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RESUMEN

El acrostico APACHE (Acral Pseudolymphomatous Angiokeratoma of Children)
corresponde a una variante de los seudolinfomas cutaneos. El término fue intro-
ducido por Ramsay, et al., en 1988, cuando publicaron cinco casos de pacientes
pediatricos con miltiples papulas angiomatosas, unilaterales, que se localizaban
en laregion distal de las extremidades. En el estudio histopatoldgico se observaba
un infiltrado dérmico linfohistiocitario nodular con capilares prominentes.

En la actualidad, los nombres de “seudolinfoma de pequenas papulas” o “hiper-
plasia angiolinfoide papulosa” serian los mas convenientes, ya que no siempre se
presenta en nifios, es de localizacién distal o se observan cambios angiomatosos
en el estudio de histopatologia.

Se presenta el caso de una nifla con una lesién distal en el segundo dedo del pie
izquierdo, cuyo diagnéstico de angioqueratoma distal seudolinfomatoso infantil
se hizo mediante el estudio histopatolégico. Ademas, se hacen comentarios sobre
esta rara entidad.

PALABRAS CLAVE: angioqueratoma; seudolinfoma; hemangioma.

SUMMARY

Acral pseudolymphomatous angiokeratoma of children (APACHE) is a variant
of cutaneous pseudolymphomas. In 1988, Ramsay, et al., reported five pedia-
tric presenting with unilateral, multiple, persistent angiomatous papules on
acral regions of the hands and feet. The histopathology of the lesions revealed
a dermal lymphohistiocytic infiltrate well circumscribed with prominent thic-
kened capillaries.

Since the condition presents not only in childhood but also in adulthood and
it is not characterized histopatohologically by the presence of angiomatous
features, it is compelling to change the designation to “small papular pseudo-
lymphoma” or “papular angiolymphoid hyperplasia”.
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Saponaro, A; Marini, MA; Parra, LS; Mancipe, J; Vigovich, I’

We present a one pediatric patient with an acral lesion (second toe of the left foot), whose diagnosis was
reached through histopathology. We also make comments about this rare entity.

KEY WORDS: angiokeratoma; pseudolymphoma; hemangioma.

“"Los primeros autores en describirlo consideraban
que se trataba de un nevo vascular, pero después de
nuevas publicaciones, actualmente se describe como
una variante de seudolinfoma."

INTRODUCCION

El acréstico APACHE (Acral Pseudolymphomatous An-
giokeratoma of Children) fue introducido por Ramsay,
et al., en 1988 4, para nombrar una entidad clinica,
el angioqueratoma seudolinfomatoso distal infantil,
aunque Crow B! fue el primero en describirlo en 1980.
Ramsay presentd cinco pacientes pediatricos con una
erupcion papulo-angiomatoide, unilateral, ubicada en
zonas distales, que clinicamente parecian angioque-
ratomas, pero cuya histopatologia era llamativa por la
presencia en la dermis de abundante infiltrado linfo-
histiocitario nodular y capilares prominentes.

Los primeros autores en describirlo consideraban que
se trataba de un nevo vascular, pero después de nuevas
publicaciones, actualmente se describe como una va-
riante de seudolinfoma €. Solo se encontraron 38
casos reportados en la bibliografia mundial. Esta en-
fermedad no afecta solamente a pacientes pediatricos;
hay unos pocos reportes de adultos y, ademas, de le-
siones de localizacién que no son distales.

Se presenta el caso de un paciente pediatrico con diag-
nostico de APACHE, al cual se arrib6 mediante el es-
tudio histopatologico, y se hace una revision bibliogra-
fica de la entidad.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una nifia de 10 anos de edad,
con antecedentes de dermatitis atopica de varios afios
de evolucién, que consult6é por una lesién Ginica asin-
tomatica de dos meses de evolucion, localizada en la
cara dorsomedial del segundo dedo del pie izquierdo.
Se trataba de una placa elevada de superficie aspera,
de color rosado-amarillento y con pequefos puntos
rojo-violaceos dispersos, la cual media 15 x 10 mm (fi-
gura1).

