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RESUMEN

| angiosarcoma cutaneo es una entidad rara que

se presenta en pacientes mayores de 50 anos.

Se reporta un caso en una nifia de 7 anos de edad

con xeroderma pigmentosum vista en el Instituto
Nacional de Cancerologia.

Palabras clave: angiosarcoma, xeroderma pigmento-
sum.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 7 anos, quien desde los 10 me-
ses de edad inicia lesiones maculares y posteriormente
papulas pardas, hiperpigmentadas, localizadas en cara,
extremidades y abdomen que luego se generalizan. Tiene
como antecedente cinco miembros de la familia por parte
del padre con historia de xeroderma pigmentosum (XP), fa-
llecidos antes de los 13 afos. Es manejada inicialmente con
protectores solares y acido retinoico. Presenta numerosas
lesiones tumorales (mas de 15), localizadas en distintas
partes de la piel, como escapula, parpados, cuello y cara,
del tipo carcinoma basocelular, escamocelular y queratosis
actinica. Continua manejo con 5-Fluorouracilo, criocirugia y
crioterapia sin mejoria en los resultados.
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Figura 1. Se observa dermis comprometida por tumor poco
circunscrito compuesto por numerosos canales vasculares
anastomosados, que llegan hasta la parte profunda de la mis-
ma (10X).

En el codo derecho presenta una lesion rojiza, circuns-
crita, ligeramente elevada, de 1.5 cm de diametro. El repor-
te histopatolégico muestraangiosarcomacutaneo, compues-
to por células tumorales prominentes, pleomorficas e hiper-
cromaticas que tapizan canales vasculares, ocupados por
glébulos rojos, entremezclados con infiltrado inflamatorio tipo
polimorfonuctear neutrdfilo y mastocitario (Figuras 1,2). Las
células tumorales infiltran la dermis superficial y compro-
meten parte de la profunda. A la inmunohistoquimica expre-
san CD34 y FVIll, mostrando un alto indice de proliferacion
Ki67.

DISCUSION

El xeroderma pigmentosum (XP) es un grupo de tras-
tornos heredados,’ clasificados de acuerdo con grupos de
complementacion, que se caracterizan por alteraciones en-
zimaticas que generan una incapacidad para reparar el dafno
del DNA ocasionado por los rayos ultravioleta.? Los pacien-
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Figura 2. Los canales vasculares estan tapizados por células
tumorales malignas grandes, pleomorficas, hipercromaticas,
con nucleolos prominentes. Entre ellas hay numerosos mas-
tocitos (40X).

tes con XP experimentan anormalidades oculares y cuta-
neas inducidas por el sol, incluyendo neoplasias, tales como
carcinomas baso y escamocelulares, queratosis actinicas,
melanomas y fibrosarcomas.® Adicionalmente pueden en-
contrarse otras alteraciones vasculares benignas tales como
telangiectasias, pero los tumores malignos vasculares son
raros, extremadamente infrecuentes en nifos, y ocurren en
areas expuestas al sol, como cabeza y cuello.? En la bus-
queda de la literatura indexada hasta el 2003 solo se en-
contraron dos casos reportados de angiosarcoma en niios
con XP.'?

El angiosarcoma tiene una amplia distribucion anato-
mica, y la localizacion principal es la piel, en la mayor parte
de los casos sin asociacion con linfedema.* En la mayoria
de las neoplasias cutaneas relacionadas con XP se acepta
la asociacion con dano del DNA inducido por luz ultraviole-

ta, pero la patogénesis de este tumor es desconocida. Algu-
nos autores han planteado hipétesis como la acumulacion
de mastocitos en estos tumores, que pueden estar relacio-
nados con la liberacién de mediadores tales como el factor
de crecimiento endotelial vascular (VEGF), que promueve
el crecimiento de estructuras vasculares, y la proteasa, que
estimula la angiogénesis y formacion de tubulos.? En el caso
presentado se observan acumulos de células mastocitarias
entre las formaciones vasculares, lo que apoya la hipétesis
antes presentada.

Macroscépicamente, el angiosarcoma se presentacomo
masas hemorragicas que varian de tamano. En la histologia
pueden ser epitelioides o fusocelulares, compuestos por ce-
lulas grandes, con alto grado nuclear, dispuestas en nidos,
sabanas, cordones o canales vasculares. El diagndstico se
sospecha con microscopia de luz, pero se confirma con la
ayuda de la inmunohistoquimica. Los angiosarcomas expre-
san antigenos vasculares como el factor de Von Willebrand,
CD31y CD34. Las citoqueratinas estan presentes en un ter-
cio de ellos, particularmente en las formas epitelioides.®

CONCLUSION

Se presenta el caso de una patologia poco frecuente
como es el angiosarcoma, a una edad muy temprana, aso-
ciado con xeroderma pigmentosum.

