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Resumen Summary

Introduccion: Los hemangiomas capilares son lesiones
vasculares benignas del endotelio, se presentan en la piel,
son frecuentes en la infancia, se observan a nivel espinal
en el cuerpo vertebral; su localizacion extradural es rara,
la intradural lo es ain méas y su presentacion intramedular
es extraordinaria. La resonancia magnética ha permitido
diagndsticos de mayor certeza; no obstante, menos de 30
casos de hemangiomas capilares intradurales extramedu-
lares han sido documentados y sélo 11 casos de localiza-
cién intramedular. Caso clinico: Paciente masculino de
52 afios, miembro de una familia con angiomas capilares
multiples, con sindrome de Brown-Séquard incompleto
de 10 meses de evolucién. Acudié a rehabilitacion, se
efectud RMN que orientd el diagndstico, el paciente rehuso
angiorresonancia. Fue sometido a rehabilitacion por cuatro
meses, su fuerza muscular se recupero, pero no manifesté
cambios en la sensibilidad. Conclusion: Se reportd un
nuevo caso de hemangioma capilar intramedular a nivel
dorsal; es importante tener conocimiento de este tipo de
lesiones, ya que generalmente son subdiagnosticadas. A
pesar de ser infrecuentes, constituyen una patologia benig-
na de buen prondstico tras su exéresis quirdrgica completa.
Por ello, y con el fin de evitar tratamientos adyuvantes
innecesarios, es necesario distinguirlas de otros tumores
con potencial maligno.

Palabras clave: Hemangioma capilar intramedular.

Introduction: Capillary hemangiomas are benign vascular
neoplasms that can be saw on the skin in childhood, when
are associated with the spine these involve the vertebral
body, but rarely they have been reported to occur as extra-
dural, while even more rarely occurring in a true intradural
lesions, the intramedullary location is extraordinary. Mag-
netic resonance has allowed to make diagnosis with greater
certainty; 30 cases of capillary hemangiomas of intradural,
extramedullary have been documented. Only eleven cases
of intramedullary location have been described. Clinical
case: 52 years old male patient, member of a family with
multiples capillary angiomas. He presents 10 months with
incomplete Brown-Séquard syndrome. Magnetic resonance
was effectuated for diagnostic; the patient fuses angio-
resonance, he was treated with 4 months rehabilitation
program, with recuperation of muscular strength but without
changes in sensibility. Conclusion: We report a new case
of an intramedullary capillary hemangioma of the thoracic
spinal cord. It is important to know about the existence of
intramedullary capillary haemangiomas. Despite of being
extremely rare, they are benign vascular neoplasms with a
good outcome after their complete resection. Therefore, it
is necessary to distinguish them of other malignant tumors
to avoid overtreatment.

Key words: Intramedullary capillary hemangioma.

* Alumno de 5to ano Facultad de Medicina de Le6n, Universidad de Guanajuato.
¥ Neurocirujano, Profesor de Neurologia Facultad de Medicina de Leén, Universidad de Guanajuato. Adscrito al Servicio de

Neurocirugfa del Hospital Angeles Le6n.

$ Medicina de Rehabilitacion. Profesor del Mddulo de Musculoesquelético, Facultad de Medicina de Le6n, Universidad de Gua-

najuato.
Correspondencia:
Dr. Luis Gerardo Dominguez-Carrillo.

Correo electrénico: Igdominguez@hotmail.com

Aceptado: 29-04-2011.

Este articulo puede ser consultado en versién completa en http://www.medigraphic.com/actamedica

Acta Mepica Grupo Ancetes. Volumen 10, No. 1, enero-marzo 2012

35



Dominguez-Gasca LG y cols.

