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RESUMEN

Titulo: Angioma en Penacho (angioblastoma de Nakagawa): Descripcién clinica
en cinco pacientes del Instituto Nacional de Pediatria (INP).

Introduccion: El angioma en penacho es un tumor vascular raro, que se
localiza en la piel y tejidos subcutaneos, caracterizado por una proliferaciéon
lenta de células endoteliales. Predomina en la edad pediatrica y puede cursar
con plaquetopenia o fendmeno de Kasabach-Merritt

Justificacién: El analisis de los casos de angioma en penacho en el Instituto
Nacional de Pediatria, nos permitira conocer las caracteristicas clinicas que se
presentan en nuestra poblacidon, observar la frecuencia con la que estas
presentan secuelas y describir la evolucién clinica de acuerdo al tratamiento
establecido.

Material y métodos: Estudio de Serie de casos, observacional, descriptivo y
retrospectivo. Se incluyeron a todos los pacientes diagnosticados
histoldgicamente como angioma en penacho, en el servicio de Dermatologia del
Instituto Nacional de Pediatria desde Mayo 2006 hasta Enero 2014.

Resultados: Se reportaron cinco pacientes, con angioma en penacho. La
topografia fue variable y debido a que es una serie de casos muy pequefia no
se encontré ningun sitio anatomico en el que se presentara con mayor
frecuencia. ElI fendbmeno de Kasabach-Merritt se presenté en un caso y
posteriormente tuvo involucién total con secuelas de tipo hiperpigmentacion y
piel redundante. Dos casos presentaron involucion parcial. Los otros dos casos
no tuvieron seguimiento.

Conclusiones: El angioma en penacho es un tumor vascular benigno aunque
de evolucién incierta ya que puede ocurrir regresiéon espontanea, FKM y/o
compromiso funcional. En nuestra serie, la regresion espontanea no se observo
en ningun paciente y el FKM ocurrié en uno, por lo que es importante realizar
una biometria hematica en busqueda de trombocitopenia y en caso de que esta
se presente, realizar una busqueda mas extensa de coagulopatia por consumo.
En los pacientes que se encuentran asintomaticos y sin datos de limitacion
funcional se podra optar por un manejo expectante

Palabras clave: angioma en penacho, angioblastoma de Nakagawa, fendmeno
de Kasabach-Merritt, plaquetopenia, coagulopatia por consumo.



ANTECEDENTES

El angioma en penacho fue descrito por primera vez por Nakagawa en 1949
como un tumor vascular benigno al cual denominé angioblastoma;
posteriormente en 1971, MacMillan y Champion lo describen como
hemangioma progresivo capilar y mas recientemente ha sido denominado como

angioma en penacho o angioblastoma de Nakagawa_por Jones y cols en 1976.
1,2,3

Definicién

El angioma en penacho es un tumor vascular raro, que se localiza en la piel y
tejidos subcutaneos, caracterizado por una proliferacién lenta de células
endoteliales. Predomina en la edad pediatrica y es raro en adultos. Tienen un
curso benigno y no se han reportado casos de comportamiento agresivo o
metastasis. "’

Epidemiologia

La incidencia del angioma en penacho es baja, se han reportado 157 casos en
la literatura mundial hasta el afio 2000. La literatura japonesa reporta que en
25% de los casos la presentacion es congénita y el 50% aparece en el primer
afio de vida. *°

La mayoria de los casos son esporadicos, sin embargo se han reportado de
manera excepcional algunos casos familiares, con transmision autosémica
dominante. °

No existe un predominio racial ni una prevalencia en cuanto a sexo.’®

La mayoria de las series internacionales reportan que el 60-70% se desarrolla
antes de los 5 afios de edad. Goldman, reporta que el 15% refiere haber
tenido una mancha en el area en la que se desarroll6 el angioma en penacho;
esta observacion sugiere que la presentacion es congénita. Alrededor del 10%

de estos tumores vasculares se presenta en individuos mayores de 50 afos.
59,10

Presentacién clinica

Los angiomas en penacho, pueden ser congénitos o adquiridos y generalmente
se manifiestan en lactantes o en la infancia temprana. *'"12

En un inicio el angioma en penacho se manifiesta como una tumoracién
solitaria, infiltrativa, mal definida, de superficie lisa y consistencia firme; puede
ser de color rojo oscuro, violaceo, o del color de la piel. Se asocia a

4



hiperhidrosis en 30% de los pacientes y puede presentar aumento de vello y
calor local. & 111314

Generalmente se presentan en las extremidades, cuello y tronco. Algunos
pueden ocurrir en la cara, piel cabelluda y la regidon proximal de las
extremidades. El diametro varia, pero generalmente son de 2 a 5 cm. A la
palpacion, tienen una consistencia muy firme, pueden ser dolorosos y rara vez
se ulceran. "8 1415

