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A B S T R A C T

Congenital tufted angioma is a benign vascular neoformation 
with a rare presentation in childhood that can involve skin, sub-
cutaneous cell tissue, and even fascia and muscle. Mutations 
of the nras and gna14 genes have been associated and a wide 
range of clinical presentations The most common is an indurated 
erythematous-violaceous plaque with a vascular appearance that 
may be associated with local pain and hair growth or sweating. In 
most cases, it usually regresses, leaving an area of atrophy on the 
affected skin; however, various treatments have been described, 
including topical steroids. We report the case of a 5-month-old fe-
male with a plaque-type neoformation on the left shoulder with a 
histological diagnosis of tufted angioma with improvement of the 
dermatosis and mobility after treatment.

keywords: congenital tufted angioma, congenital, angioma, vas-
cular, topical steroids. 

R E S U M E N

El angioma en penacho congénito, o tufted angioma, es una neo-
formación vascular benigna de presentación rara en la infancia que 
puede involucrar piel, tejido celular subcutáneo e incluso fascia 
y músculo, a la cual se han asociado mutaciones de los genes 
nras y gna14. Hay una amplia gama de presentaciones clínicas, 
sin embargo, la más común es la placa indurada eritematoviolácea 
de aspecto vascular, que puede estar asociada a dolor y aumento 
de pelo o sudoración en su superficie. En la mayoría de los casos 
suele involucionar dejando una zona de atrofia en la piel afectada. 
Se han descrito diversos esquemas de tratamiento, entre ellos los 
esteroides tópicos. Reportamos el caso de una paciente de cinco 
meses de edad con una neoformación tipo placa en el hombro iz-
quierdo, con diagnóstico histológico de angioma en penacho, con 
mejoría de la dermatosis y de la movilidad posterior al tratamiento 
tópico con esteroides.

PalaBras clave: angioma en penacho congénito, congénito, an-
gioma, vascular, esteroides tópicos. 
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Introducción

El angioma en penacho congénito es una neoforma-
ción vascular benigna poco frecuente, de la que se 

conoce poco sobre su fisiopatología,1 sin embargo, se han 
descrito algunos genes que lo involucran con otras neo-
formaciones vasculares, como el hemangioendotelioma 
kaposiforme.10 Su presentación clínica es variable; suele 
aparecer como una mácula o placa eritematoviolácea de 
aspecto vascular, de bordes mal definidos o irregulares, 
asociada a aumento de la sudoración o densidad del pelo 
en su superficie.4-7 En el abordaje diagnóstico y terapéuti-
co es importante considerar que se puede complicar con el 

fenómeno de Kassabach-Merrit.9 La mayoría de los casos 
suelen involucionar dejando una zona de atrofia cutánea 
importante sin otras complicaciones.11 Existen algunas 
opciones terapéuticas como el uso de esteroides tópicos,16 
ácido acetilsalicílico oral,12 timolol,17 sirolimus,14,15 entre 
otros.13,18 Presentamos el caso de una bebé de cinco me-
ses de edad, quien respondió de forma adecuada al trata-
miento tópico con clobetasol 0.05%.

Presentación del caso 
Paciente de cinco meses de edad que fue llevada al Ser-
vicio de Dermatología con una dermatosis localizada en 
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el hombro izquierdo, caracterizada por una neoformación 
tipo placa de bordes irregulares, mal definidos, violácea, 
indurada, con presencia de dermatosis desde los 15 días 
de vida, con limitación para mover el hombro afectado 
(figuras 1 y 2). Se realizó toma de biopsia en huso, la cual 
reportó una neoformación subcutánea de estirpe vascular 
dispuesta en lóbulos, constituida por células endoteliales 

ANGIOMA EN PENACHO CONGÉNITOCLARIZA INFANTE FERNÁNDEZ Y COLS.

Figura 1. Fotografía clínica de la paciente a su llegada al Servicio de Dermato-
logía.

Figura 2. Fotografía clínica donde se observa de forma detallada una placa erite-
matoviolácea, de bordes irregulares, mal definidos, de aspecto indurado.

monomorfa con estructuras vasculares alargadas y cada 
lóbulo bien delimitado por tabiques fibrosos, compati-
ble con angioma en penacho congénito (figuras 3 y 4). 
Se inició tratamiento con clobetasol 0.05% cada 12 horas 
durante un mes, luego se redujo a cada 24 horas por un 
mes, la paciente mostró mejoría notable en la reducción 
de la induración de la lesión y permitió la movilidad de la 
extremidad afectada (figura 5).

Discusión
El angioma en penacho congénito, también conocido como 
angioblastoma de Nakagawa o tufted angioma, fue descrito 
inicialmente por Nakagawa en 1949, y de acuerdo con la 
clasificación de la Organización Mundial de la Salud (oms) 

Figura 4. Se observa una proliferación de células endoteliales monomorfas. Cada 
lóbulo está separado por tabiques fibrosos que dan un aspecto en penacho (tin-
ción hematoxilina-eosina, 40×).