INTRODUCCION

Los hemangiomas capilares mdltiples son lesiones vascu-
lares benignas del endotelio,! observadas frecuentemente
en la piel; son frecuentes en la infancia, desaparecen
aproximadamente a los nueve afios de edad de manera es-
pontdnea en 90% de los casos; se observan a nivel espinal,
especificamente en el cuerpo vertebral;2 su localizacion
extradural es rara; la intradural es extraordinaria y lo es ain
mas su manifestacién intramedular. Las primeras descrip-
ciones? de angiomas capilares medulares fueron hechas en
autopsias por Heboldt en 1885 y Gaupp en 1888, quien las
denominé hemorroides de la piamadre; Wiburn y Masson
las clasificaron en 1943 en dos variedades, una de tipo
venoso y otra de tipo arteriovenoso; con el advenimiento
de la angiografia, Djindjan en 1962, las catalogd como de
bajo flujo o tipo | y de alto flujo o tipo Il. La resonancia
magnética ha permitido diagnésticos de mayor certeza; no
obstante, menos de 30 casos de hemangiomas capilares
intradurales extramedulares*? han sido documentados,
su presentacion mas frecuente es a nivel lumbar, en cono
medular y cauda equina;®"" se han descrito s6lo 11 casos
de localizacion intramedular.>'® En el presente trabajo
reportamos un nuevo caso de hemangioma capilar intra-
medular a nivel dorsal (D4-D5), en un paciente de 52 afos,
miembro de una familia con angiomas capilares cutdneos
mdltiples con caracter hereditario autosémico dominante.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 52 afios con antecedentes heredo-
familiares positivos: su madre, dos tfas maternas, cuatro de
sus hermanas, seis hermanos y su hija presentan angiomas
capilares cutdneos muiltiples (Figura 1). Inici6 su padeci-
miento actual 14 meses antes, al presentar dolor dorsal
intenso durante un partido de tenis, el dolor se manifesté
con irradiaciéon hacia el miembro pélvico derecho de
manera global; una hora después presenté hipoestesia en
hemicuerpo derecho con limite superior en T6, asi como
disminucion discreta de la fuerza de miembro pélvico dere-
cho. El facultativo solicité6 RMN de columna lumbosacra, la
cual fue reportada como normal. El paciente fue manejado
con reposo, esteroides y analgésicos, y, en consecuencia, el
dolor disminuyé, sin manifestar cambios en el resto de la
sintomatologia. Cuatro meses después presenté dolor enel
hombro izquierdo, por lo que es manejado por seis meses
con antiinflamatorios; sin embargo, al no modificarse el
resultado, es canalizado a fisioterapia. En la rehabilitacién
durante el interrogatorio, el paciente relata, ademas de lo
anterior, persistencia de dolor moderado con calificacion
de 4 en EVA; disminucién en la capacidad de ereccién,
urgencia ante la sensacién de miccién; en la exploracién

fisica se encontré: marcha normal, en la marcha de talones
se observa disminucién de fuerza de musculos dorsiflexo-
res de tobillo derecho, al igual que disminucién de fuerza
en triceps sural derecho en la marcha de puntas; en la
observacion, presencia de mltiples vesiculas hematicas
de tamafo variable entre 0.5 y 3 mm, con distribucién
en craneo, cara anterior y posterior de térax, abdomen
(Figura 2), gliteos y tercio superior de muslos, las cuales no
desaparecen en la vitropresion; ausentes en mucosas nasal
y oral; fondo de ojo normal, campos visuales normales y
vision 20/20; resto de pares craneales sin alteraciones; se
encuentra hipoestesia en hemicuerpo derecho desde D6
hasta S5, asi como disminucién de termoalgesia con igual
distribucién; se encontré disminucion de la sensacion tactil,
propioceptiva y vibratoria en miembro pélvico izquierdo. el
examen clinico muscular de miembros superiores normal;
en la extremidad pélvica derecha se encontré disminucién
global de fuerza muscular con calificacién de 3 +/5 para to-
dos los musculos; con calificacién de 5/5 para los mdsculos
de extremidad contralateral; se observa signo de Beevor
en hemiabdomen derecho, reflejos tricipial, bicipital y
estilo-radial normales; reflejos rotuliano y aquileo dere-
chos ausentes, babinki negativo; disminucién de reflejo
cremastérico derecho; tono de esfinter rectal discretamente
disminuido hacia lado derecho vy reflejo anal normal. Do-
lor en hombro izquierdo presente a la abduccién de 90°;
limitacién a la rotacién externa de hombro a 45°; fuerza de
musculo deltoides izquierdo con calificacién de 3+/5 por
dolor; resto de angulos de movilidad de hombro izquierdo
normal. Por lo anterior se hacen los siguientes diagnésticos
presuncionales: a) angiomas capilares cutaneos miltiples;
b) mielopatia entre D4 y D6 por presencia de sindrome
de Brown-Séquard incompleto secundario a posible masa
ocupativa del canal raquideo de origen probablemente
vascular debido a manifestacién aguda, y c) sindrome de
pinzamiento de hombro izquierdo a descartar bursitis sub-
deltoidea vs lesién del manguito rotador, (especificamente
lesion del tendén del misculo supraespinoso izquierdo). Se
solicita: 1. Resonancia magnética nuclear (RMN) de colum-
na tordcica con atencién a niveles D4-D6; 2. Ultrasonido
de hombro izquierdo con atencién a manguito rotador; 3.
Valoracién por oftalmologia con atencién especial a fondo
de ojo; 4.Biopsia de una lesién cutdnea; 5. Se realiza ar-
bol genealdgico con relacién a manifestaciones dérmicas
(Figura 1). La RMN mostré en imagen T2 pequefa drea
hiperintensa en D4-D5 intramedular (Figuras 3 y 4); el
ultrasonido de hombro izquierdo reporté ruptura parcial
(1/3) del tendén del supraespinoso y liquido en bursa sub-
deltoidea; la valoracién de fondo de ojo reportada como
normal; la biopsia de una lesién dérmica corroboré el
diagnéstico de angioma capilar (Figura 5). Con el diagnés-
tico de sindrome de Bronwn-Sequard secundario a posible
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angioma capilar intramedular vs cavernoma intradural se
canaliza a valoracién por neurocirugia quien de acuerdo
con el diagnéstico prescribe gabapentina a dosis de 600
mg/dia; en rehabilitacion se procede a iniciar tratamiento
para lesién del tend6n del supraespinoso y programa de
fortalecimiento muscular a miembro pélvico derecho.
Después de cuatro meses en tratamiento de rehabi-
litacion a base de electroestimulaciones por grupos
musculares a miembro pélvico derecho, asi como a
un programa de fortalecimiento de miembro pélvico
derecho con combinacién de ejercicios isométricos e
isoténicos por grupos musculares, se logra recuperacién
de fuerza muscular normal al comparase con miembro
pélvico contralateral, desaparicion de dolor en miembro
inferior; sin cambios en sensibilidad; mejoria en ereccién
y en control de esfinter vesical; se solicita bisqueda
de mutacién genética KRIT 1 y malcavernina a la cual
el paciente no accede por los cambios obtenidos, per-
maneciendo en control y observacién bimensual con
programa de ejercicios a nivel domiciliario.

