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Angioma serpiginoso
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El angioma serpiginoso fue descrito originariamente
por Hutchinson, en 1889, como una «forma peculiar de
enfermedad nevoide serpiginosa e infectiva». Utilizé el
término infectiva para referirse a la progresion que si-
guen las lesiones mas que a una etiologia infecciosa. Es
Radcliffe-Crocher, en 1894 el que denomina este proce-
so con la designacién que hoy conocemos de angioma
serpiginoso, considerandolo como lesiones angiomato-
sas puntiformes, rojo brillante o violaceas, agrupadas en
placas o lineas, con extensién periférica y regresion
central, y aparicion constante de nuevas lesiones. Poste-
riormente, Frain-Bell (1957)? y Barker y Sachs (1965)*
documentaron de forma exhaustiva las caracteristicas
clinicas e histopatoldgicas de esta entidad, separandola
del grupo de las dermatosis purptricas pigmentarias.
Por tanto, se trata de un proceso cutaneo caracterizado
por la proliferacién de las células endoteliales y la for-
macién de capilares nuevos, y no sélo de la dilatacién
de los capilares ya existentes, por lo que forma parte del
grupo de las neoplasias vasculares benignas®S. Los pri-
meros casos espaioles los describieron Vilanova et al
en 1948, y Gémez Orbaneja et al en 19692

La incidencia es muy baja y afecta principalmente a
mujeres (90% de los casos), con inicio en la infancia, an-
tes de la pubertad. La mayoria de los casos son espora-
dicos, aunque Marriot et al” describieron varios miem-
bros de 2 familias que presentaban lesiones clinicas
compatibles con el diagnéstico de angioma serpiginoso.

ETIOPATOGENIA

La etiopatogenia es desconocida. Inicialmente se pen-
s6 que el frio podia ser un factor desencadenante ya que
las lesiones aparecian en las piernas y las nalgas de las
mujeres®. También se ha barajado la intervencién de fac-
tores endocrinos estrogénicos en su etiopatogenia debi-
do a su presencia mayoritaria en este sexo, su aparicion
antes de la pubertad y el hecho de que a veces puede de-
saparecer en el posparto’. En los casos masculinos sue-
le asociarse a una insuficiencia hepatica por enolismo,
que conlleva un hiperestrogenismo relativo.
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Figura 1. Lesiones puntiformes eritematosas siguiendo la metdamera C5.

Posteriormente, se ha discutido que podria tratarse de
un mosaicismo, ya que con frecuencia adopta un patrén
Blaschkoide!®; podria existir entonces una alteracion de
los receptores estrogénicos, al igual que ocurre en un tu-
mor nevoide.

Hace poco presentamos el caso!! de un paciente va-
rén de 15 anos de edad, que presentd un angioma serpi-
ginoso poco después de recibir la vacuna para la hepati-
tis B. El angioma se localizaba en el mismo brazo donde
se inoculé la vacuna. Podria tratarse de una respuesta a
un estimulo traumatico como se ha descrito para los an-
giomas en penacho y los angiomas planos adquiridos?;
o0 bien relacionarse con una hepatitis, en nuestro caso
asintomatica, como se ha descrito en algin caso de te-
langiectasia nevoide unilateral® o, por tltimo, ser el re-
sultado de una respuesta anémala a la vacuna de la he-
patitis B similar a lo que se describe en algunos casos de
liquen plano'' desencadenados después de esta vacu-
nacion.

CLINICA

Las lesiones primarias son maculas puntiformes, de
coloracion rojo brillante, algunas mas violaceas, multi-
ples, de un tamafo similar a una cabeza de alfiler, que
desaparecen a la vitropresion, sin evidencia de purpura
o signos inflamatorios"'® (fig. 1). Tampoco se observan
descamacion, atrofia, ni pigmentacién. Se agrupan for-
mando placas con un patrén de distribucién serpiginoso
o reticular, con frecuencia metamérico, y asimétrico"”
(fig. 2). Entre medio pueden observarse algunas telan-
giectasias (fig. 3). Es caracteristica su progresiéon con
tendencia a brotar lesiones en periferia e involucionar
en el centro, a veces con una ligera descamacion. Estas
lesiones pueden asentarse sobre un eritema difuso y son
asintomaticas’.
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Figura 2. Detalle en el que se observan telangiectasias y lesiones
eritematosas agrupadas, con distribucion serpiginosa.

Figura 3. Lesiones eritematosas de distribucién metamérica que
afectan a toda la cara interna del brazo, de forma asimétrica.

El angioma serpiginoso se localiza con mayor frecuen-
cia en las extremidades, sobre todo en las inferiores. Ha-
bitualmente es unilateral al menos al inicio; cuando exis-
te una afeccion bilateral la distribucion es asimétrica. De
forma menos frecuente se han descrito casos muy exten-
sos localizados a la vez en el tronco y las extremidades'®.
Después de un primer periodo de crecimiento, la lesién
permanece estable durante la vida adulta, y en ocasiones
remite parcial o completamente sin dejar atrofia cutdnea.

