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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 paciente masculino de 2 afios de edad con la lesion

clinica caracteristica.
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CONGENITAL TUFT ANGIOMA. A TYPICAL PRESENTATION

ABSTRACT

Tufted angioma is a rare benign vascular tumor with a locally aggressive behavior that appears in early childhood; it may be complicated
by the Kasabach — Merritt phenomenon. We report a 2 year old boy with a characteristic clinical lesion.
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INTRODUCCION

Descrito por Wilson Jones en 1976 y Orkin en 1989,
quienes definen sus caracteristicas clinico-patoldgicas dis-
tintivas. Anteriormente ya era referido como angioblastoma
de Nakagawa en la literatura japonesa. El angioma en pena-
cho es una rara lesion vascular, generalmente adquirida, que
afecta a niflos y adultos jovenes. A diferencia de los heman-
giomas comunes de la infancia con sus fases evolutivas bien
definidas, el angioma en penacho se caracteriza por forma-
ciones papulo-nodulares o placas rojizo-violaceas infiltra-
das, exofiticas y de consistencia aumentada al tacto, con
eventual sensacion dolorosa y presencia de vello lanuginoso
e hiperhidrosis intra o perilesional. Tiene un curso cronico
que puede remitir con el paso de los afios o permanecer es-
tacionario sin cambio favorable alguno. Un pequefio por-
centaje de estos tumores vasculares localmente agresivos, al
igual que el angioendotelioma kaposiforme de singular si-
militud, tienen el riesgo potencial de complicarse con el fe-
némeno de Kasabach-Merritt. Es importante reconocer esta
patologia de manera temprana y diferenciarla de lesiones
como un hemangiopericitoma, miofibroma infantil o un
sarcoma congénito; la conducta terapéutica recomendable
en casos aislados no complicados es la expectante con vigi-
lancia médica periodica (1-3).
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Se atiende a paciente masculino de 2 afios 3 meses de
edad en el Servicio de Dermatologia del Hospital para el Nifio
del Instituto Materno-Infantil del Estado de México quien
acude con dermatosis ocasionalmente dolorosa localizada en
la region lumbar derecha. Se caracteriza por la presencia de
una tumoracion sobreelevada de forma ovoide bien delimita-
da de tinte azul verdoso uniforme con vello obscuro no termi-
nal en la superficie y con evidencia de sudoracion localizada,
de consistencia renitente al tacto, no adherida a planos pro-
fundos (Figuras 1 y 2). La madre refiere su presencia desde el
nacimiento con crecimiento progresivo hasta el momento de
la consulta; niega antecedentes perinatales y personales pato-
loégicos de importancia para la enfermedad actual. Es referido
a este servicio de dermatologia con el diagndstico presuntivo
de nevo angiomatoso de presentacion atipica a descartar un
linfangioma circunscrito. Se solicit6 la protocolizacion gene-
ral del paciente incluyendo hemograma completo, tiempos de
coagulacion y sangrado, exudado faringeo y analisis de orina;
todos los valores resultaron normales. Por su aspecto clinico
de tumoracion en placa, de naturaleza vascular con vello la-
nuginoso e hiperhidrosis lesional, se planted el diagnodstico de
un probable angioma en penacho; se solicitd estudio ultraso-
nografico y se realiz6 biopsia para examen histopatoldgico.

El ecosonograma reporta una malformacion superficial
con espacios vasculares hiperecogénicos fusiformes agrupa-
dos en la dermis (Figura 3). El informe anatomopatologico
describe la presencia de una neoplasia vascular caracterizada
por lobulos desorganizados de células endoteliales, tanto en
dermis media como profunda, en estrecha proximidad al te-
jido graso subcutaneo. Los aglomerados celulares se ordenan
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FIGURA 1. Tumoracioén cupuliforme de naturaleza FIGURA 4. Microfotografia del estudio histolégico de la
vascular en aspecto posterior del tronco. lesién vascular de organizacién glomeruloide

4

FIGURA 2. Placa neoformativa sobreelevada FIGURA 5. Disminucioén relativa del tamaiio
azulverdosa con vello y sudoracion intralesionales. y coloracién de la lesion a los 4 ainos de edad.
en patrones espirilares alrededor de los plexos vasculares
que protruyen hacia la pared adoptando una morfologia mi-
croscopica caracteristica en “semiluna”, sin infiltracion in-
flamatoria ni atipias, compatible con angioma glomeruloide
o en penacho (Figura 4).

Previa explicacion a los padres de la naturaleza benigna y
la ausencia de compromiso organico interno, se decide, en
forma conjunta, la observacion del curso clinico de la lesion
en visitas periddicas de control cada seis meses;. Después de
dos afios de seguimiento ha permanecido sin escaso cambio
involutivo (Figura 5).

DISCUSION

FIGURA 3. Imagen obtenida por estudio
ecosonografico de la lesion. El angioma en penacho es una rara lesion angiomatosa
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con caracteristicas clinicas y anatomopatologicas distintivas
que se presenta con mayor frecuencia antes de los 5 afios de
edad y es poco comun en la poblacion adulta. Se sittia de ma-
nera habitual en cabeza, cuello, hombros y region superior del
tronco. Ademas de los hallazgos tipicos asociados a esta neo-
formacion ya mencionados, pueden observarse petequias,
equimosis, trayectos telangiectasicos e ingurgitacion. Se es-
peran tres patrones evolutivos del angioma en penacho: 1)
aquel sin complicaciones, 2) el asociado al fenémeno de
Kasabach-Merritt y 3) el relacionado a coagulopatia cronica
sin trombocitopenia. La complicacion mas comiin y grave
que sin duda requiere una intervencion médica multidiscipli-
naria es el atrapamiento plaquetario con agrandamiento de la
lesion que desencadena una coagulacion intravascular dise-
minada. El subito aumento lesional con cambio evidente de
coloracion violdceo-moteada con aparicion de petequias y
equimosis superficiales o una consistencia pétrea al tacto nos
debe hacer sospechar el desarrollo de esta infrecuente compli-
cacion potencialmente letal. Esta coagulopatia por secuestro
plaquetario en la lesion tegumentaria vascular o sindrome de
Kasabach-Merritt es un evento bioldgico poco comun que re-
quiere la participacion del pediatra, dermatologo, hematdlogo
y otros especialistas relacionados para su manejo médico
efectivo. Se debe sospechar ante un incremento subito del ta-
maifio de la lesion, que ademas se torna violacea y de consis-
tencia petrea, junto con la aparicion de petequias y datos de
hemorragia mucocutaneos. A la fecha no existe consenso o
guias terapéuticas para el manejo de esta rara patologia vas-
cular. Se han intentado la reseccion quirargica, crioterapia
con nitrégeno liquido, esteroides topicos e intralesionales o
laser de colorante pulsado con respuestas muy variables (4-
8). Como antiinflamatorio y anti agregante plaquetario se ha
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utilizado de manera cronica el acido acetilsalicilico a razon de
5 mg/Kg/dia con el objeto de disminuir la intensidad dolorosa
y mejorar la apariencia y tamafio lesional (9). Esta opcion de
manejo fué propuesta a los padres del paciente estudiado, a lo
que se negaron de manera absoluta.

La importancia del caso presentado es la temprana identi-
ficacion de esta tumoracion vascular con las caracteristicas
clinicas referidas en la literatura médica.
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