Se practic6 una biopsia cutanea en la que se observo
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—en la epidermis—acantopapilomatosis, hiperquera-
tosis y moderado infiltrado inflamatorio mononuclear
dérmico superficial; asimismo, se observd aumento
del niimero de vasos sanguineos, con endotelio promi-
nente y dilatacién de su luz (figuras 2 y 3). El estudio
inmunolégico fue positivo para los marcadores de CD3
y CD8, y negativo para los de CD20 y CDy4. Estos ha-
1lazgos son coherentes con el diagnostico de APACHE.
A la madre se le informaron los resultados y acept6 el
seguimiento clinico de la lesién.

DISCUSION

El uso del acronimo APACHE (nemotécnico) ha tomado
fuerza desde que Ramsay, et al., describieron esta en-
tidad en cinco pacientes pediatricos que presentaban
papulas acrales, unilaterales y angiomatosas, algunas
de superficie queratdsica y otras rodeadas por un anillo
circundante hiperqueratésico, que sugerian angioque-
ratomas, pero cuya histopatologia era llamativa por
la presencia de abundante infiltrado linfohistiocitario
y capilares engrosados, en la dermis superior. En dos
pacientes, se observo un infiltrado mixto de linfocitos
Ty B en la dermis superior en la inmunohistoquimica.
Dichos autores propusieron el nombre de angioquera-
toma seudolinfomatoso acral infantil (Acral Pseudo-
lymphomatous Angiokeratoma of Children, APACHE),
al considerar que se trataba de un nevo vascular.

Dos afios después, en una carta al editor de otra revista,
Ramsay, et al., enfatizaron que la clinica de las lesiones
dificult6 arribar a un diagnostico, pues, en tres de los
casos, se penso primero en el angioqueratoma de Mi-
belli. Concluyeron que esta nueva entidad se diferen-
ciaba histolégicamente de otras erupciones vasculares
descritas, como el angioqueratoma de Mibelli o el he-
mangioma verrugoso, cuyas caracteristicas clasicas no
incluian el denso infiltrado seudolinfomatoso dérmico
del APACHE. Las publicaciones posteriores se fueron
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Figura 1. Placa elevada y de superficie aspera, de color rosado-ama-

rillento y con pequefos puntos rojo-violaceos dispersos.

Figura 2. En la epidermis se observa acanto-papiloma-
tosis, hiperqueratosis y moderado infiltrado inflama-
torio mononuclear dérmico superficial. Hematoxilina
y eosina, 40X.

alejando de una etiologia vascular, para acercarse mas
a un proceso reactivo seudolinfomatoso. Jones, colega
de Ramsay, propuso el nombre de “papulas pequenas
linfomatoideas de las extremidades” en una publica-
cion personal 3,

En 1991, Hara, et al., “ publicaron un caso inusual, con

Figura 3. Moderado infiltrado inflamatorio mononu-
clear dérmico superficial, y aumento del ntiimero de
vasos sanguineos, con endotelio prominente y dilata-
cién de su luz. Hematoxilina y eosina, 100X.

distribucion lineal en el dorso del dedo de la mano y
compromiso ungular, en cuya histopatologia se ob-
servd una reaccion liquenoide y ausencia de vasos
engrosados prominentes; no obstante, se diagnostico
seudolinfoma por el abundante infiltrado linfohistioci-
tario en la dermis (tabla 1, paciente N° 7).
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Paciente

10

12

13

14

15

16

18

19

Autor, afio, pais

Crow, efal., 1980

Ramsay, et al., 1990, Inglaterra

Hara, etal., 1991, Japén

Kaddu, et al., 1994, Austria

Kaddu, et al.,1994, Austria

Fernandez, et al., 1995, Espaia

Okada, et al., 2001, Japon

Okada, etal., 2001, Japén

Okada, etal., 2001, Japén

Murakami, et al., 2001, Japon

Hagari, et al., 2002, Japén

Hagari, et al., 2002, Japén

Okuda, etal., 2002, Japén

Ohtsuka, et al., 2003, Japon

Kiyohara, et al., 2003, Corea

Lee, etal., 2003, Corea

Kim, etal., 2005, Australia

Gansz, etal., 2005, Alemania

Freire, efal., 2006, Brasil

Okuyama, et al., 2009 Japén

Okuyama, et al., 2009 Jap6n

Okuyama, et al., 2009 Japén

REVISION DE CASOS PUBLICADOS EN LA BIBLIOGRAFIA INTERNACIONAL CON EL DIAGNOSTICO DE ENFERMEDAD DE APACHE (NINOS Y ADULTOS)