DISCUSION Y COMENTARIOS

El clinico frecuentemente piensa poco en la presencia de
este tipo de tumores porque su frecuencia es escasa, por
lo cual es muy probable que sean subdiagnosticados. Afor-
tunadamente la tecnologfa actual permite mayor calidad
en la visualizacién de los tejidos y, en consecuencia, existe
mayor probabilidad diagnéstica. Con respecto al tiempo
de evolucién antes de llegar al diagnéstico, la literatura
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indica que éste generalmente se hace tardiamente (me-
ses), debido a su poca frecuencia y a que la mielopatfa,
generalmente, es de inicio insidioso, no obstante que en
nuestro paciente fue de inicio agudo, ocasionado, a nuestro
juicio, por sangrado. Solamente 15% de los tumores del
SNC son intraespinales,’ de éstos, los de indole vascular
representan entre el 2'y 7%.1° Los hemangiomas capilares
son lesiones vasculares benignas, comunes en la piel, prin-
cipalmente en la infancia; con frecuencia se encuentran
a nivel intradseo en el cuerpo vertebral,? su presentacion
extradural es rara,'®-?" la intradural es extraordinaria, y lo
es alin mas su localizacién intramedular. Los pocos reportes
existentes indican predileccion de localizaciéon extramedu-
lar en el cono medular adyacente a la raiz nerviosa o a las
raices de la cauda equina???* y muy pocas veces a nivel
dorsal, la mayoria de los angiomas en dicha localizacién
son histolégicamente cavernomas;?* existen cerca de 100
casos de cavernomas intramedulares reportados en la
literatura, corresponden al 5% de las malformaciones vas-
culares intraespinales,?> con relacion 2:1 a favor del género
femenino; los angiomas capilares son mas frecuentemente
cutaneos; histolégicamente se caracterizan por vesiculas de
color rojo-ptrpura de tamafo variable; microscépicamen-
te, por l6bulos de capilares estrechamente agrupados en
nédulos revestidos por endotelio aplanado, semejantes a
los glomérulos; mediante técnicas de inmunohistoquimica
manifiestan positividad para marcadores endoteliales CD31
y CD34. En casos intradurales, el promedio de presentacion
es a los 50 afos de edad con predileccién por el género
masculino. Existen 26 casos reportados de hemangiomas

Figura 1. Arbol genealdgico de

| | | familia con angiomas capilares
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multiples con caracter autoso-
mico dominante. Se observa
presencia de angiomas capila-

res multiples en abuela materna
del propdésito en la primera
generacién, en madre y 2 tias
en la segunda generacion; en

l 4 hermanas y 5 hermanos del

proposito en la tercera genera-
cién y en hija del propdsito en
la cuarta generacion.
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capilares intradurales y 100 casos de hemangiomas caver-
nosos de localizacién intradural extramedular; de 1987
a la fecha han sido descritos sélo 11 casos de angiomas
capilares intramedulares (Cuadro I). De éstos, tres, a nivel

o /|

Figura 2. Muslo izquierdo, cara anterior, se observan multiples
hemangiomas capilares de 1 a 3 mm de diametro.