La etiologia es desconocida. La evolucidon de esta enfermedad es variable. Una
vez que aparece es una lesion persistente o presenta periodos de crecimiento
lento y no es raro que la consistencia tenga periodos intermitentes de mayor o
menor firmeza.?'®

En contraste con esa forma persistente, se han descrito algunos casos que
tienen regresion espontanea, principalmente cuando son congénitos o aparecen
en los primeros 3 meses de edad. Los pacientes que presentan la lesidn
vascular desde el nacimiento, presentan con mayor frecuencia asociacion con
el fenémeno de Kasabach-Merritt (FKM). 4.16:17:18

El fendmeno de Kasabach-Merritt originalmente se considerd una complicacion
del hemangioma infantil pero actualmente se reconoce como una complicaciéon
del angioma en penacho y del hemangioendotelioma kaposiforme (HEK). Los
angiomas en penacho, también pueden presentar trombocitopenia importante,
sin embargo en la mayoria de los casos no cursan con coagulopatia por
consumo, los tiempos de coagulacion y el dimero D se encuentran en valores
normales y no hay productos de degradacion de fibrina.'’181°

Hallazgos histolégicos

7

La imagen histologica del angioma en penacho ¢ “tufted angioma” es muy
caracteristica. El término tufted procede del inglés “tuft” que significa cumulo de
piezas que se encuentran muy unidas; en el caso del angioma en penacho se
refiere a la imagen histologica en la que se observan cumulos de capilares
compactos en la dermis superficial y profunda formando un patrén que también
se ha denominado como “balas de cafion”. 37112122

A diferencia del hemangioma infantil, en el angioma en penacho la reaccién de
inmunohistoquimica con anticuerpo monoclonal Glut-1 es negativa vy
frecuentemente es positiva con Ulex europeans 1, lectina y EN4. 4112023

Las lesiones vasculares estan formadas de células endoteliales grandes, de
forma ovoide o fusiforme con citoplasma escaso y nucleo redondo. Se observan
abundantes mitosis, sin embargo rara vez hay atipia o pleomorfismo. Se forman
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pequefias luces vasculares que contienen eritrocitos y algunos canales que
recuerdan a los linfaticos. Las luces capilares son estrechas y elongadas, dando
la forma caracteristica de media luna. *1"%%%

Algunos autores consideran que el angioma en penacho y el HEK son un
espectro de la misma enfermedad. Diferenciarlos es dificil debido a que existen
muchas similitudes histopatoldgicas, sobre todo con el HEK superficial.'®1923:24

Enjolras y cols., realizaron un estudio para analizar las caracteristicas
histolégicas de las lesiones vasculares compatibles con angioma en penacho o
HEK complicadas con FKM, encontrando que la mayoria de los casos tenia un
componente linfatico. Utilizaron el anticuerpo monoclonal D2-40, que es
especifico para mostrar la presencia de endotelio linfatico y observaron que el
angioma en penacho tiene los capilares linfaticos en la periferia y en el HEK
presentan otra distribucion.’”19

Otro de los hallazgos reportado, fue que al realizar el analisis histologico de los
tumores vasculares complicados con FKM, encontré que en la fase activa de la
enfermedad la histologia era compatible con HEK y cuando la enfermedad

estaba “controlada” o en reposo, la histologia era de tipo angioma en penacho.
17,18,19,24.

Uno de los hallazgos que apoyan que se trata de la misma enfermedad en
diferentes momentos es que, en algunas ocasiones se observan las células
fusiformes del HEK en el angioma en penacho y las hendiduras periféricas en
media luna que se observan en el angioma en penacho también se han
encontrado en los HEK '7:1819.24

La principal importancia de este raro angioma es diferenciarlo del sarcoma de
Kaposi, especialmente cuando se presenta en adultos. En el angioma en
penacho hay escasas ceélulas fusiformes en la periferia mientras que en el
sarcoma de Kaposi hay numerosas células fusiformes elongadas.”°

Tratamiento

En cuanto al tratamiento no existe un consenso sobre el tipo y tiempo de los
diversos medicamentos o procedimientos quirurgicos. Se han reportado
algunos pacientes que con tratamiento médico, se vieron beneficiados, asi hay
reportes de pacientes tratados con esteroides sistémicos?’, esteroides tdpicos,
vincristina'®, con antiinflamatorios no esteroideos, uno mas con interferon alfa®
y por ultimo tres con aspirina’?’, sin embargo no existe ningin medicamento
especifico para el tratamiento del angioma en penacho.



La mayoria de los angiomas en penacho tienen un curso benigno con
progresion lenta por lo que, la observacion es recomendada.”®'#%"-%

El tratamiento depende del tamafio y la sintomatologia asociada a FKM. En éste
ultimo los corticoides sistémicos, la vincristina o dosis bajas de aspirina (5mg/kg
dia) han demostrado eficacia. '>18:2>26:27

En caso de lesiones persistentes, pequefias y de tipo exofitico, la escision
quirirgica resuelve el problema.>"!

