Investigacion

materno infantil

Vol. VIII, No. 1 ¢ enero-abril 2016
pp. 7-9

Angioma en penacho: a3 proposito de un caso

congenito

Antonio David Pérez-Elizondo,* Elia Yadira Peniche-Moreno**

RESUMEN

El angioma en penacho es un raro tumor vascular benigno
de comportamiento localmente agresivo que aparece en la
infancia temprana; puede complicarse con el fendmeno de
Kasabach-Merritt. Presentamos el caso de un masculino de
un mes de edad con una lesidon tegumentaria compatible
con esta patologia.
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INTRODUCCION

Referido con anterioridad en la literatura médica
japonesa como angioblastoma de Nakagawa, fue
descrito por Wilson-Jones y Orkin en 1989 quienes
determinaron sus particulares caracteristicas clinico-
patoldgicas. A la fecha se han publicado alrededor
de 200 casos; la mayor parte corresponde a lesio-
nes esporadicas presentes antes de los cinco afios de
edad, sélo 10% es congénito. Se observan numerosos
I6bulos irregulares de capilares dispersos en la der-
mis con extensidon eventual hacia tejidos mas profun-
dos en un tipico patrén «en perdigonada» o «balas
de cafidén», entremezclados con hendiduras circun-
dantes y vasos linfaticos dilatados en el estroma me-
senquimatoso. Por lo regular se localiza en tronco
y miembros inferiores, en ocasiones en cuello y de
forma excepcional en la cara. Su variabilidad mor-
folégica y curso prolongado lentamente progresivo
nos obliga a diferenciarlo de otras patologias vascu-
lares como los hemangiomas propios de la infancia,
hemangioendotelioma kaposiforme, hemangioperici-
toma o distintas neoformaciones miofibromatosas y
sarcomas. Es un tumor benigno de naturaleza vascu-
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lar que potencialmente puede experimentar un com-
portamiento muy agresivo y en algunas ocasiones
complicarse con el fendmeno de Kassabach-Merritt
de desenlace fatal en 15-30% de los pacientes. En la
practica clinica observamos lesiones papulonoduli-
formes o placas tumorales rojizo-violaceas infiltra-
do tumefactas, sobreelevadas y firmes al tacto, con
dolor y presencia ocasional de pelo lanuginoso e hi-
perhidrosis intralesional o perilesional. Puede remitir
en el transcurso de varios aios o permanecer esta-
cionario sin cambio favorable alguno. La conducta
terapéutica recomendable es la expectante en casos
asintomaticos no complicados."3

PRESENTACION DE CASO

Se atiende a lactante masculino de un mes de vida
con extensa tumoracion exofitica de consistencia fir-
me no fija a planos profundos, desplazable, de as-
pecto multilobulado, coloracién eritematoazulosa
moteada, de superficie descamativa coronada por
una escara adherente central de forma irregular. Mide
aproximadamente 6 x 4.5 centimetros de tamano; si-
tuada en la cara anterointerna de muslo izquierdo,
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deformando la regién (Figuras 1y 2). La impresidn
clinica diagndstica inicial fue un hemangioma en
fase proliferativa ulcerado; al no corresponder al
aspecto clinico-morfolégico y evolucidon natural de
los angiomas propios de la infancia se realizé la pro-
tocolizaciéon de estudio correspondiente. Biometria
hematica completa, tiempos de coagulacién y san-
grado dentro de pardmetros normales; el ultrasoni-
do de partes blandas evidencié una gran tumoracién
tegumentaria sobresaliente de naturaleza vascular
sin compromiso de partes profundas con espacios

Figura 1. Extensa neoformacidén vascular atipica en extremi-
dad inferior izquierda.

Figura 2. Detalle lesional de la neoformacion vascular atipica.

vasculares hiperecogénicos fusiformes agrupados
en la dermis. Se decidié tomar una biopsia para ana-
lisis anatomopatoldgico. Se describié la presencia
de una neoplasia vascular caracterizada por Iébulos
desorganizados de células endoteliales tanto en der-
mis media como profunda en estrecha proximidad al
tejido graso subcutaneo. Los aglomerados celulares
se ordenan en patrones espirilares alrededor de los
plexos vasculares que protruyen hacia la pared adop-
tando una morfologia microscdpica caracteristica en
«semiluna», sin infiltracién inflamatoria ni atipias,
compatible con angioma glomeruloide o en penacho
(Figuras 3y 4).

Se decidid junto con sus padres la observacion
del curso clinico de la lesidn en visitas periddicas de
control cada seis meses; explicando la naturaleza be-
nigna y la ausencia de compromiso organico interno.
Después de dos anos de seguimiento la tumoracion
ha experimentado lenta involucién restando sélo una
macula rojiza circular (Figura 5).

Figuras 3 y 4. Lébulos «glomeruloides» irregulares de ca-
pilares y hendiduras fusiformes circundantes en dermis su-
perficial y profunda.
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Figura 5. Marca eritematosa residual.

COMENTARIO

El angioma en penacho es una rara lesién angiomato-
sa con caracteristicas clinicas y anatomopatoldgicas
distintivas que se presenta con mayor frecuencia antes
de los cinco afios de edad, es poco comtun en la po-
blacién adulta. Se situa de manera habitual en cabeza,
cuello, hombros y regién superior del tronco. Ademas
de los hallazgos tipicos asociados ya mencionados
a esta neoformacion pueden observarse petequias,
equimosis, trayectos telangiectasicos e ingurgitacion.
Se esperan tres patrones evolutivos del angioma en
penacho: 1) aquel sin complicaciones, 2) el asocia-
do al fendmeno de Kasabach-Merritt y 3) el relacio-
nado con coagulopatia crénica sin trombocitopenia.
La complicacion mas comun y grave que sin duda re-
quiere una intervencién médica multidisciplinaria es
el atrapamiento plaquetario con agrandamiento vo-
lumétrico lesional que desencadena una coagulacién
intravascular diseminada. El subito aumento lesional
con cambio evidente de coloracién violdceo-moteada
con aparicién de petequias y equimosis superficiales y
una dureza pétrea al tacto nos debe hacer sospechar
del desarrollo de este infrecuente evento biolégico
potencialmente letal. A la fecha no existe consenso ni
guias terapéuticas para el manejo de esta rara patolo-
gia vascular; se ha intentado la resecciéon quirurgica,
crioterapia con nitrégeno liquido, esteroides tépicos

e intralesionales o laser de colorante pulsado con res-
puestas muy variables. Se ha usado de manera cré-
nica el acido acetilsalicilico como antiinflamatorio y
antiagregante plaquetario a razén de 5 mg/k/dia con
el objeto de disminuir la intensidad dolorosa y mejo-
rar la apariencia y tamafio lesional, opciéon de manejo
propuesta a los padres de nuestro paciente a lo que
se negaron de manera absoluta.*®

La importancia del caso presentado es la temprana
identificacion de esta tumoracién vascular con las ca-
racteristicas clinicas referidas en la literatura médica.
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