Edad (afios)
y sexo

7-F

2a13,FyM

14-F

64-F

14-M

7ol

73-M

2/F

28/F

9/F

13-F

19-F

9-F

Duracién

5 afos

ND

1mes

4 afos

1afio

9 afios

18 meses

3 meses

2 afos

6 meses

5 afos

ND

10 afios

2 afos

4 afos

5 afos

10 afios

7 afnos

Sitio de la
lesion

Pie y tobillo

Pie y mano

Dedo de la mano

Pie

Espalda

Térax anterior

Mano

Pie

Antebrazo

Mano

Pie

Pierna

Mufeca

Pie

Pierna

Pierna

Brazo

Pie

Antebrazo

Talén

Muslo

Antebrazo

Nimero de
lesiones

Miltiples

Maltiples

Maltiples

Miltiples

Unica

Onica

Miltiples

Maltiples

Miltiples

Maltiples

Maltiples

Maltiples

Maltiples

Maltiples

Miiltiples

Maltiples

Miltiples

Maltiples

Maltiples

Unica

Maltiples

Maltiples

Morfologia

Papulas rojas y nédulos
unilaterales

Papulas rojo-violaceas
queratdsicas o collarete
queratdsico en la base

lacea

Histopatologia de la epidermis

ND

Hiperqueratosis

Papulas rojo-vi:
descamativas, y nédulo;
disposicion lineal;
;onicosis? medial

Papulas rojas

descamativas y pequefios
nédulos eritematosos

Papula roja de color
marron con descamacion

Papula eritematosa y de
superficie queratdsica y
ligero collarete periférico

Papula eritematosa, firme,

asintomética

Papulas pequefias
dolorosas

Papulas rojas y nédulos

Pépulas eritemato-
violaceas y nédulos
linealmente dispuestos

Nédulos asintomaticos

Nédulos asintométicos rojo-
violaceos de superficie
lisa

Papulas rojas lineales

Papulas rojo-violaceas

Placa lineal escamosa de
color rojo oscuro, lineal,
con pépulas alrededor de
la lesién

Placa roja escamosa con

componentes papulosos

Papulas eritematosas

Papulas rojo-violaceo,
algunas hiperqueratdsicas

Papulas eritematosa de
color marron

Placa eritematosa

Maculas rojo parduzcas

Papulo-nodulos rojizos

Epidermis aplanada; deg i6n
hidrépica de la capa basal, leve
hipergranulosis y paraqueratosis;
epidermotropismo LT (Leu 3a+)

Acantosis de las crestas de redes en los

margenes de la lesiones, leve atrofia
epidérmica en el centro

Acantosis de las crestas de redes en los

margenes de la lesiones, leve atrofia
epidérmica en el centro

Collarete epidérmico con paraqueratosis

Hiperqueratosis, acantosis irregular.

infiltracién de células inflamatorias a la

epidermis que producen espongiosis

focal o microabscesos de mononucleares

Hiperqueratosis, acantosis irregular;

infiltracién de células inflamatorias a la
epidermis suprayacente que producen

espongiosis focal o microabscesos
mononucleares

ND

Sin cambios epidérmicos

Paraqueratosis focal, atrofia,

licuefaccién hidrépica de la capa basal,

exocitosis de L

Cambios leves en epidermis incluyendo
acantosis, exocitosis focal de pocos Ly

licuefacci6n degenerativa de la capa
basal

Epidermis aplanada, degeneracion
hidrépica de la capa basal,

hiperqueratosis focal y paraqueratosis

ND

Acantosis irregular, degeneracion
vacuolar de la capa basal, aislados
cuerpos eosinofilicos y varios L
pequefios

