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Angioma en Penacho
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RESUMEN

El Angioma en Penacho es un raro tumor vascular de la infan-
cla, que comparte caracteristicas con el hemangioendotelioma
kaposiforme, teniendo ambos posibilidad de desarrollar Sin-
drome de Kasabach-Merrit. Presentamos una paciente por-
tadora de un angioma en penacho desde el nacimiento, que
hemos seguido por 13 afios: clinicamente, con estudios de ima-
genes y biopsias. El caso presenta similitudes con la literatura,
con algunas interesantes peculiaridades en su evolucion. Con-
sideramos que por el comportamiento clinico e histologico, el
Angioma en Penacho es parte de la misma enfermedad que el
Hemangioendotelioma Kaposiforme.

Palabras claves: Angioma en Penacho; tumores vasculares;
Kasabach-Merrit; Hemangioendotelioma Kaposiforme.

SUMMARY

Tufted angioma is a rare vascular tumor of childhood that
shares features with the Kaposiform hemangioendothelioma,
having both tumors the possibility of developing Kasabach-
Merrit phenomenon. We report the case of a patient with a
tufted angioma since birth, which we have followed for 13
years: clinically, with imaging studies and biopsies. The case
presents similarities with literature, with some interesting pe-
culiarities in its evolution. We consider that because of the
clinical and histological behavior, Tufted angioma is a part of
the same disease that Kaposiform hemangioendothelioma.

Key words: Tufted Angioma; vascular tumors; Kasabach-
Merrit; Kaposiform Hemangioendothelioma

1 Angioma en Penacho es un tumor vascular raro,

mas frecuente en la infancia, a veces presente al

nacimiento. Puede presentar Sindrome de Ka-
sabach-Merrit, por lo que debe seguirse rigurosamente.
El principal diagnoéstico diferencial es con Hemangioen-
dotelioma Kaposiforme, con el que comparte caracte-
risticas clinicas e histopatoldgicas. Cuando esta presente
al nacimiento, en un alto porcentaje involuciona espon-
taneamente. Presentamos el caso de una paciente que
hemos seguido por 13 afios.

REPORTE DE CASO

Recién nacido femenino con una placa indurada, firme,
violacea, de limites poco precisos, en pantorrilla dere-
cha (Figura 1A). La biopsia demostrd un tumor vascular
benigno en dermis y parte alta de la hipodermis, con
células endoteliales grandes (Figura 1B). La inmubhisto-
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quimica demostr6 CD31 y CD34 positivos (Figura 1C).
Se diagnostico Angioma en Penacho. Considerando lo
cruento de la cirugia, se decidié manejo conservador y
expectante. Se usaron corticoides orales, topicos e in-
tralesionales hasta los 2 anos, respondiendo favorable-
mente. El seguimiento ecografico demostr6 involucién
progresiva. Después del ano y medio presentd varios
periodos transitorios pero recurrentes de inflamacion,
con papulovesiculas, algunas translicidas y otras viola-
ceas, de las cuales salia liquido citrino, serosanguinolen-
to o seropurulento (Figura 2A). A veces presento fiebre,
dolor y aparicién de lesiones linfangiticas o vasculiticas
en la periferia y aumento de temperatura local (Figura
2B). Guando existi6 fiebre o material seropurulento se
utilizaron antibiéticos. Cuando se presentaron lesiones
vasculiticas se realizé estudio de coagulacion y recuento
plaquetario, el que siempre fue normal. A los 3 anos se
hizo evidente la aparicién de hipertricosis en el borde
de la lesion. La biopsia a los 4 anos demostr6é que gran
parte de la dermis e hipodermis donde antes estaba el
tumor, existia fibrosis e islotes tumorales vasculares ais-
lados. Pero, en la dermis reticular alta existian imagenes
lacunares no presentes anteriormente (Figura 2C). Des-
pués de los 7 anos, los episodios inflamatorios y lesiones
papulovesiculares se hicieron menos frecuentes. Hoy tie-
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Figura 1

Angioma en Penacho en periodo RN.

A. Placa eritematovioldcea infiltrada en parte superior de pantornilla. B. Cé-
lulas endoteliales grandes que en ciertos sectores protruyen hacia la luz de los
vasos. C. CD31 positivo en parte importante del tumor:

Figura 2

Angioma en Penacho a los 4 afios.