Evolucién

Se ha reportado una regresién espontanea en el 10% de los pacientes, en un
periodo entre 6 meses y 2 afios y como se ha mencionado antes, esto ocurre
generalmente en las lesiones que aparecieron antes de los 6 meses de
vida 16,27,28

En la serie de casos de Jones y Orkin, se reporté que las recurrencias
ocurrieron en tres pacientes y todas fueron después de la escision total. En esta
misma serie, dos pacientes tuvieron remision total y esto ocurrié después del
tratamiento quirtrgico. %’

Herron y cols. en su serie de cinco casos reportan un paciente con remision
espontanea y esto ocurrié 18 meses después de haber iniciado con la lesién. El
paciente que recibi¢ esteroide intralesional presentd remision parcial a los 24
meses de iniciado el tratamiento y por ultimo los tres pacientes que recibieron
tratamiento quirurgico no presentaron recurrencia. 1

Del mismo modo, Wong y Tay. reportaron una serie de cinco casos. En cuatro,
pacientes se decidié unicamente observacion, dos de ellos con remision parcial,
el seguimiento fue por 4 afios en un caso y en otro por 3 semanas; los otros dos
presentaron remision total, a estos pacientes se les dio seguimiento durante 5
meses y al otro durante 2 afos. El quinto paciente recibié tratamiento con
esteroide topico, mometasona, sin embargo este se desconoce la evolucién. 14



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El angioma en penacho, es un tumor vascular raro benigno. Tiene una forma de
presentacion clinica muy variable y por lo general remisién espontanea con el
curso de los afios >

Se ha postulado que el angioma en penacho es una variante del
hemangioendotelioma kaposiforme, el cual cursa con coagulopatia por
consumo, con riesgo de vida mientras que el angioma en penacho suele
acompanarse solo de plaquetopenia y prolongacion de los tiempos de
sangrado, siendo de mejor pronéstico que el anterior. 1718192324,

En la literatura, existen pocas series reportadas sobre este padecimiento y a
pesar de que el manejo que generalmente se utiliza es unicamente observaciéon
en algunos casos esta indicado el uso de medicamentos sin embargo, no existe
un consenso sobre el tratamiento médico que se debe indicar >1"1314.1527

La descripcion de los pacientes estudiados en esta serie de casos incluira:

- Localizacién del angioma en penacho

- Con que frecuencia se presento el fendmeno de Kasabach-Merritt
- Caracteristicas clinicas y morfolégicas del angioma

- Complicaciones y evolucion clinica de cada caso



JUSTIFICACION

Los angiomas en penacho generalmente son de curso benigno sin embargo por
ser una entidad poco reconocida es frecuente que haya retraso en el
diagnostico.

La asociacion de angioma en penacho con el fendmeno de Kasabach-Merritt
nos obliga a reconocer de manera oportuna este tumor vascular y realizar los
estudios de biometria hematica y tiempos de coagulacion para su adecuado
manejo y evitar complicaciones.

El analisis de los casos de angioma en penacho en el Instituto Nacional de
Pediatria, nos permitira conocer las caracteristicas clinicas que se presentan en
nuestra poblacion, observar la frecuencia con la que estas presentan secuelas y
describir la evolucién clinica de acuerdo al tratamiento establecido.



OBJETIVO GENERAL

Describir las caracteristicas clinicas y la asociacion con fenémeno de
Kasabach-Merritt asi como la evolucién de este tumor vascular en la poblacién
pediatrica del Instituto Nacional de Pediatria

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1.
2.

Describir las caracteristicas clinicas de este tumor vascular

Describir y analizar la evolucion de esta neoplasia vascular en nuestra
poblacion

Describir las caracteristicas hematoldgicas de los pacientes con angioma
en penacho.

MATERIAL Y METODOS

Estudio de Serie de casos, observacional, descriptivo y retrospectivo

Criterios de Inclusion:

Pacientes con sospecha clinica de angioma en penacho corroborado por
estudio histopatoldgico

De cualquier sexo y edad

Pacientes con expediente clinico activo

Estudiados en el Servicio de Dermatologia de mayo del 2006 a enero del
2014.

Criterios de Exclusion:

Pacientes que no se haya corroborado el diagndstico por estudio
histopatolégico

Pacientes que no tengan expediente clinico activo

Pacientes que se encuentren fuera del periodo de tiempo establecido.
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CUADRO DE VARIABLES
Los datos recolectados incluiran:

- Edad de inicio del angioma

- Topografia y morfologia clinica

- Presencia o ausencia del FKM,

- Estudios de imagenologia

- Tipo de tratamiento y tiempo de prescripcion
- Evolucién del angioma

- Complicaciones y/o secuelas

Ver tabla 1

La edad de inicio, es el momento en el que los padres reconocen la aparicion
de una lesion en la piel. La edad de ingreso al INP es la primera vez que el
paciente acude al instituto.

