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RESUMEN

Se reporta el caso de un paciente que presentaba
una macula café oscura en el talén. Se le realiza biopsia
y se discute su diagnostico diferencial.

HISTORIA CLINICA

Hombre de 24 afos, futbolista profesional,
asintomatico y sin antecedentes personales o familiares
relevantes. Fue revisado por un médico general para
realizarle el examen fisico de ingreso a un club deportivo
e incidentalmente encuentra una mancha
hiperpigmentada café oscura, de bordes irregulares,
asimétrica y con distribucién irregular del pigmento,
localizada en el talon derecho (Figura 1). La mancha era
asintomatica y habia pasado inadvertida por el paciente.
No presentaba iesiones satétiles ni adenopatias
palpables. Se hizo una biopsia de la lesion (Figura 2).

ANATOMIA PATOLOGICA

El estudio histopatoldgico de la lesién, con coloracion
de hematoxilina-eosina, mostré piel gruesa con masas
eosinofilicas intracérneas. No habia ninguna alteracion
en otras capas de la epidermis. En la dermis se vieron
capilares dilatados llenos de eritrocitos, que parecen
extravasarse y sufrir exocitosis (Fig. 2).

DIAGNOSTICO

Talén negro.

COMENTARIO

. SINONIMIA: Talon noir, petequias calcaneas,
pseudocromohidrosis plantar, “black heel”, “black palm”,
hemosiderosis calcanea, queratodermia hemorragica.

Esta entidad pertenece al grupo de lesiones cutaneas
inducidas por trauma. Es una discoloracion azul negruzca,
en los talones de pacientes que sufren trauma de tipo
tangencial en la piel de las zonas afectadas.! En nuestro
paciente, esta condicion traumatica es inherente a su
profesion. La biopsia se hizo por la sospecha clinica de
melanoma.
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En la literatura se han informado multiples casos,
como los ocurridos en 1964, en el sur de Inglaterra, en
49 jovenes atletas, principalmente mujeres, quienes
presentaban manchas azul negruzcas en los bordes
laterales de los talones.? Se trata de lesiones
asintomaticas consistentes en la aparicion subita de
puntos 0 maculas azul negruzcas o grisaceas, de tamafios
variables, y que pueden confluir. Estan localizadas
principalmente sobre los bordes hiperqueratdsicos de la
cara posterior y las caras laterales de los talones, aunque
también pueden aparecer en la superficie flexora de los
dedos de los pies y en las palmas de las manos.® Es por
esto que el nombre de “talén negro” no es adecuado, y
explica la existencia de multiples sinonimias.

Se ha observado con mas frecuencia en jovenes que
practican deportes en los cuales hay marcados
movimientos de parada y arranque, como en el
basquetbol, futbol, tenis, squash y otros deportes de
raqueta. Anteriormente se creyé que pudiera tener una
causa de origen bacteriano o secretor, por el hallazgo
histolégico de pigmento café en los conductos
sudoriparos de la piel lesionada.* Hoy se cree que el
trauma tangencial de estos movimientos origina una
fuerza poco comun en los capilares de las papilas
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dérmicas, que los lleva a su ruptura, con la subsecuente
formacion de hemorragias con exocitosis extensa de
eritrocitos que ocupan diferentes extensiones
intraepidérmicas, hemorragias que son luego eliminadas
hacia la superficie cutanea y dan el pigmento
caracteristico de esta lesion talar.'

Suelen ser lesiones simétricas y bilaterales con mayor
frecuencia, lo cual nos ayuda a hacer un diagnostico
diferencial con melanoma maligno de tipo lentiginoso
acral. Sin embargo, ante una lesion unilateral debe
sospecharse un melanoma y es mandatorio realizar una
biopsia'2+67, tal como ocurrié en este caso. Clinicamente
también pueden confundirse con verrugas vulgares por
la apariencia de petequias que tienen las lesiones y con
pomfolix por su asociacion con hiperhidrosis y la
localizacion en los bordes plantares.®®

Si se aplica la video macroscopia en el “talon negro”,
se encuentran caracteristicas especificas como el
hallazgo de gotas bien demarcadas de color negro rojizo,
agrupadas en el dorso de las papilas dérmicas sin un
patron linear o fibrilar. Este método es un instrumento
util en el diagnostico diferencial de lesiones pigmentadas
de la piel volar®, cuyo uso no ha sido iniciado en Colom-
bia.

