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RESUMEN

El nédulo angiomatoso epitelioide cutaneo (NAEC), es
una lesion vascular recientemente descrita que muestra
hallazgos histologicos distintivos y un curso evolutivo
benigno. Clinicamente suele presentarse como un nédulo o
papula eritematosa de reciente aparicién, predominante-
mente localizados en tronco y extremidades; y a pesar, de
las aparentes diferencias clinico-patoldgicas, no es posible
con certeza descartar que pueda tratarse de una variante
poco usual de hemangioma epitelioide (HE).
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SUMMARY

Cutaneous epithelioid angiomatous nodule (CEAN), is a
recently described vascular lesion with distinct histological
features and apparently benign behaviour. The lesion is pre-
dominantly located in the trunk and extremities. It appears
as a small erythematous papule or nodule with a short his-
tory. Despite the apparent clinicopathologic differences, the
possibility that CEAN represent a very unusual variant of
epithelioid hemangioma can not absolutely be excluded.
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INTRODUCCION

En el espectro de lesiones vasculares epitelioides
cutaneas, existen multitud de entidades que oscilan entre
las de caracter meramente reactivas como la angiomato-
sis bacilar (AB) (1), hasta las francamente malignas
como el angiosarcoma epitelioide (AE) (2), permane-
ciendo entre ambos extremos, aquéllas consideradas
benignas como el HE (3) o de malignidad intermedia,
encuadrandose en esta ultima categoria el hemangioen-
dotelioma epitelioide (HEE) (4).

El NAEC, entraria a formar parte de este espectro,
correspondiendo a una distintiva lesion vascular epite-
lioide desde el punto de vista clinico-patologico; que,
aparentemente, sigue un curso benigno, teniendo predi-
leccion por localizarse en tronco y extremidades, casi
siempre como una lesiéon de pequefio tamafio (por tér-
mino medio no superior a 0,5 cms de didmetro), con
una histologia caracteristica y habitualmente limitada a
la dermis superficial, con una relativa buena delimita-
cion (5).
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DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 61 afios, que presenta desde hace 8 meses
una lesion cutanea crateriforme y eritematosa, localizada
en region mamaria derecha. No ha crecido de tamafio
desde su aparicion y clinicamente impresiona como de
queratoacantoma o queratosis folicular invertida. Se
extirpa la lesion al completo mediante biopsia en saca-
bocados.

Morfologicamente, se trata de un cilindro cutaneo
que engloba una lesion superficial de coloracion viola-
cea no superior a 0,4 cms.

Histoldgicamente, se observa una lesion bien delimi-
tada intradérmica, coincidiendo su limite inferior con la
ubicacion de las glandulas sudoriparas ecrinas (figs. 1 y
2) y constituida por una proliferacion de células poligo-
nales de habito epitelioide con citoplasma amplio y cla-
ro; y, nucleos provistos de nucleolo prominente. Existen
abundantes vacuolas (luces) intracitoplasmaticas, algu-
nas con hematies en su interior (fig. 3), como tnico ves-
tigio de vasoformacion; ya que, la proliferacion es total-
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Fig. 1: Panoramica de la lesion con localizacion intradérmica y un area  Fig. 3: Detalle de las células epitelioides con presencia de vacuolas
central hemorragica (HEXx40). intracitoplasmaticas (HEX200).

Fig. 2: La tumoracion esta constituida por una proliferacion sélida de  Fig. 4: Infiltrado inflamatorio linfoplasmocitico en la periferia tumo-
células epitelioides (HEx40). ral (HEx100).
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Fig. 5: Salpicado de eosindfilos en el espesor de la lesion (HEx200).

mente so6lida. La parte central de la lesion tiene un aspec-
to hemorragico y focalmente adelgaza y deprime la epi-
dermis (fig. 1). En la periferia de ella, existen abundan-
tes linfocitos y células plasmaticas (fig. 4), destacando
un salpicado de eosinofilos en el espesor tumoral
(fig. 5); asi como, abundantes restos hemosiderinicos en
la interfase con la dermis respetada.

Desde el punto de vista inmunohistoquimico, las
células neoplasicas se tifien intensamente con CD31
(fig. 6), CD34 y factor VIII; siendo negativas para cito-
keratinas (CK) (AE1/AE3) y proteina S-100.