SUMMARY

Cutaneous angiosarcoma is an uncommon entity it is
seen in patients older than 50 years. We report a case in a
7-year-old girl with xeroderma pigmentosum seen in the Na-
tional Cancer Institute.
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RESUMEN

a psoriasis es una enfermedad inflamatoria con

L diversas variantes clinicopatoldgicas; una de las

mas infrecuentes y controvertidas es la forma li-

neal. Las lineas de Blaschko son el patron asumi-

do por algunas dermatosis congeénitas y adquiridas, entre

las cuales, y de manera excepcional, se encuentra la pso-

riasis. Presentamos el caso de un nifia con psoriasis lineal
que seguia las lineas de Blaschko.

Palabras clave: psoriasis lineal, lineas de Blaschko.

INTRODUCCION

La psoriasis es una dermatosis con mediacion inmune
y caracterizada, entre otras, por una epidermopoyesis ace-
lerada, resultante de complejas interacciones de los quera-
tinocitos con mediadores de la inflamacion.!

La enfermedad tiene un amplio espectro de manifesta-
ciones. Una de las variantes clinicas mas inusuales y con-
trovertidas es la formalineal, la cual puede presentarse como
fendmeno de Koebner, asociada con lesiones de psoriasis
vulgar, concurrir con otras patologias de distribucion lineal,
o bien como psoriasis lineal pura, una presentacion muy
infrecuente.’
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Figura 1. Placas lineales eritematosas, descamativas, siguien-
do las lineas de Blaschko.

En 1901 Blaschko propuso un sistema de lineas que
no se correlacionaban con ningun patron vascular, nervioso
o linfatico, y eran seguidas por diversas dermatosis nevoi-
des y adquiridas. Happle estudio este llamativo patron en
diferentes genodermatosis, y lo atribuy6 al mosaicismo fun-
cional del cromosoma X.2
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Presentamos el caso de una psoriasis lineal circunscri-
ta Unicamente a las lineas de Blaschko, condicion rara vez
reportada en la literatura, y resaltamos la importancia de
considerarla dentro de las dermatosis Blaschko-lineales.

CASO CLINICO

Nina de 9 anos que consulto por presentar lesiones li-
neales en hemicara izquierda de cinco anos de evolucion.
No habia antecedentes personales de importancia ni histo-
ria familiar de psoriasis. En consultas previas la paciente
habia recibido mdltiples tratamientos, con poca mejoria.

Figura 2. Lesiones circunscritas al lado izquierdo de la cara.

Al examen fisico se encontraron placas lineales, clara-
mente circunscritas al lado izquierdo de la cara y el cuello,
eritematosas y descamativas, con costras escasas, de bor-
des bien definidos, localizadas en region frontal, cuero ca-
belludo, piramide nasal, menton, mejilla, cuello y pabelldn
auricular (Figuras 1, 2). No presentaba lesiones en otras
partes del cuerpo (ni habia referencia de haberlas tenido).

La biopsia de una de las placas se considero diag-
nostica de psoriasis al evidenciar hiperplasia epidérmica
psoriasiforme, hiperparaqueratosis, hipogranulosis y exo-
citosis masiva de polimorfonucleares que confluian en el
estrato subcorneo; en la dermis habia infiltrados perivas-

culares superficiales y capilares congestionados, dilata-
dos y en intimo contacto con los placas suprapapilares
(Figura 3).

Se prescribid calcipotriol con clobetasol y se logro re-
mision de sus lesiones en dos semanas; las lesiones recu-
rrieron al intentar bajar la potencia del esteroide.

DISCUSION

La psoriasis tiene un curso variable y en funcion del
tamano, evolucion, localizacion, extension y morfologia de
las lesiones se definen distintos patrones clinicos: en pla-
cas (vulgar, ostracea, elefantiana), en gotas (eruptiva o agu-
da), eritrodérmica, pustulosa generalizada (Von Zumbusch),
pustulosa localizada (palmo-plantar -Barber, Hallopeau,
Andrews-), invertida, ungueal, seboridsica, de cuero cabe-
lludo (falsa tina amiantacea), artropatica, pustular generali-
zada del embarazo (impétigo herpetiforme), circinada vy li-
neal."?

Las lineas de Blaschko son un sistema de lineas en la
superficie del cuerpo seguidas por diferentes patologias
congeénitas y adquiridas de la piel y las mucosas. Fueron
dibujadas por Alfred Blaschko en 1901, quien las describid
inicialmente en patologias hamartomatosas, y no se rela-
cionan con el recorrido de estructuras nerviosas, vascula-
res ni linfaticas. La epidermis y sus apéndices, los melano-
citos, el sistema vascular y la grasa hipodérmica, en con-
junto o individualmente, pueden estar involucrados en este
tipo de manifestacion morfoldgica.? La explicacion de este
patron no es del todo clara; puede deberse a una forma de
mosaicismo, expresado como mutaciones de genes que se
manifiestan en células epidérmicas (queratinocitos, mela-
nocitos y fibroblastos en menor proporcion), originando le-
siones lineales arremolinadas desde la embriogénesis; ta-
les mutaciones pueden también permanecer ocultas y des-
enmascararse ante eventos externos, como enfermedades
virales, dando manifestaciones lineales a dermatosis adqui-
ridas.?