Degeneracion hidrépica de la capa
basal, exocitosis de L

ND

Epidermis normal

ND

ND

ND

Histopatologia de la dermis

Granulomatosis reactiva

Denso infiltrado de L, PC y algunos H; vasos

sanguineos de paredes gruesas

Denso infiltrado en banda compuesto por L, H
y PC; ausencia de vasos prominentes gruesos

Denso infiltrado nodular en la dermis

superficial compuesto por L, Hy PC; vasos

sanguineos prominentes con células
endoteliales tumefactas
Denso infiltrado nodular en la dermis

superficial compuesto por L, Hy PC; vasos

sanguineos prominentes con células
endoteliales tumefactas

Infiltrado nodular compuesto por L, PC e H;
vasos sanguineos con paredes gruesas

Denso infiltrado de L, Hy PC; vasos

sanguineos de paredes gruesas, tumefactas

Denso infiltrado L, H y PC; vasos sanguineos

de paredes gruesas, tumefactas

Denso infiltrado de L, Hy PC; vasos
sanguineos de paredes gruesas,
edematizadas

Denso infiltrado de L; numerosos capilares
con endotelio tumefacto; H escasos y PC

Denso infiltrado de L, Hy PC

Denso infiltrado de L, Hy E y pocos MNGC;
vasos sanguineso de paredes gruesas

Dermis con infiltrado de L; nmero

considerable de PC; capilares dilatados con

paredes engrosadas

Denso infiltrado L, Hy PC; vasos sanguineos

promi: con células

tumefactas

Infiltrado linfocitario de célulasBy T,
histiocitos y células plasmaticas, por debajo
de la epidermis; presencia de primaria y
foliculos linfaticos secundarios; presencia
vasos sanguineos de paredes gruesas,
prominentes, largos, revestidos de células

endoteliales tumefactas

Infiltrado de L e H; aumento de PC

Dermis reticular con L, Hy PC; algunos vasos
sanguineos de paredes finas, dilatados con

células endoteliales tumefactas

Dermis con infiltrado inflamatorio superficial

de L, MyPC

Proliferacién linfocitica nodular

Denso infiltrado nodular compuesto por L, Hy
PC ; vasos sanguineos de paredes gruesas

Denso infiltrado nodular de L; vasos
sanguineos de paredes gruesas

Infiltrado denso nodular compuesto por L

Inmunoestudios de
clonalidad

ND

Dos casos LT=LB;
CD4«CD8

Infiltrado de CD4 en la
parte alta; infiltrado de
predominio CD8 en la
parte baja , escasos
CD2o

CD20, CD45R0+,CD3

CD20, CD45Ro0+, CD3

CD4>CD8, bajo CD20

PC:tantok y A, cadena

CD3, CD20, bajo CD56

T(CD3+,
UCHL1/CD45R0+) y
células B (L26/CD20+);
CD30 negativo; H
KP1/CD68+y PC con
ambas cadenas, Ky A
CD4=CD8, bajo CD20;
PC: tanto k y A, cadenas;
PCR: Ty células B,
policlonalidad
CD4=CD8, bajo CD20;
PC: tanto k y A, cadenas;
PCR: Ty células B,
policlonalidad

CD20+, CD45R0+

CD3, CD20; PC: tanto k y
A, cadenas

CD4=CD8, bajo CD20

CD7+ (LB), CD3+ (LT);
CD8>CD4 en la
epidermis. PCR: cadenas
pesadas de
inmunoglobulinas

CD4=CD8, CD20 negativo

CD20, CD79a, CD3y CD4
y CD30

CD3, CD20; PC: tanto k y
A, cadenas

CD4=CD8, bajo CD20;
PC: tanto k y A, cadenas

CD4=CD8, bajo CD20;
PC: tanto k y A, cadenas

CD8>CD4, CD20; PC:
tanto k y A, cadenas

Tratamiento

ND

Observaciony
persistencia

No responden a
esteroides IL;
persistencia

ND

Escisin, sin
recurrencia después
de 5 afios

Escisién, sin
recurrencia

Observacion por 2
afos con periodos de
exacerbaciony
atenuacion

Escisién, sin
recurrencia

Tratamiento con
esteroides topicos,
mejoria parcial

Respuesta parcial a
esteroides topicos,
recurrencia

Escision

Escisién

Escisién, sin
recurrencia;
seguimiento por 4
afios

Nitrégeno liquido,
mejoria parcial

Escisién, sin
recurrencia

Aplanamiento de la
lesion con corticoides
tépicos, ILy laser de
C02 con recurrencia
de las papulas

