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VASCULARES CUTÁNEAS



Erupción macular en la pierna izquierda.   
Histopatologia: estructuras vasculares de la dermis
dilatadas conteniendo células mononucleares que no
expresan marcadores endoteliales (CD34 y factor VIII), pero
si marcadores histiocitarios (MAC-387 y CD68). 
Denominaron el proceso histiocitosis intravascular y
discutieron el diagnóstico diferencial histopatológico con el
linfoma intravascular.





HISTIOCITOSIS INTRALINFÁTICA
Características clínicas

16 pacientes: 6 hombres y 10 mujeres.

Edad: 46-85 años (media 70 años).

Lesiones preferentemente localizadas en extremidades superiores e inferiores.

Apariencia clínica: Placas eritematosas mal delimitadas y livedo reticularis.

Enfermedades asociadas:

- 5 pacientes con artritis reumatoide

- 2 pacientes con cáncer de mama

- 1 paciente con melanoma

2 pacientes con lesiones en cicatriz de prótesis de cadera.

2 pacientes con lesiones en cicatriz de mastectomia.

1 paciente con lesiones bilaterales en las piernas, que desaparecieron

espontánemente en la  extremidad en la que se colocó una prótesis de rodilla,

permaneciendo sin cambios en la otra extremidad.















ANTICUERPOS USADOS EN ESTE ESTUDIO
ANTICUERPO CLON  DILUCIÓN FUENTE

CD3 F7.2.38 1:200 Dako

CD4 IF6 1:10 Novocastra
CD8 DK25 1:50 Dako
TIA-1 2G9 1:600 Immunotech
CD20 L26 1:500 Dako
CD79a JCB117 1:50 Dako
CD45 PD7/26 1:400 Dako
S-100 S-100 1:4000 Dako
Ki-67 MIB-1 1:40 Dako
CD68 PGM1 1:200 Dako 
Mieloperoxidasa MPO-7 1:2000 Dako
Actina músculo liso IA4 1:300 Dako
CD34 Qbend/10 1:100 Dako
CD31 JC/70A 1:10 Dako
Podoplanina Policlonal 1:200 Acris
Prox- 1 Policlonal 1:200 Relia Tech  
LYVE-1 Policlonal 1:200 BmT
D2-40 D2-40 1:100 Dako
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Desde el trabajo de Rieger et al., todos los autores han
considerado la histiocitosis intravascular como un estadio
inicial de la angioendoteliomatosis reactiva intravascular.
Los histiocitos intravasculares aparecerían en las fases   
iniciales del proceso y posteriormente serían reemplazados
por una proliferación intravascular de células endoteliales.
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La angioendoteliomatosis reactiva intravascular se desarrolla
en vasos sanguíneos.
La histiocitosis intralinfática se desarrolla en vasos linfáticos.

HISTIOCITOSIS INTRALINFÁTICA

Y 

ANGIOENDOTELIOMATOSIS REACTIVA INTRAVASCULAR

Angioendoteliomatois
reactiva intravascular

Histiocitois 
intralinfática=



HISTIOCITOSIS INTRALINFÁTICA: PATOGENIA

ARTRITIS REUMATOIDE HISTIOCITOSIS INTRALINFÁTICA GANGLIOS LINFÁTICOS
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SK con nódulos mioides



SK pigmentado



Cinco nuevas variantes histopatológicas de sarcoma de Kaposi 

asociado a SIDA:

- Glomeruloide:  Areas de vasos con patrón glomeruoide en la

vecindad de sarcoma de Kaposi nodular clásico.

- Telangiectásico: Vasos dilatados y congestivos

- Equimótico: Gran cantidad de hematíes extravasados

- Con nódulos mioides: Nódulos mioides en el espesor de sarcoma de

Kaposi nodular

- Pigmentado: Células dendríticas S100 positivas con pigmento

melánico (Fontana-Masson positivo y azul de Perls negativo).