El FKM se caracteriza por la presencia de coagulopatia trombocitopénica, con
una cuenta plaquetaria menor a 150x10%yuL, generalmente asociado a otras
anormalidades de coagulacion como fibrindgeno bajo menor a 200mg/dL,
dimero D elevado mas de 4ug/ml asi como el incremento de otros productos de
degradacion de fibrina.

Se define como involucién total a la ausencia clinica de las caracteristicas del
angioma como infiltracion superficial o profunda; ausencia del vello o
temperatura normal de la piel.

Las secuelas se definen como persistencia de hiperpigmentacion o tejido
redundante, asi como limitacién articular
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CASOS CLINICOS

Caso 1. Paciente del género femenino de 22 meses de edad con una
neoformacion de aspecto vascular que afecta la fosa iliaca derecha, que inicio a
los 2 meses de edad, de consistencia firme, de bordes irregulares, bien
definidos, de 7 x 2 cm, de color eritemato-violacea, con hiperhidrosis, sin
presencia de vello. Se realizd una biopsia de piel que reportd en la dermis
superficial, media y profunda, una lesion proliferativa con patrén de crecimiento
nodular, constituida por luces y grietas vasculares revestidas por células
endoteliales prominentes que se observan también en el intersticio. Las células
son homogéneas, sin atipias ni mitosis anormales. Se decide vigilancia, sin
embargo la paciente acude a dos citas de control, siendo la ultima dos meses
después del diagndstico en Julio 2006. Figuras 1y 2

Caso 2. Paciente de género femenino de 3 afios 11 meses de edad, que inicio
su padecimiento a los 3 meses de edad, con aumento de volumen en hombro,
brazo, antebrazo y cara lateral del térax derecho, con crecimiento progresivo de
la lesion. Una semana antes de su ingreso presentd edema, aumento de la
temperatura local y dolor. Fue ingresada al servicio de Urgencias, con
diagndstico de celulitis de miembro superior y malformacion arterio-venosa. Los
examenes de laboratorio reportaron plaquetas 9x10° /uL 'y tiempos de
coagulacion TP 11.9 seg. y TTP 33.5 seg. EI manejo para la celulitis fue con
dicloxacilina por 14 dias, remitiendo el cuadro de celulitis y con mejoria de la
trombocitopenia con elevacién de plaquetas a 171x103/uL. Se realizé una
angiografia que reporté una malformacion arterio-venosa de brazo derecho y un
ultrasonido doppler que no apoyo el diagndstico de malformacién vascular. Se
egreso6 fue enviado a la consulta externa de Dermatologia. La lesién cutanea
estaba constituida por una neoformacion subcutanea de color eritemato-
violacea, algunas café claro, de consistencia firme, sin hiperhidrosis ni
hipertricosis. El diagnédstico clinico es de angioma en penacho. La biopsia de
piel que reporté una neoformacién en la dermis media y profunda, con
pequefios nddulos compuestos por nidos vasculares formados por grietas
vasculares revestidas por células planas, algunas de ellas protruyen hacia la luz
vascular y se acompanan de linfaticos dilatados. Se inici6 manejo con una dosis
de metotrexate y prednisona a dosis de 2mg/kg/dia por 1 mes. Posteriormente
se disminuyo la dosis de prednisona a la mitad por 12 meses, presentando
involucion importante, por lo que se reduce paulatinamente el esteroide hasta
suspenderlo. Los examenes hematoldgicos durante el tratamiento reportaron un
numero plaquetario normal. A los 10 afios de edad, continua en vigilancia,
persiste con una mancha eritematosa, reticulada, que palidece a la presion,
tejido redundante en tronco, asintomatica. Figuras 3y 4
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Caso 3. Paciente del género masculino de 16 meses de edad, que inici6 a los 4
meses de edad con una dermatosis localizada a nivel de gluteo, extremidad
inferior derecha afectando la cara posterior del muslo y el tercio superior
externo, caracterizada por una neoformacion subcutanea de consistencia firme,
bien delimitada, de aproximadamente 8 x 5 cm, hiperpigmentada, con presencia
de vello fino en la superficie. La biopsia de piel reporté en la dermis media,
profunda y tejido celular subcutaneo proliferacion de canales vasculares
individuales, formando I6bulos con agregados de células endoteliales. Las
tinciones de inmunohistoquimica CD34, CD31, Factor VIl y actina de musculo
liso fueron positivas. Glut- 1 y actina musculo especifica fueron negativas. La
biometria hematica reporté el numero de plaquetas, dentro de limites normales
para su edad. En un inicio se mantuvo en vigilancia sin embargo 4 meses
después presentd dolor e incremento de la induracion de la lesién, que
condicionaba limitacion para la movilidad de la extremidad, por lo que inicia
esteroide topico de alta potencia 2 veces al dia (betametasona con calcipotriol)
y rehabilitacion; 4 meses después la respuesta fue favorable y se cambia a
esteroide de mediana potencia con mometasona cada 24hr y urea al 20%. La
evolucion fue térpida con incremento de la induracion por lo que se decidid
iniciar propranolol (1mg/kg/dia), presentod efectos secundarios como terrores
nocturnos por lo que hubo que disminuir la dosis y posteriormente incrementarla
de acuerdo a tolerancia hasta llegar a la dosis de 3mg/kg/dia; se mantuvo en
tratamiento con propanolol 1 afio 7 meses. A los 35 meses de edad, con
disminucién de la induracién y del volumen, logrando al afio un tamafio de 5 x 6
cm. Desafortunadamente, presentd una evolucion estacionaria por lo que se
agrego al manejo con propanolol, aspirina a dosis de 5mg/kg/dia durante 7
meses, sin presentar mejoria, por lo que se decide suspender el tratamiento y
continuar en vigilancia. A los 4 afios 3 meses de edad, presentaba involucion
parcial, de 5 x 3 cm, de consistencia firme, hiperpigmentada, no dolorosa y sin
limitacion de la movilidad. Figuras 5y 6.