No responden a los
esteroides topicos,
persistencia

No respondié a
tratamiento oral ni
tépico.

No responden a
esteroides topicos;
escisién, sin
recurrencia.

No responden a
esteroides topicos;
escision, sin
recurrencia
Escisién, sin
recurrencia

No responden a
esteroides topicos;
recurrencia.

F: femenino; M: masculino; L: linfocitos; H: histiocitos; E: eosinofilos; PC: células plasmaticas; MNGC: células gigantes multinucleadas;
BCL: capa de células basales; VS: vasos sanguineos; IL: intralesional; ND: no disponible; j: cadena kappa; k: cadena lambda; PCR: reac-
Tabla continiia en la siguiente pagina

cion en cadena de la polimerasa
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Tabla 1. Revision de casos publicados en la bibliografia internacional
con el diagnostico de enfermedad de APACHE (nifios y adultos)

REVISION DE CASOS PUBLICADOS EN LA BIBLIOGRAFIA INTERNACIONAL CON EL DIAGNOSTICO DE ENFERMEDAD DE APACHE (NINOS Y ADULTOS)

Paciente

Edad (afios)
y sexo

Nimero de
lesiones

Sitio de la

Autor, afio, pais Duracion " Morfologia
lesion

Papulas eritemato-

Histopatologia de la epidermis

Histopatologia de la dermis

Infiltrado denso en banda compuesto por L, H

Inmunoestudios de

clonalidad

Tratamiento

Observaciony

27 Chedraoui, etal., 2010, Libano 76-M 5 afios Antebrazo y pierna Miltiples  violdceas con minima ND 5 CD4=CD8, bajo CD20 . q
) y PC; vasos sanguineos de paredes gruesas persistencia
descamacion
9 T . Infiltrado inflamatorio denso por debajo de la No responden a
Hiperqueratosis sin paraqueratosis, idermis en la transicion a la dermis esteroides topicos:
epi H
28 Tokuda, et al., 2012, Japén 13-F 20 meses Muslo Miltiples Papulas rojo oscuro espongiosis discreta, vacuolar, parcial p_ L R CD4=CD8 . P!
L e L reticular; infiltrado de L en la dermis, que escision, sin
alteracion y exocitosis linfocitaria ) L PR .
muestra la proliferacién linfocitica nodular. recurrencia.
. . Infiltrado inflamatorio superficial y profundo, Aam A
. _ " L Papulas eritemato- . Escision, sin
29 Lessa, etal., 2013, Brasil 11-F 9 afios Mufieca Maltiples L ND compuesto de L, algunos Hy moderado CD8, bajo CD20 .
violdceas i recurrencia
ndmero de PC
Papulas eritematosas, No respondié a
30 Wagner, et al., 2014, Alemania 58-M 2 afios Pies Maltiples agrupadas, no ND Infiltrado inflamatorio superficial CD4=CD8, bajo CD20 tratamiento oral;
pruriginosas persistencia.
Pépulas eritematosas Epidermis con hiperqueratosis, dermis con
31 Fernandez, et al., 2015, Espaiia 4-M 2 afos Pie Maltiples pu osasy ND N P on hiperqu CD8>CD4, CD34y WT-1 ND
placas infiltrado de L
McFaddin, etal., 2015, Estados . N . . Esteroides topicos e
32 ) 2 10-F 4 meses Dedo Miltiples Pseudovesiculas ND Infiltrado inflamatorio Ly PC ND ) I} .
Unidos IL; sin recurrencia
D infiltrado L, PCy E; i - .
. . . Papulas eritematosas :nsojm rado ¥&; vasos sanguineos Escisién, sin
33 Yeo YW, et al., 2016, Singapur 22-F 10 afios Antebrazo Maltiples . ™ ND con células CD4=CD8 .
asintomaticas . recurrencia
prominentes
[\ d 1
Placa bien definid En la dermis superior, denso infiltrado otresPdon :,n? OS_