Histologicamente el “talon negro” presenta masas
eosinofilicas y homogéneas de hemoglobina, localizadas
en emparedado dentro de la capa cérnea, lo cual indica
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su eliminacion transepidérmica.>’* (Figura 2).

El color negro es caracteristico de las lesiones
hemorragicas, con eliminaciéon de la sangre completa a
la capa cornea. Asi ocurre en algunos hemangiomas
labiales y en el punteado negruzco de verrugas vulgares,
0 en areas de hiperplasia pseudoepiteliomatosa en leish-
maniasis, esporotricosis y cromomicosis. La principal
importancia de estas lesiones esta en la diferenciacion
con melanoma maligno.

La sangre eliminada a la epidermis no es fagocitada
por macrofagos y, por lo tanto, las coloraciones
histolégicas deben estar orientadas a la deteccion de
hemoglobina y no de hemosiderina’, la cual se produce
por degradacién del hemo en los lisosomas de los
macréfagos. Estas masas sanguineas intraepidérmicas
no tifien cuando se realiza la tincion de Perl para hierro,
pues ésta no reacciona con la hemoglobina.” La tincién
con benzidina es altamente selectiva y especifica en la
demostracion de dichos depositos de hemoglobina, los
cuales tinen de color café. El uso de esta coloraciéon ha
sido restringido en los laboratorios de patologia, debido
a que estudios epidemiolégicos han identificado en ella
la presencia de dos aminas aromaticas, con poder
carcinégeno en humanos sobre el epitelio urinario,
pulmon, pancreas y la médula ésea.”

El tratamiento basico de esta enfermedad es el reposo,
con el fin de abolir la causa de la ruptura vascular,
anadiendo ademas el uso de plantillas talares especiales
en los deportistas. Generalmente las maculas
desaparecen espontaneamente con estas medidas, pero
también se ha utilizado la remociéon de las capas
superficiales de la piel™?, aunque este proceso ocurrira
de todas maneras con el recambio epidérmico normal
que toma poco mas de un mes. Si el trauma es repetitivo,
la lesion sera persistente.

SUMMARY

The case of a patient with a hyperpigmented macu-
lae at his right heel is presented. The biopsy was taken
and the differential diagnosis was made.
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ANGIOBLASTOMA DE NAKAGA

Angioblastoma de Nakagawa
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RESUMEN

Se presenta el caso de una nifia de 17 meses de edad, con
una lesion tumoral adquirida de aspecto vascular, localizada en el
gluteo y region inferior de su espalda, cuya histologia fue compat-
ible con angioblastoma de Nakagawa. Se hace una revision de la
literatura existente sobre esta entidad, siendo muy escasa la
informacién al respecto.

Palabras clave: Angioblastoma, Nakagawa, hemangioma,
adquirido.

HISTORIA CLINICA

Paciente de 17 meses de edad, de raza negra, procedente del
area rural del Choco quien consultd por 6 meses de evolucién de
unaplaca eritematosa indurada, localizada en regiones lumbosacra
y glutea izquierdas que no sobrepasaba la linea media (Figuras 1y
2). Lamadre era enfatica en afirmar que la consistenciay el eritema
eran variables, sin poder relacionar estos cambios con algun fac-
tor especifico. Adicionalmente y concomitante en tiempo de
evolucion con la anterior lesion, la nifia presentaba en la porcion
inferior del gluteo del mismo lado una méacula hiperpigmentada
asociada con hipertricosis. Ademas, la nifia presentaba disestesia
leve y con el tiempo fue desarrollando hiperhidrosis, que se fue
complicando con miliaria rubra; todo esto limitado al sitio especifico
de la lesion.