Las lesiones congénitas y/o nevoides que siguen las
lineas de Blaschko pueden tener un inicio tardio, después
del nacimiento, y deben ser diferenciadas de las dermato-
sis adquiridas que exhiben el mismo patrén lineal. En las
dermatosis comunes, como el liquen plano y la psoriasis,
las lesiones con distribucion Blaschko-lineal a menudo se
presentan concomitantes con lesiones dispersas tipicas de
la enfermedad, pero ocasionalmente pueden presentarse
aisladas.’? La psoriasis lineal pura, que sigue las lineas de
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Figura 3. La histologia evidencia hiperplasia epidérmica psoriasiforme, paraqueratosis, hipo-

granulosis, infiltrado perivascular superficial y exocitosis masiva de polimorfonucleares

(H&E X 100).

Blaschko, es una variante muy rara y controvertida, de la
cual hay pocos casos reportados en la literatura. Las lesio-
nes de disposicion lineal en el lado izquierdo de la cabeza y
cuello de nuestra paciente eran, por clinica e histologia, ti-
picas de psoriasis.

Encontramos publicados dos casos de psoriasis lineal
asociados con liquen estriatus, que es la erupcion Blaschko-
linear adquirida mas comun en la ninez. Taieb et a/. propo-
nen un nuevo acronimo para enfatizar el fenémeno de base
de estas dermatosis: BLAISE -Blaschko linear acquired in-
flamatory skin eruption.*

De los cinco casos reportados en la literatura como pso-
riasis lineal, cuatro eran en mujeres y tres en ninos. Las
lesiones las describian como placas eritematosas y desca-
mativas, excepto en un caso con presentacion clinica pus-
tular. Las localizaciones predominantes fueron el tronco y
las extremidades (principaimente los brazos). En dos pa-
cientes las lesiones eran congénitas, y en otros dos de apari-

© 79

cion en la infancia temprana y coexistian con lesiones guta-
tas o en placas en otras partes del cuerpo. Los cinco casos
presentaban asociacion con otras dermatosis: dos pacien-
tes con nevus epidérmico verrucoso lineal inflamatorio (NE-
VLI), dos pacientes con liquen estriatus y un paciente con
dermatitis atdpica. Uno de los pacientes tenia anteceden-
tes familiares de psoriasis (padre). Un caso, de aparicion
en la adultez, se asociaba con condrodisplasia punctata
dominante ligada a X y con lesiones ictiéticas Blaschko-li-
neares.*® El perfil clinico de nuestra paciente difiere de es-
tos casos, en cuanto a que las lesiones eran en cara y cue-
llo, no tenia otras dermatosis asociadas, tampoco presen-
taba lesiones no-lineales en otras partes del cuerpo ni tenia
antecedentes familiares de psoriasis.

El diagndstico de la psoriasis es eminentemente clini-
co, pero, en casos como el presente, es indispensable la
biopsia para diferenciarlo de otras patologias clinicamente
similares como el NEVLI, que comparte semejanzas con la
formalineal de psoriasis, incluso en algunas caracteristicas
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histologicas (acantosis y paraqueratosis). Ayuda a diferen-
ciarlas el hecho que el NEVLI tiene un aspecto mas infla-
matorio y es mas sintomatico —prurito— que la psoriasis.!?°
Menni et a/® reportaron un caso de psoriasis coexistente
con NEVLI en una misma lesion lineal y en diferentes mo-
mentos de su evolucion; los autores postularon que ambas
patologias podrian representar espectros de la misma en-
fermedad.’

Otras patologias con distribucion lineal que merecen con-
siderarse en el diagnostico diferencial son: liquen estriatus,
liquen plano, dermatitis atopica, lupus eritematoso, reaccion
injerto contra huésped y erupcion fija por drogas. '3

En conclusion, nuestra paciente presento un cuadro de
psoriasis Blaschko-linear pura. Es importante considerar y

destacar la psoriasis como una de las dermatosis que, de
forma infrecuente, cursa con presentacion Blaschko-linear.

SUMMARY

Psoriasis is an inflammatory disease with a wide range
of clinical and pathologic varieties; one of the most infre-
quent and controversial is the linear form. Blaschko's lines
are the pattern assumed by some congenital and acquired
dermatoses, among which, exceptionally, psoriasis can be
found. We present the case of a girl with linear psoriasis
following Blaschko's lines.

Key words: linear psoriasis, Blaschko's lines.
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