34 Yeo YW, et al., 2016, Singapur 10-F 5 afos Codo UOnica ?ca ien definida con ND nodular compuesto por L, PC y H; vasos LDLB esl ?r?,l es' Opicos;
eritema central R A escision, sin
sanguineos prominentes .
recurrencia.
Placa eritematosa con una
superficie queratdsica en Denso infiltrado difuso, superior a medio, de
35 Yeo YW, et al.,2016, Singapur 6-M 18 meses Tobillo Maltiples una configuracion lineal ~ ND los L, Hy PC con un aumento del nimerode ~ CD4=CD8 Esteroides topicos
flanqueada por una papula pequeiios vasos sanguineos dérmicos
a cada lado
P: hi i
- Ibp?lrlqueraIOSIS Hi tosi tosis focal, V. i inentes; d Positivo CD3, CD. Bt s
rojas, sin brillo, que se iperqueratosis, paraqueratosis focal, ~Vasos sanguineos prominentes; denso ositivo CD3, S N
36 Fonia, etal., 2016, Inglaterra 40-M 8 afos Tobilloy pie Miltiples ) a perq N paraq . 8! P 3 4y con mejoria parcial,
agrupan formando una acantosis infiltrado de mononucleares >CD8, negativo CD20 a3 q
resolucién del prurito
placa
Hiperqueratosis, par: ratosis f Vi nguin rominentes; den: Positi D3- CD. rvacion
& i, @l 259G, e 40-M 20 afios Tobilloy pie Mltiples  ND pe qufz atosis, paraqueratosis focal y \ asos sanguineos prominentes; denso ositivo C 3 CD4y Obse- vac l'J y
acantosis infiltrado de mononucleares >CD8, negativo CD20 persistencia
Proliferacién vascular y un denso infiltrado
N ~ R L Papulas hiperqueratésicas Cambios en la interfaz de tipo vacuola, 2 a' u a' yu _ a
38 Pinos, etal., 2017, Ecuador 13-F 6 afios Tobillo Maltiples . P compuesto por linfocitos, células ND ND
angiomatosas exocitosis leve L o
plasmaticas, y eosinéfilos
39 Caso de este informe 10-F 2 meses Pie Onica Placa eri Ac il is e hiperqueratosis Moderado infiltrado mononuclear superficial PoSItIYO @By Ohse'rvacu.ﬁn v
negativo CD20y CD4 persistencia

F: femenino; M: masculino; L: linfocitos; H: histiocitos; E: eosin6filos; PC: células plasmaticas; MNGC: células gi-
gantes multinucleadas; BCL: capa de células basales; VS: vasos sanguineos; IL: intralesional; ND: no disponible;
j: cadena kappa; k: cadena lambda; PCR: reaccién en cadena de la polimerasa

Kaddu, et al., ¥ en 1994, presentaron el primer pa-
ciente adulto con una variante clinica solitaria que no
era distal (tabla 1, paciente N° 9). Por tal hallazgo,
sugirieron el nombre de “seudolinfoma de pequeiias
papulas”.

En sintonia con los autores anteriores, Okada, et al., [®
en 2001, sugirieron el nombre de seudolinfoma similar
al angioqueratoma distal (acral angioqueratoma-like
pseudolymphoma), enfatizando que se trataria mas de
un cambio seudolinfomatoso distal que de un angio-
queratoma.

Con el aporte de nuevos reportes de casos, la entidad se
considerd como una variedad de seudolinfoma (tabla
1) [9-15],

APACHE es una entidad tnica por su clinica, locali-
zacion, edad de inicio e histopatologia, que la distin-
guen de otros seudolinfomas. Generalmente, se pre-

44

senta como papulas o tubérculos nodulares firmes,
agrupados que pueden formar placas, unilaterales,
algunos con distribucién lineal, de color rojo violaceo
o parduzco, de 1 a 5 mm de didmetro, de superficie con
descamacion o con un anillo circundante hiperquera-
tosico.