Caso 4. Paciente del género femenino de 6 meses de edad que inicié al mes de
edad con aumento de volumen en la extremidad inferior izquierda, afectando el
tercio inferior del muslo, la rodilla y el tercio superior de la pierna, constituida por
una neoformacién vascular de coloracion eritemato-violacea, de 13 x 11 cm,
indurada, de bordes irregulares, dolorosa, con hipertricosis y sin hiperhidrosis.
La biopsia de piel fue caracteristica de angioma en penacho. La biometria
hematica report6 un numero de plaquetas normales. Se inici6 manejo con
propanolol (3mg/kg/dia) durante 15 meses y un mes después se inicié esteroide
sistémico por 3 meses (metilprednisolona 0.8mg/kg/dia), con buena evolucion y
disminucién del tamano de la lesion, sin embargo 9 meses después presentod
crecimiento leve de la lesién, aumentando a 15 x 13 cm, por lo que se decide
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continuar con el propanolol a la misma dosis y agregar aspirina a dosis de
5mg/kg/dia por 7 meses, con lo que se observd una disminucion del volumen,
tamarfio, consistencia y coloracion. A los 21 meses de edad, mostraba
involucion parcial, sin limitacion del movimiento, por lo que se suspendid el
tratamiento, sin presentar recurrencia. A los 3 afos 5 meses de edad, la lesion
era de consistencia blanda, eritemato-violacea, de 11 x 10 cm, no dolorosa.
Figuras 7, 8,9y 10

Caso 5. Paciente del género femenino de 6 meses de edad que inicio a los 3
meses de edad con una dermatosis localizada al miembro superior izquierdo,
en la regidén de pliegue del codo, con aumento de volumen, caracterizada por
una neoformacién subcutanea indurada, de color café parduzco, con
hipertricosis, sin hiperhidrosis. La biopsia de piel reporté una lesion de todo el
espesor de la dermis y la interfase con el tejido celular subcutaneo, constituida
por lébulos proliferantes de capilares separados por colagena, con hendiduras y
revestimiento endotelial. Las células endoteliales exhibian atipias leves con
figuras ocasionales de mitosis y estaban entre mezcladas con eosindfilos y
neutrofilos. Las tinciones con inmunohistoquimica CD34, CD31 y FVW fueron
positivas focal y débilmente. La tincién con AAML fue positiva y el GLUT 1
negativo. Se inicid manejo con timolol topico, 1 gota cada 12 horas. La paciente
no acudié nuevamente a consulta, por lo que se desconoce la evolucién. Figura
11.
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RESULTADOS

Se incluyeron 5 pacientes con diagndstico de angioma en penacho corroborado
por estudio histopatoldgico de piel durante el tiempo establecido para el estudio.
Cuatro pacientes fueron del género femenino y un paciente del género
masculino. En ninguno de los casos hubo antecedentes familiares de angioma
en penacho.

En todos los casos estudiados el angioma en penacho se caracterizd por una
neoplasia vascular. El tamafo de la lesion vario entre 7 x 2cmy 13 x 11 cm.

En tres casos el color de la piel fue eritemato-violacea (casos 1, 2 y 4). En un
paciente fue del color de la piel (caso 3) y en otro paciente fue color café-
parduzco (caso 5). La consistencia del angioma fue indurada en todos los
Casos.

Tres pacientes (casos 3, 4 y 5) presentaron hipertricosis y un paciente (caso 1)
presentod hiperhidrosis.

Por tratarse de una serie corta, no se puede determinar la frecuencia de
topografia ya que se presentaron en diversos sitios. Ver Tabla 1.

De los cinco pacientes estudiados, a 3 de ellos se les realizé una biometria
hematica al momento del diagndstico (casos 2, 3 y 4), y unicamente el caso
numero 2 presento plaquetopenia. Ver tabla 1.

El FKM se presentd en un paciente (caso 2), a la edad de 3 afios 9 meses, este
paciente presentd el angioma desde los 2 meses de edad, sin embargo no
existe evidencia de estudios hematolégicos previos.

