. The histologic features consist of proliferation of blood vessels with prominent endothelial cells and
infiltration of the interstitium by chronic inflammatory cells, mainly eosinophils.\We report a new case of ALHE and review the literature published in
Spanish journals.
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Localizador

La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia (HALE) es una
enfermedad infrecuente que suele afectar a mujeres de
edad media. Aunque su etiopatogenia es desconocida, pro-
bablemente se trate de una proliferacion vascular benigna
de naturaleza tumoral o reactiva.

Clinicamente se manifiesta por la presencia de papulas,
nédulos 0 masas dérmicas de aspecto angiomatoso y que
revelan a la palpaciéon una consistencia blanda e irregular.
La enfermedad tiene una evolucién crénica y su tratamiento

varia en funcién del tamafio, localizacién y sintomatologia de
las lesiones.

Caso clinico

Mujer de 60 afios de edad, sin antecedentes de interés, que
consulté por presentar una lesion discretamente dolorosa y
pruriginosa a nivel frontotemporal derecho de 6 meses de
evolucion. A la exploracion se apreciaba una masa lobulada
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Figura 1. Placa frontotemporal derecha con nédulos eritema-
tosos de consistencia eldstica.

y de tacto gomoso de 5 x 6 centimetros, con pérdida parcial
del pelo detrés de la linea de implantacién frontal (Figura 1).
No se palpaban adenopatias locorregionales.

El estudio histolégico mostraba una proliferacion multi-
nodular en dermis (Figura 2) constituida por estructuras vas-
culares con células endoteliales prominentes y un infiltrado
inflamatorio crénico con numerosos eosindfilos (Figura 3).

Los estudios analiticos estaban dentro de los rangos de
normalidad, y no existia eosinofilia ni elevacion de la inmu-
noglobulina E.

Con el diagnostico de HALE, y debido a que la paciente
no presentaba una sintomatologia intensa, se decidié adop-
tar una actitud conservadora y expectante. En las revisiones
posteriores, que se prolongaron durante 9 meses, la lesién

Figura 2. Proliferacion multinodular dérmica con doble compo-
nente vascular e inflamatorio.
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Figura 3. Células endoteliales prominentes y numerosos eosi-
néfilos.

fue disminuyendo de tamafio hasta su practica desapari-
cion. Aungue se habia solicitado un estudio doppler para
descartar la presencia de fistulas arteriovenosas, se desesti-
mo su realizacion al haber regresado la lesion.

Comentario

Wells y Whimster, en 1969, presentan 9 pacientes con un
cuadro clinicopatolégico distintivo al que denominan “hiper-
plasia angiolinfoide con eosinofilia”[1]. Esta entidad habia
recibido previamente multiples denominaciones, entre las
que destacan la de “hemangioma epitelioide” y “hemangio-
ma histiocitoide”[1, 21.

La HALE es una enfermedad infrecuente que suele afec-
tar a mujeres de edad media y que se caracteriza por una
proliferacion de células endoteliales asociada a un infiltrado
inflamatorio de linfocitos, histiocitos y numerosos eosinofi-
los[1, 4].

Su etiologia es desconocida y alin no se ha dilucidado
de manera inequivoca si se trata de un proceso tumoral
benigno o de una hiperplasia vascular reactiva frente a
estimulos de diversa naturaleza. Se ha intentado relacionar
con factores inmunolégicos (depésitos de IgM y C3 alrede-
dor de los vasos, asociacién con enfermedades autoinmu-
nes)[5], infecciosos (secuencias de virus herpes humano 8
en lesiones de HALE)[6], hormonales (casos relacionados
con embarazoy toma de anticonceptivos que regresaron al
cesar el estimulo hormonal)[7] y traumaticos (picaduras,
vacunas y otros traumatismos previos, a veces muchos
meses antes del inicio de la enfermedad, y que suelen aso-
ciarse a comunicaciones arteriovenosas hasta en el 80%
de los casos)[1-4, 8].
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La expresion clinica de la HALE es muy variable y puede
cursar con una o varias lesiones de tamafo variable, asinto-
maticas, dolorosas o pruriginosas. En ocasiones se presenta
en forma de papulas, nédulos o pequefios tumores excre-
mentes de aspecto vascular que recuerdan a angiomas o0 a
granulomas piogénicos; otras veces aparece en forma de
placa de gran tamafio con nédulos eritematoviolaceos en su
interior, muchas veces pulsatiles si existe una comunicacion
arteriovenosa subyacente[9-12].

Las lesiones suelen localizarse a nivel cefélico (frente,
cuero cabelludo), aungue se han publicado en otras areas
de la piel y en érganos internos[13-15].

En ocasiones hay adenopatias locorregionales, eosinofi-
liay elevacion de la IgE, pero de forma menos constante e
intensa que en la enfermedad de Kimura.

