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Caso clinico

Hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia

Ana Caballero Centeno,* Gisela Navarrete Franco,** Javier Arturo Martinez Ortega***

RESUMEN

Lahiperplasiaangiolinfoide con eosinofilia (HACE) es una enfermedad poco frecuente, de etiologia desconocida, caracterizada
clinicamente por la presencia de lesiones vasculares Gnicas o mdltiples, que suelen afectar la cabeza; en particular, predominan
en frente y piel cabelluda. Los hallazgos histopatolégicos muestran vasos de pequefio calibre tapizados por células endo-
teliales prominentes, rodeados por un infiltrado de células inflamatorias, principalmente eosindfilos. En el presente articulo
comunicamos el caso de una paciente del sexo femenino de 42 afios de edad con diagnostico de HACE.
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ABSTRACT

Angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia (ALHE) is a rare disease of unknown etiology clinically characterized by single
or multiple vascular lesions, often involving head, face and scalp. Histological findings are small vessels lined by prominent
endothelial cells, and infiltration of inflammatory cells, mainly eosinophils. In this article we present the case of a 42 years old
female patient with ALHE.
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INTRODUCCION séricos de IgE, ademas de adenopatias, se le de-
nomina Enfermedad de Kimura. Esta Ultima es mas

Descrita por primera vez por Wells y Whimster en frecuente en Asia. Los términos de Enfermedad de

1969, la hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia
(HACE), también llamada «hemangioma epitelioide»
o «hemangioma histiocitoide», es una patologia
poco frecuente que suele afectar a mujeres en edad
media, y que se caracteriza histologicamente por
una proliferacion de células endoteliales asociada
a un infiltrado inflamatorio delinfocitos; histiocitos
y eosinofilos.?? Cuando estos hallazgos coexisten
con eosinofilia periférica y con elevacion de niveles
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Kimura y HALE se han utilizado indistintamente,
aunque algunos autores sugieren que ambas son
entidades distintas.®

ETIOLOGIA

La etiologia de la HALE es hasta el momento des-
conocida. No se tiene claro si se trata de un proceso
neoplasico o de una hiperplasia vascular reactiva. Se
le ha relacionado con factores inmunolégicos (por de-
posito de IgM y C3 alrededor de los vasos), por lo que
se le asocia con enfermedades autoinmunes, como la
purpura de Henoch-Schdénlein, vacunas como el toxoide
tetanico, o administracion de alguna otra inmunoterapia,
también con el herpes virus humano tipo 8, el embarazo,
los anticonceptivos orales, los traumatismos, etcétera;
sin esclarecer bien dicha relacion.®®
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CUADRO CLINICO

La expresion clinica de la HACE es muy variable, en
general se manifiesta con una o varias neoformaciones
de aspecto papular o vascular, que recuerdan a los
angiomas o al granuloma piégeno; de tamafio variable,
asintomaticas, dolorosas o pruriginosas. En otras oca-
siones se observa una placa de gran tamafio, constituida
por nédulos eritematoviolaceos confluentes.”®

Las lesiones suelen localizarse en la cabeza, espe-
cificamente en la region frontal y la piel cabelluda. Con
menos frecuencia puede afectar a las mucosas nasal
y oral, al espacio retrofaringeo, al musculo, hueso,
glandulas salivales y lagrimales, membrana timpanica,
oOrbita, arteria radial, corazon, etcétera. El tamafio de las
lesiones varia desde milimetros a varios centimetros.
Dado el componente vascular, pueden sangrar ante
pequefos traumatismos.&1!

DIAGNOSTICO

El diagnéstico es fundamentalmente histopatolégico,
con el hallazgo caracteristico de vasos de pequefio
calibre tapizados por células endoteliales de aspecto
epitelioide, alineadas en forma de cordones, y que ha-
cen prominencia hacia la luz vascular. Estas células son
de gran tamafio, con nicleo redondo y gran citoplasma
vacuolado, lo anterior como expresién de diferenciacion
vascular primitiva. La inmunohistoquimica muestra po-
sitividad para el factor VIII, Ulex Europeaus aglutinin-|
y vimentina; es negativa para la fosfatasa alcalina y la
muraminidasa, lo cual sugiere un origen venoso de los
vasos neoformados. Con microscopia electronica se
observa que las células endoteliales presentan los lla-
mados cuerpos de Weibel-Palade, lamina basal antilu-
minal y vesiculas micropicnéticas. A diferencia de otras
células endoteliales, se aprecia un mayor numero de
enzimas proteoliticas, asi como abundantes filamentos
intermedios, probablemente vicentina.?