La edad de inicio de todos los angiomas en penacho fue antes de los 6 meses
de edad; sin embargo la edad de ingreso al INP, tuvo una media de 15.4
meses.

En tres pacientes (casos 2, 3 y 4) se reportd dolor a la palpacién y un paciente
presentd limitacion para la movilidad desde el inicio (caso numero 4).
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DISCUSION:

Los casos reportados en el INP muestran una presentaciéon y evolucion
variable, y esto ocurre también en la literatura internacional. Es debido a esta
variabilidad clinica del angioma en penacho que la toma de biopsia y el reporte
histolégico son fundamentales para realizar el diagnéstico. >2°

En cuanto a la morfologia clinica del angioma en penacho, ésta es muy
variable. Se han reportado casos en las que se presenta como maculas, mal
delineadas, de color café, azul, violaceas o rojas, asi como nodulos o placas
induradas de tamafio variable, algunas veces de apariencia moteada o con
hiperhidrosis o hipertricosis focal. 311141520

En nuestra serie de casos, 4 casos fueron del sexo femenino y un caso del sexo
masculino, esto es diferente a lo reportado en las series en donde el sexo
masculino predomina. Ver tabla 3. 311141520

La mayoria de las series que reportan angiomas en penacho han encontrado
que el sitio en donde se localiza con mayor frecuencia es en miembros
inferiores, excepto en la serie de Jones y Orkin, en la que el sitio en el que se
localizé con mayor frecuencia fue cuello. Ver tabla 3. En nuestro instituto,
encontramos que las extremidades se encontraron afectadas en los 5 casos, en
3 pacientes se afectaron las inferiores y en 2 las superiores.>”81114.15.20

La edad de presentacidon del angioma en penacho generalmente es en la
infancia temprana. En el afno 2000, Okada realizé una revision de 41 casos,
encontrando que mas del 50% se manifestd durante el primer ano de vida. De
igual forma, las otras series encontradas reportan una edad de inicio menor a 6
meses de edad. Ver tabla 3. En nuestra serie de casos, encontramos una
situaciéon muy similar ya que todos los pacientes iniciaron con la lesién antes de
los 6 meses, siendo el mas pequefio al mes de vida y el mas grande a los 4
meses. 3,4,11,14,15,20

Es importante notar que nuestros pacientes tuvieron un retraso en el
diagndstico y tratamiento del angioma en penacho, ya que 15.4 meses fue la
media para el diagnostico en nuestro instituto esto puede deberse a la poca
informacion y conocimiento que hay sobre este tumor vascular.

Los hallazgos histologicos tipicos se describen como paquetes vasculares
unidos y diseminados en varios niveles de la dermis y el tejido celular
subcutaneo superficial, generalmente ocurren en pequefios l6bulos con un
patron de distribucion en bala de cafidon que es caracteristico. Tipicamente, los
I6bulos de células estan rodeados por un vaso vacié con forma con forma de
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media luna y dermis fibrosa. Ademas de estos I6bulos, la mayoria de las
lesiones contienen vasos dispersos con una pared vacia que semejan vasos
linfaticos. Los nddulos vasculares parecen estar compuestos por células
endoteliales con forma de huso, muy juntas y separadas por hendiduras que
contienen eritrocitos. >172%

Las tinciones de inmunohistoquimica son importantes para excluir otras
lesiones como hemangioma infantil y malformaciones vasculares. La tinciéon con
Glut-1 positiva es especifica en un 99% para hemangiomas infantiles y jamas

se presenta positiva en tumores vasculares como los angiomas en penacho.
4,11,17,20,22,23

La histologia observada en las biopsias de los pacientes, mostro que la
epidermis se encontraba intacta en el 100%. En todos los casos se observo
proliferacion de capilares vasculares que forman nédulos o Iébulos, revestidos
por células endoteliales. En dos pacientes, se observo que la lesién abarcaba
tejido celular subcutaneo. A tres pacientes se les realizaron pruebas de
inmunohistoquimica que reportaron la tincion Glut-1 negativa.

Se han descrito muchas variaciones en la evolucion de los angiomas en
penacho. Generalmente, tienen una tasa de crecimiento lenta, desarrollandose
durante varios meses y eventualmente se estabilizan en tamafo. En las series
comparadas, encontramos que la estabilizacion es frecuente, sin embargo
también existen varios casos de regresion reportados por Browning y cols. y por
Osio y cols. Ver tabla 3. En nuestros pacientes encontramos que 2 de ellos
presentaron una involucion parcial, persistiendo con cierto grado de infiltracion;
otro de nuestros pacientes presento involucion completa y de los otros 2 casos
se desconoce ya que dejaron de acudir a consulta poco tiempo después de
realizado el diagndstico. 3* 7811141520