Elcurso de la HALE es crénico y benigno, aunque se han
descrito regresiones espontaneas asi como recurrencias tras
el tratamiento.

Histolégicamente existe una proliferacion dérmica o
hipodérmica, circunscrita y no encapsulada, formada por
nédulos con un doble componente vascular e inflamato-
rio[2-4, 8, 16].

El componente vascular se localiza alrededor de una
arteria 0 vena y, en muchas ocasiones, se demuestra una
comunicacion arteriovenosa[2-4]. Esta constituido por vasos
de pequefio tamafo tapizados por células endoteliales de
aspecto epitelioide, alineadas en forma de cordones o bro-
tes, y que hacen prominencia en la luz vascular. Estas célu-
las son de tamafio grande, con nucleo redondeado y cito-
plasma acidofilo amplio con vacuolas, como expresion de
diferenciacion vascular primitiva[2-4, 8, 16]. La inmunohis-
toquimica muestra positividad para factor VIII, Ulex Europe-
aus agglutinin-1 y vimentina, siendo negativa para fosfatasa
alcalinay muraminidasa, lo que sugiere un origen venoso de
los vasos neoformados (2-4, 8, 16). Con microscopia elec-
trénica se observa que las células endoteliales presentan
cuerpos de Weibel-Palade, lamina basal antiluminal y vesi-
culas micropicnoticas pero, a diferencia de otras células
endoteliales, hay un mayor nimero de enzimas proteolitias y
respiratorias, asf como abundantes filamentos intermedios,
probablemente vicentina[2-4, 8, 16].

El componente inflamatorio, normalmente localizado en
la periferia de la lesion, corresponde a un infiltrado linfohis-
tiocitario denso, con abundantes eosindfilos, mastocitos vy,
ocasionalmente, depdsitos de mucina(2-4, 8, 16]. Es fre-
cuente la formacion de foliculos linfoides con centros germi-
nales, aunque no tan prominentes ni caracteristicos como
en la enfermedad de Kimura[16].

El principal diagndstico diferencial de la HALE se reali-
za con la enfermedad de Kimural[16]. Antiguamente se

crefa que ambos procesos eran variantes de la misma
enfermedad, aunque actualmente parece clara la diferen-
cia clinica e histolégica entre ambas entidades. La enfer-
medad de Kimura, endémica de oriente y descrita por pri-
mera vez en china en 1937, es una enfermedad
inflamatoria crénica y benigna de los tejidos blandos, de
etiologia desconocida, cuya expresion clinica consiste en
nodulos o masas subcutaneas localizadas en cabeza y
cuello, y que histolégicamente se caracteriza por una proli-
feracion del tejido linfoide asociado a un infiltrado inflama-
torio variado con abundantes eosindfilos[16]. La enferme-
dad de Kimura se acompafia de linfadenopatias, eosinofilia
periférica y elevacion de la IgE[16].

Otros diagnosticos diferenciales desde el punto de vista
clinico son el granuloma piogénico, angioma, hemangioen-
dotelioma epitelioide, hemangioendotelioma maligno, gra-
nuloma facial, sarcoma de Kaposi, angiosarcoma, leucemia
cutis y cilindromas[2-16]. Desde el punto de vista histopato-
l6gico, se debe diferenciar del angiosarcoma epitelioide y del
hemangioendotelioma epitelioide[2-16].

En cuanto al tratamiento se deben diferenciar aquellas
lesiones de pequefio tamafo, susceptibles de cualquier
procedimiento ablativo, de las lesiones mas floridas,
donde debe valorarse la actitud conservadora y las opcio-
nes terapéuticas poco cruentas que no provoquen gran-
des cicatrices. El tratamiento clasico recomendado es la
cirugia pero, debido al alto indice de recurrencias, se han
propuesto diversas técnicas alternativas como crioterapia,
electrocoagulacion, laser de CO2, laser de argon, corticoi-
des intralesionales y sistémicos, pentoxifilina, levamisol,
interferon alfa-2a intralesional, metotrexato, vimblastina,
acitretino oral, isotretinoina oral, acido retinoico y tacroli-
mus topico[17-19]. Recientemente, la aparicion del laser
de colorante pulsado y de otros sistemas de laser vascular
gue preservan la epidermis, suponen un tratamiento rela-
tivamente eficaz y conservador. En los casos que existe
una comunicacién arteriovenosa, es recomendable la
extirpacion quirurgica de la lesion, se haya o no emboliza-
do previamente el shunt, para evitar la recurrencia del
cuadro.

Conclusion

Presentamos un nuevo caso de HALE, entidad clinicopatolo-
gica infrecuente pero bien definida, y revisamos la literatura
espafiola publicada recientemente sobre esta enfermedad.
Creemos que, en las lesiones de gran tamafio y sin una sin-
tomatologia importante, es aconsejable un tratamiento con-
servador dada la benignidad del cuadro y la posibilidad de
su autorregresion.
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