Aunque es mas frecuente en la edad pediatrica, se ha
detectado en pacientes adultos. Las lesiones suelen ser
de localizacion distal.

Al analizar los 39 pacientes de la bibliografia a nuestro
alcance, incluyendo el presente, el pie fue el sitio mas
afectado, seguido del antebrazo, la mano y la pierna.
Esto difiere de los seudolinfomas, que suelen loca-
lizarse con mayor frecuencia en la cara y el cuello .
Aunque su nombre implica una localizacion distal,
cabe resaltar que los pacientes 9 y 10 presentaron le-
siones solitarias en el tronco *24; en el paciente 7, se
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acompand de alteraciones de la lamina ungular pues
las lesiones se extendian hasta el pliegue ungular pro-
ximal . Ademaés, por primera vez se describidé un caso
en gemelos idénticos adultos #”! (tabla 1).

En cuanto a la evolucién, Ramsay, et al., fueron los
primeros en informar sobre la naturaleza benigna de
la entidad. Las lesiones suelen ser estables y pueden
persistir por tiempo prolongado. Dos de los cinco casos
pediatricos de Ramsay, fueron seguidos durante pe-
riodos prolongados (9 y 16 afios, respectivamente) y las
lesiones se atenuaron clinica e histologicamente 8,
Es rara la resolucién espontanea y llama la atencién
la poca respuesta a los corticoides topicos, a diferencia
de lo que se observa en el seudolinfoma comdn. Las
lesiones solitarias Gnicas fueron tratadas con cirugia,
sin recidivas en los controles de la evolucién, y pa-
rece ser el tratamiento mas efectivo. Lee, et al., "4 su-
girieron como tratamiento de eleccién la cirugia o un
seguimiento cuidadoso del paciente, ya que no habia
sido posible confirmar completamente su naturaleza
benigna.

En cuanto a su frecuencia segiin el sexo, se observo
mas en mujeres y hubo mayor incidencia en la pobla-
cion japonesa, pero esto también puede reflejar una
mayor vigilancia de esta entidad en el Japon 5,

Los estudios histopatolégicos de los diferentes casos se
detallan en la tabla 1. Lo que mas distingue esta en-
tidad de otros procesos cutaneos linfoproliferativos, es
un denso infiltrado linfohistiocitario, subepidérmico,
bien circunscripto, nodular, con plasmocitos y eosi-
noéfilos ocasionales, y pocas células gigantes multinu-
cleadas. La epidermis suprayacente al nédulo puede
estar ligeramente atréfica, pero en sus bordes puede
existir acantosis de las redes en las crestas. Los cam-
bios epidérmicos van puede ser de hiperqueratosis,
paraqueratosis focal, acantosis o exocitosis de linfo-
citos. Pueden verse vasos capilares prominentes con
células endoteliales tumefactas, dentro y alrededor del
infiltrado, lo cual les confiere un aspecto angiomatoso
a las lesiones. Solo en un caso, el paciente 7, no se pre-
sento esta alteracion, lo que indica que no es cambio
constante (tabla 1) 7. Se postula que los cambios en
el fenotipo del endotelio capilar serian producto del
infiltrado linfocitario secundario a un estimulo antigé-
nicol®!,

El inmunofenotipo del componente vascular fue posi-
tivo para CD34 y el antigeno podoplanina. La presencia
de este Gltimo marcador de células linfaticas endote-
liales vasculares de vasos pequeiios redondos, sugiere
una reaccion similar a la linfangiogénesis en los vasos
sanguineos, mas que una reaccion similar a la angio-
génica en los vasos linfaticos. En el paciente 28, ambos
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marcadores fueron positivos para vasos sanguineos y
linfaticos (tabla 1). Esto podria indicar que los vasos
inmaduros o anormales estarian siendo atacados por
células infiltrantes, lo cual seria la base de la histo-
génesis del APACHE, que se iniciaria como un tipo de
malformacion vascular o hemangioma 20,

