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simulando lupus eritematoso
sistémico
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Reactive Angioendotheliomatosis Associated
With Primary Antiphospholipid Syndrome
Mimicking Systemic Lupus Erythematosus

Sr. Director:

Una mujer de 31 anos, originaria de Cuba, fue valo-
rada por presentar lesiones cutaneas faciales de reciente
aparicion durante su ingreso en Medicina Interna en el con-
texto del estudio de una anemia microcitica, trombopenia
e insuficiencia renal con proteinuria. La paciente estaba
diagnosticada de sindrome antifosfolipido (SAF) primario
desde los 13 afos tras haber debutado con una trombo-
sis venosa profunda (TVP) en el miembro inferior derecho,
sin cumplir desde entonces en ningin momento criterios
de lupus eritematoso sistémico (LES). Tras la retirada de
la anticoagulacion previa a su llegada a Espafa por moti-
vos desconocidos, sufrid nuevos episodios de TVP en ambos
miembros inferiores, asi como tromboembolismos pulmona-
res que condicionaron una hipertension pulmonar, por lo que
precisé una endarterectomia pulmonar. Entre los anteceden-
tes familiares destacaba una hermana con LES. La paciente
estaba en seguimiento por el Servicio de Medicina Interna
y habia sido tratada con corticoides sistémicos, ciclofosfa-
mida, azatioprina, micofenolato de mofetilo y rituximab,
con un control parcial de su enfermedad.

En la exploracion fisica se objetivaron dos placas erite-
matosas malares, simétricas, formadas por la confluencia
de elementos papulosos individuales sobre un fondo telan-
giectasico (fig. 1). Presentaba unas lesiones similares en el
menton y, de forma dispersa, en los miembros superiores.

La analitica mostraba anticuerpos antinucleares (ANA)
repetidamente negativos, mientras que los anticardiolipina
IgG y anti-B2-glicoproteina IgG persistian positivos. El resto
del estudio de autoinmunidad fue negativo.

Se realiz6 una biopsia cutanea de una de las lesiones
malares, en la que se evidencio, en la dermis superficial
y media, la presencia de unos vasos capilares y venulares

https://doi.org/10.1016/j.ad.2020.04.015

Figura 1  Placas malares eritematosas, simétricas, con ele-
mentos papulosos sobre un fondo telangiectasico.

de luces dilatadas, ocupados de forma ocasional por una
proliferacion de elementos celulares fusiformes sin atipia
y con citoplasmas claros. No se objetivaron infiltrados
inflamatorios significativos, hemorragias ni afectaciéon de
la interfase. El estudio inmunohistoquimico demostré que
estas células intravasculares eran de naturaleza endotelial,
con un predominio de la positividad para CD31 y negatividad
para D2-40 (fig. 2). Todo ello permitié el diagnostico de
angioendoteliomatosis reactiva en el contexto de un
sindrome antifosfolipido primario.

La administracion de bolos de corticoide sistémico junto
con la administracion de inmunoglobulinas permitio la recu-
peracion progresiva de las cifras de plaquetas y una mejoria
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Figura 2
citoplasmas claros.

a. H-E (x10-20). Vasos capilares y venulares dilatados, ocupados por elementos celulares fusiformes sin atipia y con

b. CD31 (x10-20) Células intravasculares CD31 positivas y D2-40 negativas.

parcial de la funcion renal. El tratamiento se complemento
con la adicion de micofenolato de mofetilo. Actualmente,
la paciente mantiene como tratamiento este ultimo, anti-
coagulacion y dosis bajas de corticoides con una buena
respuesta de la enfermedad sistémica y de las manifesta-
ciones cutaneas.

La angioendoteliomatosis es una proliferacion vascular
cutanea de células endoteliales dentro de los vasos sangui-
neos. Su forma reactiva supone una proliferacion benigna
de la mismas, normalmente en el contexto de enferme-
dades sistémicas que implican una vasculopatia u oclusion
vascular'. En su forma reactiva, tiene implicacion exclusi-
vamente cutaneay es un proceso benigno y frecuentemente
autolimitado’. Su patogenia todavia es desconocida. El
hecho de haberse asociado a multiples procesos (endo-
carditis, nefropatias, SAF primario y secundario a LES,
valvulopatias, crioglobulinemia, artritis reumatoide, sin-
drome mielodisplasico, vasculitis leucocitoclastica) parece
indicar que se trata de un patrén de respuesta comin a
varios estimulos. Todos comparten un mecanismo comun: el
dano y la oclusion vascular, la hipoxia local, la liberacion de
factores pro-angiogénicos (VEGF) y la hiperplasia de células
endoteliales'>.

La clinica incluye maculas y placas, eritematosas o equi-
moticas. La localizacion mas frecuente es en los miembros,
aunque se han descritos también en el tronco, la cabeza
y el cuello. Las lesiones pueden imitar las que se encuen-
tran en el sarcoma de Kaposi, la morfea y la esclerodermia,
el pioderma gangrenoso, el angiosarcoma, el liquen plano
verrucoso, la sarcoidosis, el granuloma piogénico y la pani-
culitis lapica’?. Cuando aparece en la region facial, como
ocurrié en nuestra paciente, pueden simular un eritema en
alas de mariposa tan caracteristico de un LES.

El analisis histopatologico revela capilares agrupados,
mal circunscritos, dilatados, con unas células endoteliales
sin atipia en la dermis y el tejido celular subcutaneo.
La arquitectura de la proliferacion intravascular CD31+

puede adoptar un patron lobular, glomerular o difuso. Estas
estructuras son negativas para marcadores histiocitarios
(CD68) y linfaticos (podoplanina o D2-40). Es frecuente
encontrar trombos o microtrombos de fibrina. Es variable
la presencia de un infiltrado linfocitico acompafnante??.
El diagndstico diferencial histologico se plantea con la
angioendoteliomatosis maligna o el linfoma intravascular.
El estudio histoldgico e inmunohistoquimico son clave para
diagnosticarlo.

El tratamiento de eleccion es el de la enferme-
dad subyacente, siendo en el caso del SAF primario la
anticoagulacion'. Se han descrito escasos casos de angioen-
doteliomatosis reactiva en pacientes con SAF secundario a
LES, asi como SAF primario’™, aunque no es excluyente
que éstos se encuentren ya en tratamiento con terapia
anticoagulante®. La presentacion atipica de esta angioendo-
teliomatosis reactiva simulando un eritema malar en alas de
mariposa refuerza la necesidad de descartar un SAF secun-
dario a LES.
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