A. Papulovesiculas que eliminan material seroso, sanguinolento o purulento.
Hipertricosis en la periferia. B. Episodio inflamatorio con lesiones vasculiticas,
linfangiticas e induracion. C. Imdgenes linfangiomatosas en dermis y fibrosts
cicatricial en gran parte donde previamente existia tumor.

Figura 3
Angioma en Penacho a los 13 afios. Tumor en involucion. Residuo tumoral en zona media
¢ wnterna, rodeado por dreas cicatriciales. Pierna mide 4 cms mds de didmetro a nivel del
tumor y 2 mds en tobillo.

ne 13 afos. El tumor impresiona involucionado casi en
totalidad (Figura 3), pero la pierna derecha es mas ancha
que la izquierda.

DiscusiON

El Angioma en Penacho es un tumor vascular infrecuen-

te, descrito por Nakagawa y denominado asi por Jones
y Orkin basado en la histologia." Se manifiesta general-
mente en los primeros 5 afos, aunque raramente al na-
cimiento, como nuestra paciente,’ pero algunos autores
postulan que las lesiones congénitas pudieran ser de has-
ta un 77%.° La Incidencia por sexo es similar y las ubi-
caciones mas frecuentes son en parte alta del cuerpo, ra-
ramente en extremidades inferiores, como nuestro caso.!



Presenta lesiones maculares, placas infiltrativas o neofor-
maciones exofiticas, color rojo, violaceo o café." En el
caso descrito se manifest6 en la forma de una placa erite-
matoviolacea. Se describe hipertricosis e hiperhidrosis,'*
como sucedi6 con la menor. Habitualmente es asintoma-
tico, pero a veces hay dolor, que puede ser consecuencia
de la inflamacioén, como ocurrié con nuestra paciente, o
por traumatismo por la ubicacion del tumor.’

Tiene crecimiento progresivo en los primeros anos, lue-
go presenta una ctapa estacionaria y después una etapa
de involucién, mas aun si es congénito.” Si aparece mas
tarde en la vida, la posibilidad de reabsorciéon es menor.®
En nuestro caso los antecedentes sugerian justamente
que involucionaria.

La histologia demuestra un tumor en la dermis y a veces
en la hipodermis, con lobulillos ovoides de capilares y cé-
lulas endoteliales grandes dispuestas en espiral rodeando
la luz vascular. Hay “penachos” de capilares y 16bulos
angiomatosos en la dermis, con patrén caracteristico en
“balas de canion”. La protrusion de las células sobre la
pared de los vasos confiere el patrén de “semiluna”.” Si
bien el tumor es endotelial, a veces hay estructuras lin-
faticas,® como de hecho ocurrié con nuestra paciente a
través de los afios, ya que no estaban presentes en la pri-
mera biopsia. Creemos que estas estructuras pudieran
ser la causa de la transudacion de liquido descrita como
“hiperhidrosis” del tumor.

Inmunohistoquimicamente es Glut 1 y FVIII negativos y
CD31 y CD34 positivos.! Muchas veces hay marcacion
linfatica, fenémeno propio del Hemangioendotelioma
Kaposiforme y por eso algunos autores, junto a los ele-
mentos clinicos, opinan que ambos tumores son diferen-
tes grados de la misma enfermedad.*’

Las alternativas de tratamiento son vigilancia periodica,
propanolol oral, escision quirtrgica y laser.*

El 10% puede presentar fenomeno de Kasabach-Me-
rrit.” En nuestro paciente, en varias ocasiones presento
lesiones tipo vasculiticas y tumefaccion, sospechandose
Kasabach-Merrit. Pero siempre se descartaron anoma-
lias de coagulacion. Los signos sugerentes de Kasabach-
Merrit son crecimiento rapido y dolor.* En nuestro caso
el dolor fue atribuible a traumatismo o sobreinfeccion.
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CONCLUSION

Presentamos un Angioma en Penacho, tumor mas fre-
cuente en Asia, con cerca de 200 pacientes en el mundo.
Pudimos seguirlo por 13 anos, conociendo y compren-
diendo la historia natural.

Estaba presente al nacimiento e involucioné espontanea-
mente, lo que efectivamente ocurriria con los tumores
congénitos. Por esto y la dificil resolucion quirtrgica se
esperd justamente la involucién. Pero dejo linfedema,
probablemente por los episodios inflamatorios y la fibro-
sis cicatricial. No tenemos claro si la cirugia en etapa
precoz hubiera dejado una secuela similar.

Por los rasgos clinicos e histopatologicos vistos, creemos
también que esta estrechamente relacionado con el he-
mangioendotelioma kaposiforme.
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