El infiltrado dérmico estd compuesto en su mayor
parte por linfocitos, ademas de numerosos histiocitos
y plasmocitos, lo cual confirma el caracter reactivo de
la entidad. Segtn la bibliografia revisada, todavia es
incierto si esta entidad pertenece a un seudolinfoma
0 a una hiperplasia angiolinfoide. El denso infiltrado
linfocitario con disposicién nodular, hace pensar en un
seudolinfoma. En cambio, la presencia de histiocitos,
plasmocitos y otras células, asociada al infiltrado lin-
focitario, apoya mas la idea de que se trataria de una
hiperplasia angiolinfoide. En ambos procesos se des-
cribe la acumulacion de linfocitos reactivos como reac-
cién a diferentes tipos de estimulos 7,

Es importante complementar el estudio histopatolo-
gico con los estudios de inmunohistoquimica, para
descartar linfomas cutaneos; en el APACHE, confirman
la presencia de un infiltrado mixto de linfocitos T y B
(tabla 1).

Entre los diagnoésticos diferenciales clinicos, se pueden
mencionar: el angioqueratoma de Mibelli, el seudolin-
foma atipico, la papulosis linfomatoide, el nevo me-
lanocitico dérmico, el nevo de Spitz, el hemangioma,
la reaccién por picaduras de insectos, el nevo epidér-
mico, el liquen estriado, el granuloma piégeno y el
tumor glémico 1724,

Los diagnosticos diferenciales histopatologicos son:
liquen nitidus, linfadenosis benigna cutis, papulosis
linfomatoidea y reaccién persistente por picaduras de
artropodos (tabla 2).

Al analizar los 39 casos (los reportados por otros au-
tores y el presente), se encontrd que 28 casos (71 %)
eran mujeres, 25 (64 %) eran nifios y 34 (87 %) presen-
taban mas de una lesién. La localizacién més frecuente
fue en el pie y en 36 (92 %) pacientes estaban compro-
metidas las extremidades. Solo 3 (8 %) pacientes pre-
sentaban lesiones en el tronco y en 2 (5 %) se asociaron
con distrofia ungular.

En resumen, se presenta el caso de un paciente con
angioqueratoma seudolinfomatoso distal infantil, que
es (inico por su apariencia clinica, localizacién, edad
de inicio y cambios histopatolégicos, que la distinguen
como una variante de seudolinfoma. Su diagnoéstico se
baso en el estudio histopatologico.

Segln los hallazgos de este y los otros casos, se puede
inferir que su localizacién no es exclusiva de las extre-
midades y que no afecta solo a los nifios.
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Angioqueratoma distal seudolinfomatoso infantil (APACHE)
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Tabla 2. Diagnosticos diferenciales histopatolégicos

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES HISTOPATOLOGICOS

Entidad

Liquen nitidus

Linfoadenosis cutanea
benigna

Papulosis linfomatoidea

Clinica

Papulas pequenas

Noédulo solitario en
cara

Papulas y nédulos en

tronco y extremidades.

Resuelven esponta-
neamente dejando

Claves hispatolégicas

Infiltrado compuesto mas
por histiocitos asociado a
alteracién vacuolares en la
unién dermoepidérmicay
la presencia de grumos de
material eosinofilico en la
dermis papilar.

Infiltrado superficial y
profundo con presencia
de centros germinales.

Infiltrado dérmicos con
grandes celular tipicas
CD30 +

cicatriz

Reaccion a picadura de
atrépodos persistente

Estamos de acuerdo con otros autores en que se trata
de un espectro mas de los seudolinfomas cutaneos y
que deberia llamarse’ seudolinfoma de papulas pe-
quenas’ o ‘hiperplasia angiolinfoide papulosa’.

Dada la evolucion benigna de esta enfermedad, en
las lesiones dificiles de abordar quirirgicamente por
su extension, se sugiere el control médico rutinario, y
en aquellas tnicas, localizadas, se sugiere la exéresis
completa, ya que es la conducta terapéutica con menos
recidivas.
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