El angioma en penacho se puede complicar con el FKM, sin embargo se sabe
que esta es una asociacion que se presenta con poca frecuencia. Esta
coagulopatia trombocitopénica no se observa en los hemangiomas infantiles. La
frecuencia del FKM se desconoce. En las series reportadas encontramos que
unicamente en la de Osio y cols. se reportaron pacientes con esta complicaciéon
al momento del diagndstico en un 38%. Ver tabla 3. Sin embargo en la
literatura, existen pocos casos aislados de este fenobmeno y angioma en
penacho. En nuestra serie, encontramos que solamente un paciente presenté
esta complicacién, de igual forma fue al momento del diagndstico y remitié sin
requerir transfusiones ni otro tipo de manejo. '317:19:20.29
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El manejo del angioma en penacho es dificil, aun no se han establecido guias
de practica clinica. Se puede categorizar en el que se administra por razones
estéticas o el que se brinda por complicaciones como el FKM o compromiso
funcional. Se han probado muchos tratamientos para los pacientes con angioma
en penacho, incluyendo terapia compresiva, cirugia, uso de laser, esteroides
tépicos y sistémicos, aspirina, interferon y quimioterapia. En dos de nuestros
pacientes se utilizé esteroide sistémico, ya que presentaban complicaciones un
paciente con FKM y otro limitacion funcional de la articulacion. El paciente que
presentd FKM también requirié una dosis de metotrexate. En otro de nuestros
pacientes el tratamiento fue con timolol tépico, sin embargo desconocemos la
evolucion 21727 ver tabla 2

Existen algunos reportes de casos en los que se han utilizado aspirina a bajas
dosis en pacientes con angioma en penacho y dolor o rapido crecimiento,
encontrando que hay una disminucion del tamafo, disminucion de la
hiperpigmentacion y resolucion del dolor, sin embargo los pacientes presentan
recaida de la sintomatologia al suspender el tratamiento. El uso de aspirina a
bajas dosis se basa en la hipo6tesis de que los angiomas en penacho, aun en
ausencia de FKM, presentan cierto grado de coagulacion y microtrombosis que
no se refleja en la cuenta plaquetaria, y que son estos los causantes de dolor y
apariencia de la tumoracion, por lo que los efectos antiplaquetarios de la
aspirina estan indicados. En nuestros pacientes, se utiliz6 aspirina en 2
pacientes, en ambos casos la lesidon habia incrementado de tamafio y se habia
utilizado previamente esteroides (un paciente sistémico y otro tépico) y
propranolol, en uno de los pacientes la lesion disminuyo de tamafo y
coloracion, en el otro paciente no hubo ningun cambio; ninguno de nuestros
pacientes recay6 al suspender la aspirina. ">'"?%?" Ver tabla 2

En nuestra serie, la regresion espontanea no se observd en ningun paciente.
De los cinco casos estudiados, so6lo un paciente logré la remision total, esto
ocurrio a los 5 afos de edad. Fue este mismo paciente el unico que curso con
FKM, sin embargo no presentd complicaciones clinicas y su cuenta plaquetaria
se normalizé al iniciar el tratamiento.
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CONCLUSIONES

Nuestra serie de casos, coincide con lo reportado en series previas en cuanto a
que el angioma en penacho es un tumor vascular benigno aunque de evolucion
incierta ya que puede ocurrir regresién espontanea, FKM y/o compromiso
funcional.

La presentacion clinica de nuestros casos, al igual que la reportada en la
literatura, mostré mucha variabilidad en la topografia, lo que indica que el
angioma en penacho puede ocurrir en cualquier sitio anatémico.

La morfologia es caracteristica y es importante considerar el diagnéstico de
angioma en penacho cuando exista una lesién profunda de la piel, de aparicién
en los primeros meses de vida, indurada, con coloracion eritemato-violacea y
que en ocasiones presenta hiperhidrosis o vello en la superficie.

El tratamiento utilizado en nuestros pacientes fue variable. En el caso del
paciente que cursé con FKM, se indico esteroide sistémico y metotrexate con el
objetivo de corregir la coagulopatia por consumo. Dos pacientes fueron tratados
inicialmente con esteroide sistémico continuando con propranolol, ambos casos
tuvieron una respuesta adecuada y hasta el momento de este reporte presentan
una involucidn parcial.

A pesar de que aun no se establece el tratamiento ideal para los pacientes que
cursan con angioma en penacho, la respuesta al manejo con esteroide
sistémico y propranolol, observada en nuestros casos y algunos otros de la
literatura, sugiere que este es una buena opcion terapéutica que produce
minimos efectos colaterales.