Por lo general, no se asocia a malformaciones u otras
alteraciones, ni cutineas ni sistémicas. Sin embargo, un
estudio describe un angioma serpiginoso asociado a
afeccion ocular en forma de aneurismas capilares en la
retina y a afeccion del sistema nervioso (raices nervio-
sas cervicales y tercer par craneal)".

ANATOMIA PATOLOGICA

El estudio histolégico muestra muiltiples areas de pro-
liferacién de vasos dilatados en las papilas dérmicas y en
la dermis superior'®. Estos vasos muestran una pared
engrosada, algunos de ellos comparten la pared en forma
de ovillos y existe un mayor nimero de células (figs. 4-
6). También pueden observarse capilares dilatados. La
epidermis es normal y no se observa depésito de hemosi-
derina, ni signos inflamatorios en la dermis (tabla I).

Figura 4. El estudio histol6gico muestra una proliferacién y ectasia
de los vasos preexistentes en las papilas dérmicas; no se observan
signos inflamatorios ni purpura.

Figura 5. Imagen histoldgica de vasos dilatados, con la pared engro-
sada formada por dos capas: una fibrilar interna y colageno.

Figura 6. Detalle histolégico de un ovillo capilar con la pared com-
partida.

TABLA I. Caracteristicas histologicas del angioma
serpiginoso

No malformacion, sino proliferacién vascular
Ectasias capilares preexistentes y proliferacion
(neoplasia vascular benigna)
Forman ovillos, pared compartida en ocasiones
Pared engrosada, 2 capas: tejido fibrilar y colageno periférico

Pericitos concéntricos
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Los estudios de microscopia electrénica han demos-
trado que la pared gruesa de estos capilares esta com-
puesta por dos capas: una interna formada por un mate-
rial fibrilar delicado, y la capa externa formada por
haces de colageno homogéneo. También se ha descrito
la presencia de numerosos pericitos concéntricos alre-
dedor de los vasos. Se observan algunas luces vascula-
res dilatadas con endotelio aplanado. La formacion de
diminutas cavidades en el citoplasma de las células en-
doteliales apoya la hipétesis de que se trata de una proli-
feracion angiomatosa mds que de una dilatacion. Estos
datos de microscopia electrénica no se han encontrado
en el hemangioma simple o en los angiomas del sindro-
me de Osler-Rendu-Weber. Por tltimo, las fibras elasticas
no se observan dentro de la pared vascular sino alrede-
dor de las paredes, las células endoteliales no presentan
las inclusiones lamelares caracteristicas de la enferme-
dad de Fabry, y en un estudio no se identificaron granu-
los de Wiebel-Palade, habituales en las células endote-
liales de los capilares normales®..

DIAGNOSTICO

El diagnéstico se hara en funcién de la clinica y el es-
tudio histolégico. El diagndstico diferencial habra que
establecerlo con lesiones vasculares adquiridas® (ta-
bla II). Asi, en un primer tiempo el angioma serpiginoso
se habia agrupado y confundido en ocasiones con las
purpuras pigmentarias benignas crénicas tipo Sham-
berg, Majjochi o Gougerot y Blum?. Sin embargo, estas

entidades se caracterizan por tres parametros que se en-
cuentran ausentes en el angioma serpiginoso: la ptrpu-
ra, la inflamacion y la pigmentacién por el depdsito de
hemosiderina (tabla III).

También ha de hacerse la diferenciacion con el angio-
ma adquirido’, entidad mucho mas rara que su variante
congénita y que se ha relacionado con la existencia de
traumatismos previos a la aparicion del angioma. Gene-
ralmente no son progresivos, como ocurre en el angioma
serpiginoso, y el estudio histolégico muestra tinicamen-
te una dilatacién de los vasos capilares, sin prolifera-
cion de los mismos. También habra que descartar la te-
langiectasia nevoide unilateral* (TNU), que consiste en
telangiectasias multiples localizadas en forma unilateral,
principalmente en los dermatomas C3-T1. Los casos ad-
quiridos se han relacionado con una elevacion relativa
de los estrogenos circulantes. Segin Hynes et al® la
TNU se debe a un aumento de los valores de estrégenos
localizados en los dermatomos especificos, debido al
mosaicismo somatico. Esta teoria podria explicar la dis-
tribucién de la TNU a lo largo de las lineas de Blaschko.

El angioma en penacho®, que aparece en los nifos
mayores o los adultos, es muy poco frecuente y, aun-
que clinicamente puede parecerse al angioma serpigi-
noso, la histologia muestra que esta formado por nu-
merosos lobulillos o «penachos» de células fusiformes
benignas.