El componente inflamatorio esta constituido por
un infiltrado linfohistiocitario denso, con abundantes
eosindfilos, mastocitos, y ocasionalmente depdsitos
de mucina.*?

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Desde el punto de vista clinico, debe diferenciarse del
granuloma piégeno, del angioma, del hemangioen-
dotelioma epitelioide, hemangioendotelioma maligno,
granuloma facial, sarcoma de Kaposi, angiosarcoma,
leucemia cutis y con los cilindromas. A nivel histopa-

tolégico, se deben descartar angiosarcoma y heman-
gioendotelioma epitelioides.?**

TRATAMIENTO

El tratamiento de la HACE es dificil, se han utilizado
multiples modalidades terapéuticas con resultados
variables. La cirugia ha demostrado ser efectiva en
algunos casos, aungue las recurrencias son frecuentes.

Otros tratamientos no han sido tan exitosos. Estos
incluyen: criocirugia, corticosteroides intralesionales y
sistémicos, curetaje y electrodesecacion, radioterapia,
administracion de pentoxifilina y quimioterapia. Los la-
seres utilizados en el tratamiento de la HACE incluyen el
de diéxido de carbono, argén y al colorante pulsado. Se
han observado recurrencias hasta de un 33% después
del tratamiento.*314

El curso de la HACE es crénico y benigno. Se han
notificado regresiones espontaneas.®!!

CASO CLINICO

Paciente del sexo femenino, de 42 afios de edad,
originaria y residente de México, D.F., quien presenta una
dermatosis localizada en la cabeza que afectaba cara en
surco nasogeniano y ala nasal izquierda, constituida por
multiples neoformaciones subcutaneas, hemiesféricas,
eritematoviolaceas, de 0.3 a 1.5 cm de didmetro, de borde
bien definido y superficie lisa. De evolucion crénicay asin-

Figura 1.
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tomatica (Figuras 1y 2). El resto de la piel y anexos no moderados que rodeaban vasos y anexos, constituidos
manifestaron alteraciones. Al interrogatorio, la paciente por linfocitos, histiocitos y eosindfilos. Los vasos mos-
refirié la presencia de «granitos» en el rostro desde hace traban células endoteliales prominentes (Figuras 3 a 5).
6 afos, los cuales aparecieron en forma progresiva. Sin Haciendo correlacion clinica-histopatologica se
antecedentes de importancia para su padecimiento. No determind el diagnéstico de HALE y se inici6 tratamiento
recibié ningdn tipo de tratamiento. con pentoxifilina, 400 mg al dia, durante 3 meses. Pre-

En la histopatologia se observé una epidermis con senté mejoria en la dermatosis, aunque con persistencia
zonas de hiperpigmentacion irregular de la capa basal y de algunas de las neoformaciones.

otras con acantosis. Dermis superficial, media y profun-
da y parte del tejido celular subcutaneo con infiltrados

Figura 2.

Mayor acer-
camiento de
las lesiones.

Figura 5. Infiltrado constituido por numerosos eosindfilos,
Figura 3. Epidermis sin alteraciones. En la dermis, infiltrados linfocitos e histiocitos. Los vasos muestran endotelio promi-
moderados focales (H&E 4x). nente (H&E 40x).
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COMENTARIO

Al momento de enfrentarnos con la presencia de una
neoformacién vascular en cualquier localizacion, es
importante tener en cuenta los diferentes diagnésti-
cos diferenciales, entre ellos la HACE, ya que podria
tratarse de una lesion maligna. Es indispensable
realizar el estudio histopatoldgico y la correlacion
clinica para determinar el origen de la misma, ya que,
incluso con las técnicas de inmunohistoquimica, sélo
se puede asegurar su origen vascular. En cuanto al
tratamiento de la HACE, ninguno ha demostrado ser
cien por ciento efectivo. Finalmente, se sugiere que
la conducta conservadora es lo mejor, ya que se
trata de una enfermedad benigna, en la que se han
comunicado casos de regresion espontanea.
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