DISCUSION

El NAEC fue descrito por vez primera, en una serie
de 15 casos, por Brenn y Fletcher (5) en el afio 2004. Es
por tanto una entidad reciente, dudandose de su verdade-
ra identidad; ya que, podria tratarse de un HE peculiar,
aunque sus caracteristicas clinicas e histologicas, un tan-
to diferentes a las del HE, permiten individualizarla
como tal. Clinicamente, se presenta como una papula o
nédulo eritemato-violaceo de pequeilo tamaifio y reciente
aparicion, que se localiza habitualmente en tronco y
extremidades. Suele incidir en adultos con un rango eta-
rio amplio e histologicamente, es una lesion bien delimi-
tada que afecta, preferentemente, a la porcion superficial

Fig. 6: Las células neoplasicas inmunorreaccionan con marcadores
endoteliales (CD31x100).

de la dermis y caracterizada por una proliferacion de
células endoteliales de habito epitelioide, con amplio
citoplasma y nucleo vesiculoso provisto de nucleolo
eosinofilo prominente.

Al igual que todos los tumores vasculares epitelioi-
des, existen abundantes vacuolas intracitoplasmaticas
que reproducen luces vasculares unicelulares. El indice
mitdsico puede ser alto, pero nunca se observan mitosis
atipicas ni pleomorfismo nuclear. Suele coexistir un
notable infiltrado linfoplasmocitico en la periferia tumo-
ral; asi como, un salpicado discreto de eosindfilos, entre-
mezclados con las células proliferantes. Hiperplasia
reactiva de la epidermis suprayacente, es un hallazgo
habitual; en ocasiones incluso, conteniendo y delimitan-
do periféricamente la lesion.

De la serie inicial de Brenn y Fletcher, tan sélo un
caso se localiz6 a nivel facial (5), existiendo otro mas
publicado recientemente, que describe un NAEC en el
pabellén auricular (6), ubicacién habitual para el HE.
Este hecho incide en la frecuente superposicion entre
estas dos entidades, y no es de extrafiar, que muchos mas
casos de NAEC hayan quedado encubiertos bajo el diag-
nostico de HE y solo serian reconocidos adecuadamente
si se revisara el material correspondiente (7).

En cuanto al diagnostico diferencial, especialmente
hay que hacerlo con el HE (hiperplasia angiolinfoide con
eosinofilia), siempre teniendo en cuenta la considerable
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superposicion que puede existir entre ambas entidades,
tanto desde el punto de vista clinico al presentarse en
adultos, potencial para agruparse lesiones multiples en
un mismo sitio anatémico y curso benigno; como histo-
logico, al proliferar un tipo de célula con caracteristicas
citomorfologicas similares, la lobularidad de las lesiones
y el infiltrado inflamatorio acompafiante. Sin embargo,
en contraste con el HE, el NAEC habitualmente es de
localizacion superficial, s6lo en contadas ocasiones, se
extiende al tejido celular subcutaneo, no tiene el caracter
vasoformativo de aquél, suelen ser unilobulares y el
infiltrado inflamatorio acompafiante se localiza en la
periferia de la lesion, sin formar agregados linfoides con
centros germinales activos ni ser tan cuantiosos los eosi-
nofilos, como en el HE.

Del conjunto de entidades que integran el espectro de
lesiones vasculares epitelioides cutdneas (8), también
habria que hacer el diagnostico diferencial con la AB,
caracterizada por una proliferacion de células endotelia-
les vasoformativas con un fondo neutrofilico y agregados
de material granular que corresponden a colonias bacte-
rianas (Bartonella henselae) (1). El HEE, se caracteriza
por una proliferacion no vasoformativa que, tipicamente,
forma cordones celulares inmunorreactivos frente a Acti-
na y CK, inmersos en un estroma fibromixoide o escle-
rético (2). A diferencia del AE, el NAEC es de pequefio
tamaifio, bien circunscrito y carece de atipia citoldgica y
pleomorfismo.

Actualmente, no es posible asegurar con certeza
absoluta, si el NAEC es una neoplasia vascular verdade-
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ra o una entidad de caracter reactivo (5), aunque la apa-
riciéon en un periodo corto de tiempo, avalan esta ultima
posibilidad.
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