El diagnóstico en todos los caso fue confirmado 

inmunohistoquímicamente por la positividad del CD31 en las células 

neoplásicas y por la intensa positividad de la proteína LNA-1 del 

HHV8.

O´Donnell PJ et al. Unique histologic variants of cutaneous Kaposi 

sarcoma. Am J Dermatopathol 2010;32:244-50.
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50 casos. Nódulos dérmicos y/o subcutáneos, a menudo múltiples, en 

extremidades.

Bordes infiltrativos

Fascículos de células fusifomes u ovaladas con núcleo vesiculoso, 

nucléolo prominente y amplio citoplasma llamativamente eosinófilo, 

que confiere a algunas de estas células una apariencia de 

rabdomioblastos. Escaso número de mitosis.

Inmunohistoquímica: Positividad intensa de FlI1 y AE1/AE3. 

Expresión variable de CD31, CAM5.2, SMA y EMA. Negatividad de 

CD34, MNF116, S100 y desmina. Expresión intacta de INI-1.

58% de los pacientes con recurrencia local o nuevos nódulos en la 

misma región. 1 paciente con metástasis a ganglios linfáticos 

regionales y 1 paciente con metástasis diseminadas y muerte.

Hornick JL, Fletcher CDM. Pseudomyogenic 

hemangioendothelioma: A distinctive, often multicentric tumor with 

indolent behavior. Am J Surg Pathol 2011;35:190-201.



AE1/AE3 FLI1 CD31 CAM5.2   SMA EMA MNF116 CD34 S100 INI1

HE + - + - +/- - + + - +

SE + - - + - + + + - -

HSM + + +/- +/- +/- +/- - - - +

Hemangioendotelioma pseudomiogénico: Diagnóstico diferencial

HE: Hemangioendotelioma epitelioide
SE: Sarcoma epitelioide
HSM: Hemangioendotelioma pseudomiogénico
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Miettinen M et al. ERG transcription factor as an 

immunohistochemical marker for vascular endothelial tumors 

and prostatic carcinoma. Am J Surg Pathol 2011;35:432-41.

• ERG (avain v-ets erythroblastosis virus E26 oncogen homolog) es un 

factor de transcripción de la familia ETS.

• Positividad en los núcleos de las células endoteliales de vasos 

sanguíneos y linfáticos normales.

• Positividad en los núcleos de las células endoteliales de neoplasias 

benignas y malignas de endotelio sanguíneo y linfático.

• Los pericitos y las fibras musculares lisas son ERG negativo.

• Además de células endoteliales, ERG se expresa en las células 

epiteliales del 50% de los casos de cáncer de próstata (no en tejido 

prostático normal), células mieloides inmaduras de médula ósea, 

células de leucemia mieloide crónica y células de sarcoma de 

Ewing.
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Manner J et al. MYC high level amplification is adistinctive feature of 

angiosarcomas after irradiation or chronic lymphedema. Am J Pathol 

2010;176:34-39.

Guo T et al. Consistent MYC ad FLT4 gene amplification in radiation-induced 

angiosarcoma but not in other radiation-associated atypical vascular lesions. Gene 

Chromosome Canc 2011;50:25-33.

• Anomalías cromosómicas en el 8q24 llevan a una amplificación del gen 

MYC en angiosarcomas secundarios a radioterapia y en angiosarcomas 

asociados con linfedema crónico, pero no en angiosarcomas primarios.

• No se demuestra amplificación del MYC en proliferaciones vasculares 

atípicas inducidas por radioterapia.

• La amplificación de MYC es no exclusiva del angiosarcoma: La proteína 

LANA del HHV8 del sarcoma de Kaposi estabiliza y activa el MYC y un 

incremento en el número de copias de MYC se ha descrito también en el 

histiocitoma fibroso maligno de hueso, el condrosarcoma de alto grado y 

osteosarcoma resistente a metotrexato.