Figura 3. Resonancia magnética, imagen T2 en plano sagital,
se observa area hiperintensa intramedular a nivel de D4-D5,
protrusiones discales en mismo nivel, y cifosis; se anota que
en imagen T1 la misma area aparece isointensa.

del cono medular; uno, en D3; tres, en D6 (semejante
al paciente que presentamos) y los otros cuatro entre los
segmentos D9-D11. Respecto al género se reporta un solo
caso en el femenino.

Figura 4. Resonancia magnética, imagen T2 en plano trans-
versal a nivel D4-D5, se visualiza area hiperintensa central
correspondiendo a probable angioma capilar. Se anota que
dicha éarea es isointensa en secuencia T1.
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Figura 5. Imagen microscopica de biopsia de hemangioma
capilar de origen en hemitérax derecho, se observa un patron
glomerular con l6bulos de capilares estrechamente agrupados
en nodulos revestidos por endotelio aplanado.
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Los hemangiomas pueden surgir de los vasos sanguineos  espinal; suelen comportarse como masas que al ocupar
de las raices nerviosas de la cola de caballo, la superficie  espacio producen mielopatia o radiculopatia crénica pro-
interna de la duramadre o de la superficie pial de lamédula  gresiva que, posteriormente, conduce a déficit sensorial y

Tiempo Sintomas
No. Autor/afio Edad/sexo Localizacion  evolucion principales Tx. Resultados
1 Roncaroli, 42/M D11 1.5 afios Paresia Ms Is
2000 Dolor abdominal Cirugia Recuperacion
2 50/M D11 1 afio Lumbalgia Cirugia Discreta
Paresia Ms Is mejoria
Sensibilidad L1
3 53/M Cono medular 2 afios Signos de LNMS y Cirugia Paresia
de LNMI de Ms IS Ml
4 64/M D10 2 afios Dolor en Ms Is Cirugia Recuperacion
Paresia Ms Is
5 lanelli, 3/12 D4-D7 3/12 Hidrocefalia Cirugia Neurologico
2005 M Letargo intacto
6 Kelleher, 57/M D9-D10 7/12 Dolor toracico Cirugia Marcha
2005 Paresia Ms Is espastica
7 Mawk, 1/12 Cono medular 1/12 Apraxia Ms Is Cirugia Recuperacion
1987 Sexo no Malformacién
especificado Hemangioma en
gliteos
8 Andaluz, 41/M Cono 3/12 Lumbalgia con Cirugia Recuperacion
2002 medular irradiacion a muslos
Paresia de flexores
Ms Is
9 Hem, 65/M D6 4/12 Dorsalgia Cirugia Recuperacion
2008 Paraparesia
Progresiva
Parahipoestesia
10 Kasukurthi, 47/M D3 6/12 Dorsalgia Cirugia Recuperacion
2009 Hiperestesia Ms de paraparesia
Is
Paraparesia
11 Chung, 47/M D6-D7 1/12 Dorsalgia Cirugia Recuperacion
2010 Hipoestesia
D7-S5
12 Dominguez-Gasca, 52/M D4-D5 9/12 Brown-Sequard Rehabilitacion Recuperacion
2011 Hemihipoestesia de fuerza
D5 a S5 derecha muscular
Monoparesia MiD Sensibilidad
sin cambios