Se tomd biopsia tanto de la placaeritematosacomo de lamacula
hiperpigmentada, reportandose iguales hallazgos en las lesiones:
se observo proliferacion lobulada de células agrupadas formando
estructuras muy bien delimitadas en la dermis que se extienden
hasta la unién dermohipodérmica. Estos I6bulos vascularesestaban
constituidos por células endoteliales con nucleos pequerios y
escaso citoplasma, y en algunas oportunidades formaban espacios
vascularescapilares. Dentro de los l6bulos existian otras hendiduras
con paredes delgadas y dilatadas, alternadas con las anteriormente
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descritas, que establecian separaciones dentro de las
mismas, el componente endotelial y la dermis.

Con esto se llego al diagnostico de Angioblastoma de
Nakagawa. Debido a la estabilidad y el tamario de la lesion, se
decidio tomar conducta expectante. Tres meses después de esta
valoracion inicial. Se decidio iniciar esteroide topico de mediana
potencia debido al desarrollo de una disestesia severa, que incluso
no le permitia usar ropa por mucho tiempo. Inicialmente se obtuvo
muy buena respuesta con disminucion de la disestesia y
estabilizacion en cuanto al crecimiento de la lesion. Posteriormente
este efecto inicial cedio y se observé aumento del 20% de la lesion
con una gran infiltracién; adicionalmente de nuevo se tuvo
exacerbacion de la disestesia. Con este cuadro se inicid manejo
con interferén 2 a una dosis de 5 millones/m? en cada dosis, 3
veces por semana, completando en el momento 4 semanas de
tratamiento.

DISCUSION

El Angioblastoma de Nakagawa es una neoplasia muy poco
frecuente, benigna, compuesta principalmente por células
endoteliales inmaduras benignas. Es adquirida, desarrollandose
en el 60% de los casos antes del primer ano de edad y en un 15%
antes de los 10 afos.' 2

Comienza como placa eritematosapobrementedemarcada que
rapidamente evoluciona a placaindurada purpurica o azul, 0 a varios
nodulos o tumores de igual color.

Casi siempre es una lesion solitaria’ que afecta en orden de
frecuencia el cuello, tronco, extremidades y cabeza.® EI 90% de
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los pacientes presenta, como sintoma asociado, dolor en
el sitio de la lesion'™ y hay algunos casos reportados de
hiperhidrosis incluso de proliferacion de glandulas ecrinas
cerca al tumor."* ®

Es una enfermedad considerada benigna debido a su
crecimiento lento, casi siempre esta confinada a la piel y por las
caracteristicas histologicas benignas que presenta. Se han hecho
estudios de seguimiento y no se ha observado transformacion
maligna.® Algunos pacientes presentan una evolucién mas rapida,
pero la histopatologia es idéntica a las lesiones con crecimiento
lento.” Tipicamente estas lesiones crecen por pocos afos y luego
se detienen y permanecen estables.® Ocasionalmente se
encuentran pacientes adultos cuya lesion era estable y de nuevo
inicia diseminacién. Se desconoce larazon, pero se ha descartado
que sea secundario a malignizacién.” Hay casos descritos
asociados con transplante hepatico,® embarazo,™ en la literatura
hay un caso de varios familiares afectados con esta entidad, con
aparente transmisién autosémico dominante.™

En la histopatologia se observan en diferentes niveles de la
dermis, en ocasiones hasta en el tejido graso, la proliferacion de
células regordetas (plump cells) ovales y levemente fusiformes,
dispuestas en lébulos discretos, frecuentemente alineados a lo
largo de plexos superficiales o profundos, que en la mayoria de los
casos no presentan comunicacion vascular. ¢ En los Iébulos la
mayoria de las células rodean lumenes delgados de vasos
semejantes a capilares. Esos vasos tienen células en su borde
indiferenciables de las que las rodean.' No se observan células
atipicas.

En la inmunohistoquimica se observaron dos componentes
celulares: uno luminal positivo para Factor VIII RA (Related Anti-
gen) y UEA (Ulex Europeus Agglutinin) y negativo para actina, lo
cual nos sefalaria que son ceélulas endoteliales, y el otro
componente, ubicado alrededor de las células luminales, negativo
para F VIl RA'y UEA, y positivo para actina, nos indicaria que son
pericitos. "2 Estos hallazgos son ratificados por medio de la
microscopia electrénica en donde se observan los dos tipos
celulares: el periférico compuesto por pericitos convencionales y
elluminal, por células endoteliales inmaduras con cuerpos de Weibel
Palade disminuidos y con cuerpos densos cristalinos inusuales.’