Las telangiectasias que se observan en las conectivo-
patias tipo morfea o lupus eritematoso pueden con-

TABLA II. Diagnéstico diferencial de las entidades que presentan telangiectasias?

Telangiectasia hereditaria benigna Hereditaria autosémica

Angioma serpiginoso Malformacién que se inicia en la

infancia, frecuente en mujeres

ENTIDAD | ETIOLOGIA | CLINICA

Araiia vascular Adultos sanos, nifos (15%). Embarazo. Papula rojiza central, de la que parten numerosas
Cirrosis hepatica ramificaciones, solitarias o multiples

Enfermedad de Osler-Rendu Hereditaria (autosémica dominante) Lesiones telangiectdsicas puntiformes, en mucosas,
(9934, 112q11-q14) palmas y plantas. Epistaxis y otros fenémenos

hemorragicos. Fistulas arteriovenosas viscerales
Telangiectasia esencial Idiopética, adquirida, frecuente Numerosas telangiectasias en todo el tegumento, excepto
generalizada en mujeres de mediana edad en mucosas. Sin fendmenos hemorragicos

Telangiectasias papulosas y reticuladas en todo
el tegumento, excepto mucosas

Muiltiples maculas puntiformes, rojizas, con un trayecto
lineal en una extremidad. Asientan sobre un fondo
de piel violaceo

TABLA III. Diagnéstico diferencial con las pirpuras pigmentarias cronicas”

ANGIOMA SERPIGINOSO

PURPURA DE MAJJOCHI |

ENFERMEDAD DE SHAMBERG

Distribucion por sexo  90% mujeres

Distribucion corporal  No simétrico, en cualquier
localizacién pero no en palmas
y plantas

Clinica Maculas de progresion serpiginosa

Evolucion Progresion insidiosa. Posible
involucién espontanea

Histologia Telangiectasias y proliferacién

endotelial. Sin hemosiderina

Mujeres = Varones

Simétrica. Limitada a las
extremidades inferiores pero
puede aparecer en cualquier sitio

Maculas, configuracion a veces anular ~ Maculas

Atrofia, ulceracion, cicatrices,
pérdida de cabello

Pequeiios vasos hialinizados
y dilatados, telangiectasia
y hemosiderina

No en mujeres

Simétrica, general en piernas
(efecto de estasis)

Involucion espontanea frecuente

Sin hialinizacién ni dilatacion
de los pequefios vasos;
a veces telangiectasias,
hemosiderina
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fundirse, aunque raramente, con el angioma serpigino-
S0, ya que la localizacion, la distribucion y la morfologia
de estas lesiones suele ser muy diferente.

Por dltimo, se ha de hacer el diagnéstico diferencial
con las malformaciones capilar-linfaticas de inicio tar-
dio donde, entre otras afecciones, ahora se incluyen los
angioqueratomas. Desde el punto de vista clinico, gene-
ralmente son lesiones que aparecen al nacer, con fre-
cuencia en varones, en forma de dilataciones vasculares
que no desaparecen a la vitropresion, y con una superfi-
cie caracteristicamente aspera, hiperqueratdsica y verru-
gosa. Desde el punto de vista histoldgico, se observan
unos vasos dilatados con fibras elasticas deficientes en
la dermis y el tejido subcutdneo, con una hiperqueratosis
y una paraqueratosis epidérmica ocasional. Si se trata de
la enfermedad de Fabry I, asociada a lesiones viscerales
y oculares —entidad debida a un déficit metabdlico de ce-
ramida galactosidasa, ademas de los cuerpos birrefrin-
gentes observados en la orina—, en el estudio ultraestruc-
tural hallaremos las inclusiones glucopidicas lamelares
caracteristicas®.

Ohnishi et al*’, en 1999, utilizaron la epiluminiscencia
para ayudar al diagndstico del angioma serpiginoso y di-
ferenciarlo de las lesiones purpiiricas. Con esta técnica se
observa la presencia de numerosas y pequefas lagunas,
bien delimitadas, de color rojo en la erupcién cutanea del
angioma serpiginoso. Estas lagunas se observan en otras
lesiones de tipo angiomatoso, pero no en las lesiones pur-
puricas.

TRATAMIENTO

La electrocoagulacion fina o el laser pueden utilizarse
como tratamiento para mejorar la apariencia de las le-
siones, incluso en algunos casos pueden llegar a desa-
parecer®, El laser de colorante pulsado®, con una lon-
gitud de onda entre 577 y 595 nm, es el mas indicado
para la destruccion selectiva de las lesiones vasculares,
y produce una termolisis en los vasos de didmetro entre
50 a 100 u. Es el mas indicado y utilizado en lesiones
superficiales, como el angioma serpiginoso o los an-
giomas planos y las telangiectasias de diferentes orige-
nes, ya que sélo penetra en profundidad unos pocos mi-
limetros.
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