Figura 3. Neoformación subcutánea de estirpe vascular dispuesta en lóbulos, que 
abarca desde la dermis reticular superficial hasta la dermis media (tinción hema-
toxilina-eosina, 10×).
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de 2013, se ubicó entre los tumores vasculares benignos.1 
Su causa y fisiopatología aún no están claras, pero se ha 
descrito un incremento de factores angiogénicos que per-
miten la formación de lóbulos capilares.2 Se han descrito 
algunas mutaciones genéticas, como en los genes nras y 
gna14, que comparten mutaciones con el hemangioen-
dotelioma kaposiforme, por lo que se postula que pueden 
pertenecer a un espectro de la misma entidad.3

Clínicamente es muy variable y se debe sospechar ante 
la presencia de una lesión eritematosa con bordes mal 
definidos, indurada, profunda, incluso que involucre el 
músculo y asociado a dolor. En una serie de nueve ca-
sos realizada en España, 66% de los casos se presentaron 
como una placa indurada, eritematoviolácea o de aspecto 
vascular.4 Una de las características clínicas de estas neo-
formaciones es que pueden tener una mayor densidad de 
pelo o sudoración.5

Las formas diseminadas son raras, pueden llegar a 
más de cien lesiones.6 Es más frecuente en hombres y la 
topografía más habitual incluye el tronco, el cuello y las 
extremidades. Sin embargo, también pueden afectar los 
párpados, las orejas, los labios y la mucosa oral.7

En el abordaje diagnóstico se recomienda realizar ul-
trasonografía, tomografía axial computarizada y/o reso-
nancia magnética para valorar si hay invasión a estruc-
turas profundas u otros órganos en caso de dolor con 
dificultad para mover una extremidad o velocidad de cre-
cimiento acelerada.1

El estudio histopatológico muestra una neoformación 
que involucra hasta el tejido celular subcutáneo, con pre-
sencia de lóbulos capilares en patrón de “balas de cañón”, 
con células endoteliales rodeadas de pericitos y vasos lin-

fáticos en semiluna en la periferia, con marcadores de in-
munohistoquímica glut-1 negativo y wt-1, cd31, cd34, 
d2-40, lyve-1 y Prox-1 positivos.8

Se han descrito tres patrones clínicos en los angiomas 
en penacho: sin complicaciones, con fenómeno de Kas-
sabach-Merrit y con coagulopatía crónica sin trombo-
citopenia. El fenómeno de Kassabach-Merrit involucra 
trombocitopenia, anemia hemolítica microangiopática, 
disminución de fibrinógeno, elevación de dímero-d y se 
presenta hasta en 38% de los casos de angioma en pena-
cho.9 Se han asociado mutaciones genéticas a mayor pre-
sencia de este fenómeno, particularmente del gen gna14 
en esta estirpe de tumores.10

Los principales diagnósticos diferenciales que se deben 
considerar son: hemangioma infantil, granuloma piógeno, 
hemangioma congénito no involutivo y el hemangioen-
dotelioma kaposiforme.11

En la serie de cinco casos estudiada por Browning y 
colaboradores en 2006, reportaron que estos tumores 
tienden a involucionar en un lapso de uno a cuatro años 
sin tratamiento, y suelen dejar como complicación atrofia 
cutánea.11

Además de la vigilancia clínica, se han propuesto otros 
esquemas de tratamiento como ácido acetilsalicílico,12 ra-
pamicina,13 sirolimus,14,15 esteroides tópicos,16 timolol gel 
0.5% tres veces por día17 e incluso escisión quirúrgica. En 
casos de lesiones muy dolorosas, se han reportado casos 
exitosos tratados con tacrolimus 0.1% dos veces al día, 
con resultados aceptables después de 40 semanas.18

En el caso de nuestra paciente, se realizaron exáme-
nes de laboratorio que incluyeron biometría hemática, 
tiempos de coagulación y dímero-d, los cuales resulta-
ron en rangos normales y no se evidenció fenómeno de 
Kasabach-Merritt, por lo que recibió tratamiento con 
clobetasol crema 0.05% cada 12 horas durante un mes, y 
posteriormente cada 24 horas por un mes, con el cual se 
observó una mejoría importante en la induración de la 
lesión y la movilidad del hombro afectado.

Conclusiones
El angioma en penacho congénito es una neoformación 
vascular poco común, de presentación clínica variable, 
en el que es importante descartar el fenómeno de Kassa-
bach-Merrit como complicación del mismo. Aunque la 
historia natural de esta entidad es la involución, cuando se 
asocia a dolor o inmovilidad de alguna extremidad es im-
portante comenzar tratamiento médico, en nuestro caso, 
hubo una rápida y adecuada respuesta al tratamiento con 
esteroide de alta potencia tópico por dos meses, por lo que 
se propone como una alternativa a la vigilancia clínica, 

Figura 5. Imagen de la neoformación después de dos meses de tratamiento con 
clobetasol 0.05% tópico. El aplanamiento de la lesión es notable.
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con resultados efectivos a corto plazo en caso de limita-
ción de la movilidad de la extremidad afectada. 
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