En la literatura existe la discusion, por su gran parecido
histolégico, de si el angioblastoma de Nakagawa es el mismo He-
mangioma en Penacho (Tufted Angioma) el cual ha sido descrito
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en adultos. La conclusion es que puede tratarse de dos
variantes del mismo tipo de hemangioma capilar lobu-
lar.4

Respecto al tratamiento sélo hay informes anecdoticos en los
que se habla del uso de esteroide topico potente, para manejar el
dolor que estos pacientes presentan,® con buen resultado en un
paciente. En cuanto a terapia sistémica, hay casos manejados,
con éxito, con esteroide sistémico? o con interferon 2 alfa™

Hay varios casos descritos de regresion espontanea en un
lapso de tiempo que fluctuaba entre 3 y 8 afios después de la
aparicion de la lesion. 513

SUMMARY

A case of a 17 month-old-girl, with an acquired neoplasia in
her gluteo through low back with a tumoral aspect is presented.
The histopathology was consistent with Nakagawa’s angioblas-
toma. A revision of literature is made.

Key words: Angioblastoma, Nakagawa, Hemangioma, ac-
quired.
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HEMANGIOMA GLOMERULOIDE

Hemangioma glomeruloide y

su significado

Martha Lucia Gonzalez T.
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RESUMEN

Se presenta el caso de unamujer de 31 afos de edad,
con diagnostico de Enfermedad de Castleman, quien fue
referida a la seccién de Dermatologia para evaluar
sus multiples lesiones de piel, confirmadas
histopatolégicamente como hemangiomas
glomeruloides, sospechandose un Sindrome de POEMS

Palabras clave: Enfermedad de Castleman, heman-
gioma glomeruloide, sindrome de POEMS.

HISTORIA CLINICA

Se trata de una paciente de 31 afos de edad, quien
consulté a la secciéon de Dermatologia, remitida por
Medicina Interna, con diagnéstico de Enfermedad de
Castleman. Presenta multiples papulas angiomatosas
(Figuras 1 y 2), asintomaticas, de predominio en cara y
cuello, de tamano variable, linfadenopatias cervicales
multiples, hepatoesple-nomegalia, déficit motor y
sensitivo. Con estos hallazgos clinicos se sospechd un
sindrome de POEMS y se decidi6 realizar biopsia de piel
y otros examenes complementarios.

foto 1. POEMS
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La biopsia de bazo y ganglios linfaticos (Figura 3)
muestra hiperplasia angiofolicular marcada, con centros
germinales grandes, cuerpos de Roussel rodeados por
linfocitos y plasmocitos con la distribucion caracteristica
en anillos de cebolla, compatible con la Enfermedad de
Castleman. La biopsia de piel revela proliferacion vascu-
lar ocupando el dermis reticular con capilares ectaticos
agrupados, tapizados por endotelio plano con pared
gruesa y proliferacion de células abultadas semejando
un glomérulo renal (Figura 4), compatible con heman-
gioma glomeruloide. La electromiografia confirmé una
neuropatia mixta y la electroforesis de proteinas se
encontraba dentro de un rango normal .

DISCUSION

La Enfermedad de Castleman es un desorden
linfoproliferativo sistémico, reconocida primero en 1920
y descrita como entidad clinico-patolégica en 1956."
Usualmente se presenta en adulto joven como una masa
mediastinal asintomatica o adenopatias localizadas. Esta
caracterizada por hiperplasia angiofolicular marcada?. Su

Martha Lucia Gonzalez T. MD, Residente |1 Dermatologia. Universidad
del Valle, Cali.

Fabian Sandoval P.MD, Residente Il Dermatologia. Universidad del
Valle, Cali.

Ricardo Rueda P.MD, Docente Dermatologia. Universidad el Valle,
Cali.