En cuanto a la evolucidon que presentaron nuestros pacientes, al igual que lo
reportado en la literatura fue variable, ninguno presenté remisidén espontanea, la
involucion total ocurrié en el paciente que presentdé FKM, a los 5 afios de edad,
sin embargo presenté cambios en piel. Otros dos pacientes presentaron
involucion parcial, esto ocurrié a los 2 ainos 9 meses de edad y al afio 1 afio 7
meses.
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FIGURAS Y TABLAS

Tabla 1. Variables

Edad de | Edad de Plaquetas
N |Género| inicio |diagndstico| Topografia | FKM | al ingreso Manejo Evolucion
(meses) | (meses) (10x3/uL)
Fosa iliaca
1 F 2 22 derecha ENR ENR Vigilancia | Se desconoce
Involucion
total (61
meses de
Cara lateral edad)
de tronco, Persiste con
brazoy Esteroide cambios
antebrazo sistémico/ | residuales en
2 F 3 47 derecho Si 9 Metotrexate piel
Pliegue del
gluteoy
tercio
postero- Esteroide Involucién
superior del topico/ parcial (35
muslo Propranolol/ meses de
3 M 4 16 derecho No 429 Aspirina edad)
Tercio inferior
de muslo,
rodillay Propranolol/| Involuciéon
tercio Esteroide parcial (21
superior de sistémico/ meses de
4 F 1 6 pierna No 284 Aspirina edad)
Pliegue de del
5 F 3 9 flexion codo | ENR ENR Timolol | Se desconoce

*ENR: Estudios No Realizados
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Tabla 2. Tratamiento utilizado y duracién del mismo en meses.

Metotrexate
3mg/m2
Esteroide | Esteroide superficie Aspirina
N. | sistémico topico | Propranolol| Timolol corporal 5mg/kg/d | Urea 20%
1
2 12 * Dosis Unica
3 7 19 + 13 6
4 3 k* 15 ++ 6
5 1
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Tabla 3. Comparacion de las Series de Casos de Angioma en Penacho

Publicadas
Edad de
N‘ Género inicio Hipertricos| Hiperhid , . .,
Autor pacie . . . Topografia Tratamiento Evolucion FKM
- H:M promedio is rosis
(meses)
Recurrencia (3);
Cuello (6); Tronco [Observacidn (13);| Regresion total
Jones and (5); Extremidades | Congelamiento | (2); Progresidn
Orkin, inferiores (3); |(1); Cauterizacién (2); Se
1989 16 7:9 24 meses 2 0 Cara (2) (1); Escision (5) | desconoce (9) 0
Observacion (1);
Miembros Esteroide Regresion total
inferiores (3); |intralesional (1); | (1); Regresion
Herron et Cara (1); Tronco Escisién parcial (1); Sin
al, 2002 5 1:4 2 meses 1 0 (1) quirurgica (3). | recurrencia (3) 0
Regresion
parcial (1);
Observacién (4); | Regresion total
Wong and Miembros Esteroide tépico (3); Se
Tay, 2002 5 2:3 3 meses 3 0 inferiores (5) (1) desconoce (1). 0
Cara (2); Observacién (4); | Regresion total
Browing et Miembros Triamcinolona (4); Regresion
al, 2006 5 2:3  [Nacimiento 1 0 inferiores (3) intralesional (1) parcial (1) 0
Observacion (5);
Pentoxifilina (4);
Ticlopidina +
) aspirina (6);
Osio et al, Corticoesteroides
2010 (4); Regresion (5);
Miembros Embolizacién (2); FKM (5);
inferiores (7); Vincristina (1); Coagulopatia
Genitales (4); Ciclofosfamida crénica (2);
Tronco (2); Cara (1); Interferon Estabilizacion
13 4:9 1 mes 1 3 (1) alfa (1). (1). 5
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Figura 1

Caso 1. Angioma en penacho
localizado pliegue de cintura
pélvica, de consistencia firme y
color violaceo. No se observa
hipertricosis

Figura 2

Caso 1. Un mes después de
realizado el diagndstico. Notese
mejoria en la coloracién.

Figura 3

Caso 2. Al ingreso. Afeccion de
tronco, brazo y antebrazo
derecho.
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Figura 4

Figura 6

Caso 2. Un mes después de
iniciado tratamiento. Nétese
mejoria de la coloracion y
disminucion del tamafio.

Caso 3. Al ingreso. Angioma en
penacho en pliegue del gluteoy
tercio postero-superior del muslo
derecho. No se observa
equimosis, la consistencia es
firme y presenta hipertricosis

Caso 3. Cinco meses después del
tratamiento. Se observa
disminucién de la hipertricosis.
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Figura 7

Caso 4. Al ingreso. Angioma en
penacho en tercio inferior de
muslo, rodilla y tercio superior de
pierna.

Figura 8

Caso 4. Al ingreso. Se observa
limitacion para flexién de rodilla

Figura 9

Caso 4. Tres meses de
tratamiento. Nétese no hay
limitacion para la flexion.
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Figura 10

Caso 4. Cuatro meses después del
tratamiento. Se observa menor
aumento de volumen de la rodilla,
color menos violaceo y buena
extension.

Figura 11

Caso 5. Al ingreso. Angioma en
penacho en pliegue de flexién del
codo. Noétese el color café
parduzco, aumento de volumen e
hipertricosis.
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