Ms Is = Miembros inferiores; M = masculino; LNMS = Lesién de neurona motora superior; LNMI = lesién de neurona motora inferior; MiD
= miembro inferior derecho; Tx = tratamiento.
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motor frecuentemente asociados con dolor. El clinico inter-
preta esta sintomatologfa como masa ocupativa en el canal
raquideo de localizacién habitualmente extramedular, ya
sea intra o extradural; en caso de sangrado el cuadro se
manifiesta como hematomielia o radiculopatia aguda con
o sin sintomatologia de hemorragia subaracnoidea, como
en el caso que presentamos, que inicié sibitamente. Los
angiomas capilares no son una verdadera neoplasia, proba-
blemente se derivan de la inclusién de los tejidos mesen-
quimales en el tubo neural durante la neurulacién primaria.
En relacién a los cavernomas, el primer caso fue reportado
en 1854,26 éstos pueden ser esporddicos o con caracter
familiar; al respecto, la primera familia fue estudiada por
Kufs en 1928;27 hasta 1998 existian 32 familias reportadas
con asociacién de angiomas cavernosos y angiomas cuté-
neos; en una familia hispana de 43 miembros examinada
por Garcia,?8 la mayoria de sus miembros s6lo presentaban
un angioma cutdneo, en dos casos los angiomas fueron
multiples (como en el paciente que presentamos). Harel?>
indica que los cavernomas se presentan en su mayorfa a
nivel cerebral y sélo 5% son intramedulares en adultos y
1% en ninos. El grupo de Sarraf?? reporté otra familia con
cavernomas asociados a manifestaciones oculares. En los
cavernomas se han identificado tres genes asociados con
la forma familiar de la enfermedad, se les denomina CCM
(malformacién cavernosa cerebral); existen tres variedades,
los tipos 1y 2 estan situados en el cromosoma 7 (7q11.2-
q21), CCM1 también es denominada KRIT13? y CMM2
es denominado malcavernina,®' ambas son proteinas
responsables de regular tanto la unién intercelular como
la permeabilidad y la angiogénesis.>? Esta mutacion se ha
reportado con mayor frecuencia en Espafa y es responsable
de los casos de mdiltiples angiomas cavernosos familiares
en familias mexicano-americanas, de las cuales se cree que
comparten un antepasado comdn, ya que hasta 60% de
angiomas cavernosos familiares con herencia autosémica
dominante se identifican con dicha mutacién;3? el gen
CCM3 se localiza en el cromosoma 3.34 El paciente que
motivé este reporte es miembro de una familia en donde
su madre, dos tias maternas, cuatro de sus hermanas, seis
hermanos y su hija presentan angiomas capilares cutdneos,
lo que indica herencia autosémica dominante, con pene-
trancia variable; el Ginico caso con manifestacién medular
fue nuestro paciente. Desde el punto de vista diagnéstico
diferencial, el 90% de los tumores intramedulares corres-
ponden a tumores gliales como ependimomas y astroci-
tomas; el meningioma, el neurinoma y el paraganglioma
se presentan a nivel extramedular; en 1% de los casos
se encuentran lipomas intramedulares; las posibilidades
diagnésticas restantes desde el punto de vista vascular
corresponden a: hemangiopericitoma, hemangioblastoma,
angioma cavernoso, hemangioendotelioma, malformacién

arteriovenosa y angioma venoso, sélo distinguibles histo-
|6gicamente. La resonancia magnética es el estandar de
oro para efectuar el diagnéstico;*> sin embargo, en varias
ocasiones no logra dilucidar, a pesar del reforzamiento
con gadolinio, si se trata de un problema intradural, intra
o extramedular; por lo que es requerida de manera ite-
rativa la angiorresonancia selectiva para obtener un diag-
noéstico de mayor certeza. La cirugia, tanto de angiomas
como de cavernomas medulares, resulta controvertida;
algunos autores opinan que en personas asintomdticas
puede mantenerse un criterio conservador, mientras que
aquellos casos que manifiestan déficit neurolégico deben
someterse a cirugfa. La literatura respectiva demuestra la
naturaleza benigna tanto de los angiomas capilares como
cavernosos; su reseccion3®37 ha mostrado buenos resul-
tados, sin existir recurrencia; los reportes postquirGrgicos
inmediatos mencionan que la mayoria de los pacientes no
presentan modificacion de la parestesia. La complicacion
se puede suscitar en el deterioro propioceptivo y pérdida
del control de esfinteres;*> en el seguimiento casi todos
los pacientes mejoran de manera importante el déficit
motor, y en menor grado las alteraciones sensitivas. Existe
un reporte de 14 pacientes no operados con diagnéstico de
cavernomas en médula espinal, los cuales solamente fueron
sometidos a vigilancia®® y no presentaron deterioro a lo
largo de 13 afios de seguimiento (4 afios como promedio);
en este caso, nuestro paciente fue incluido en programa
de rehabilitacion con el fin de recuperar la fuerza en todos
los musculos del miembro inferior derecho, incluso el ab-
domen se recuperé al 100% con calificaciones 5/5, pero
persistié la alteracion sensitiva. La situacién clinica en el
momento del diagnéstico de nuestro paciente corresponde
al grado Il de la clasificacion funcional de McCormick3?
para tumores intramedulares que incluyen: presencia de
déficit motor y sensorial que afecta a una extremidad, de
caracter leve a moderado; no manifiesta dolor intenso o
disestesias que afecten su calidad de vida; por el contrario,
es independiente en las actividades de la vida diaria.
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