HEMANGIOMA GLUMERULOIDE

foto 3. BIOPSIA DE BRAZO Y GANGLIOS LINFATICOS

etiologia es desconocida, pero existen teorias de
asociacién con el Herpes virus 8 y una disregulacion del
sistema inmune con IL-6 elevada.? Clinicamente existe
una forma localizada con 2 subtipos histologicos: hialino
vascular (80-90%) y células plasmaticas (10-20%) y una
forma generalizada que puede ser no neuropatica y
neuropatica o asociada a POEMS .2

El sindrome de POEMS fue descrito por Simpo en
1968 como un transtorno multisistémico, poco comun
que, como su acronimo indica, consiste en
Polineuropatia, Organomegalia, Endocrinopatia,
proteina M y S. Se refiere a cambios en piel donde un
50% consisten en angiomas adquiridos como el he-
mangioma glomeruloide, el cual podria constituir un
marcador de la enfermedad.’*

Consideramos que se trata de una paciente con
Enfermedad de Castleman, con organomegalia,
polineuropatia y algunos cambios en piel, que nos hace
pensar podria coexistir con un Sindrome de POEMS,
aunque hasta ahora la paciente no ha desarrollado
endocrinopatia ni gamopatia monoclonal, pero no se
descarta que en el futuro las pueda presentar.

El interés de nuestro caso radica en que la asociacion
de hemangioma glomeruloide con Enfermedad de
Castleman y algunas caracteristicas del Sindrome de
POEMS®® ya ha sido documentada en la literatura y hasta
el momento hay tres casos reportados; en el ultimo de
ellos describieron una paciente con rasgos idénticos a
nuestra paciente.®

Debemos tener en cuenta que, cuando nos
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enfrentamos a una proliferacién vascular adquirida, se
debe pensar en que ésta pueda representar un marcador
importante de sindromes sistémicos facilmente
reconocibles.

SUMMARY

The case of a thirty one year-old woman with
Castelman’s disease is presented. She was referred to
Dermatology with multiple skin lesions. The histopa-
thology revelead glomeruloid hemangiomas. These fea-
tures suggested the diagnosis of POEMS syndrome.

Key words: Castleman’s disease, glomeruloid he-
mangioma, POEMS syndrome.
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Sarcoma epitelioide
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RESUMEN

El sarcoma epitelioide tiene predileccion por la dermis 'y
planos de la fascia de las extremidades. Presentamos el caso
de una mujer de 26 afos, con un nédulo en 4° artejo de pie
izquierdo, cuya histologia e inmunohistoquimica confirman el
diagnostico de sarcomaepitelioide. Eitumores poco frecuente
y puede simular multiples patologias benignas o malignas que
dificultan su diagnéstico.

Palabras Clave: Sarcoma epitelioide, extremidades.
Historia clinica

Paciente de 26 anos de edad, sexo femenino, quien
consulté por lesion en 4° artejo de pie izquierdo de 5 meses
de evolucion, asintomatica, no relacionada con trauma. Sin
antecedentes personales o familiares de importancia.

Al examen fisico se observa lesién nodular, ulcerada, de 1
cm de didmetro, localizada en cara plantar del cuarto artejo
del pie izquierdo (Figura 1). Se plantean como posibilidades
diagnosticas: melanoma amelanoético, carcinoma
escamocelular ulcerado.

Histopatologia

Proliferacién tumoral ulcerada, intradérmica, maligna,
infiltrativa, compuesta por células elongadas y pleomorficas,
con nucleos vesiculosos y nucleolo prominente, con alta rata
mitética y compromiso de planos profundos (Figura 2).

Inmunohistoquimica

El tumor fue positivo para Vimentina y Citoqueratina,
negativo para S-100 y HMB 45, con este perfil
inmunohistoquimico se confirma el diagnoéstico de sar-
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coma epitelioide (Figuras 3y 4).

Tratamiento y evolucion

Se realiza manejo quirurgico con amputacion de la
articulacién metatarsofaldngica del 4° artejo, sin
complicaciones. Actualmente |a paciente lleva 6 meses sin
signos de recidiva.

DISCUSION

El sarcoma epitelioide es un tumor raro que deriva su
nombre de la apariencia epitelial, y tiene la capacidad de
producir metastasis por via linfatica. Por lo tanto, algunos le
asignan la definicion de “sarcoma enmascarado como carci-
noma”.

Fue descrito por primera vez por Enzingeren 1970, quien
reportd 62 casos de un sarcoma de tejidos blandos con
predileccién por la dermis y planos de la fascia.’

Se presenta especialmente en adultos jévenes entre 10y
35 anfos, con una relacion hombre a mujer de 2:1.

Se localiza mas frecuentemente en extremidades distales,
especialmente en manos y mufiecas; le siguen en frecuencia
los miembros inferiores y en casos mas raros se han descrito
envulvay pene; las visceras solo se afectan secundariamente
por metastasis.

La lesién se manifiesta como un noédulo o tumor ulcerado
de 1 a6 cm de diametro, generalmente asintomatico.

Las caracteristicas microscépicas son: disposicién nodu-
lar de las células tumorales, las cuales tienen apariencia
epitelial, tendencia a la degeneracion central y a la necrosis;
localizado en la dermis con diseminacion por la fascia o apo-
neurosis; con alguna frecuencia invade los haces
neurovasculares pero ésta no es una caracteristica
prominente.
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Los elementos celulares varian desde células ovoides o
poligonales que sugieren un rabdomiosarcoma hasta células
fusiformes remedando un histiocitoma fibroso maligno o un
fibrosarcoma.?3

Las caracteristicas histologicas que predicen un mal
prondstico son la invasion vascular, necrosis > 30% y los
tumores >5cm

El inmunofenotipo del tumor es bastante caracteristico,
puesto que lagran mayoria tienen coexpresion de citoqueratina
y vimentina, y son pocos los tumores que comparten este
perfil; entre ellos estan el mesotelioma, el carcinomade células
renales y los tumores de tiroides, entidades que pueden ser
descartadas por la clinica y la histologia.*®

La etiopatogenia es aun confusa, hasta en el 20% de los
casos se ha relacionado con trauma; la naturaleza del tumor
también esenigmatica, se han postulado multiples teorias pero
lamas aceptada actualmente se trata de un tumor relacionado
con una tenosinovitis nodular y que surge del mesénquima
sinovioblastico.

La variabilidad en las caracteristicas histologicas y la
apariencia clinica del tumor hacen que el diagnostico
diferencial de esta entidad sea muy amplio y por lo mismo
dificil; puede ser confundido con granuloma anular,
histiocitoma fibroso, sarcoma sinovial, fibrosarcoma, angiosa-
rcoma, carcinoma escamocelular y melanoma, entre otros.

El tumor tiene una clara tendencia a la recidiva, con una
frecuencia del 77% y a producir metastasis en el 45% de los
pacientes; el sitio mas frecuente son los ganglios y le siguen
el pulmon, la piel, el SNC y los tejidos blandos.

Eltratamiento de esta lesion es eminentemente quirdrgico,
con reseccion local amplia, aunque no hay trabajos de
margenes quirlrgicos, o la amputacion si el tumor primario
esta localizado en dedos. Se debe considerar también la
amputacion para tumores recurrentes, aunque parece ofrecer
poco beneficio para pacientes con metastasis a distancia.
Puede combinarse el tratamiento quirdrgico con quimioterapia
y radioterapia, con resultados poco alentadores.

El pronéstico y la posibilidad de metastasis
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dependen, ademéas de los factores histolégicos
descritos anteriormente, de caracteristicas clinicas
como tamafio del tumor (peor prondstico en tumores
>5 cm) y sexo del paciente (peor pronodstico en
hombres).234

CONCLUSION

Se reporta el caso de una mujer de 26 afos, con un sar-
coma epitelioide en 4° artejo de pie izquierdo, comprobado
por histologia e inmunohistoquimica, a quien se le realizd
manejo quirurgico conamputacion a nivel metatarsofalangica,
y 6 meses después no hay signos de recidiva.

SUMMARY

Epithelioid sarcoma is a tumor that occurs preferably in
the dermis and the fascial plane of extremities. A case of a
26-year-old woman, with a nodule on 4" left toe is presented.
Histology and inmunohistochemistry confirm diagnosis. The
incidence of this tumor is low and simulates many benign or
malign pathologies making more difficult the diagnosis.
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