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CASO CLINICO

Angioma en penacho de la region facial

Tufted angioma of the face
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Caso clinico

Presentamos el caso de una paciente de 9 anos de edad,
que fue remitida a nuestro servicio por presentar una lesion
violacea en la raiz nasal. Dicha lesion fue objetivada a los 7
anos de edad como una pequena macula de color rojo vinoso,
asintomatica, que fue creciendo progresivamente hasta lle-
gar a presentar zonas papulosas y ser levemente dolorosa en
la actualidad.

El examen fisico reveld la existencia de una placa
violacea de 2 x 1 cm de diametro, indurada, ovalada y lige-
ramente adherida a planos profundos. La lesion presentaba
2 areas nodulares en la piel suprayacente en ambos huesos
nasales (fig. 1). El resto de la piel y de la exploracion de la
region ORL es normal. La hematimetria y los estudios bio-
quimicos sanguineos estaban dentro de los rangos biologicos
establecidos.

Ante la sospecha de infiltracién en profundidad en la
region de los huesos nasales, se realizd una tomografia
computarizada que descart6 signos de infiltracion osea y
orbitaria.

Dada la localizacion de la lesion, se realizd la exére-
sis quirurgica de misma. Se reseco la lesion descrita hasta
llegar al plano éseo en profundidad. Tras la exéresis se pro-
cedi6 a la reconstruccion del defecto resultante mediante
un colgajo glabelar (fig. 2).

El examen histopatoldgico de la pieza quirtrgica concluyé
con el diagnéstico definitivo de angioma en penacho (AP). La
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Figura 1
nasal.

Imagen preoperatoria. Lesiones violaceas en la raiz

lesion correspondia a una neoplasia de células endoteliales
dispuestas en lobulos, con nicleos irregularmente redondea-
dos u ovoides, un pequeno nucléolo y citoplasmas eosinofilos
claros, de bordes mal definidos (fig. 3). El indice de proli-
feracion fue bajo (Ki67 menor del 1%). La paciente acude
a revisiones periodicas en nuestra consulta sin evidencia de
recidiva en la actualidad.

Discusion

El AP es un tumor de origen vascular histolégicamente
benigno. El nombre de AP fue empleado por primera vez para
describir estos tumores por Wilson Jones en 1976, pero las
lesiones habian sido ya descritas medio siglo antes (1949)
por autores japoneses que utilizaron el nombre de angio-
blastoma de Nakagawa?. En 1971 lesiones parecidas fueron
descritas como hemangiomas capilares progresivos®. Actual-
mente, se postula que todas estas descripciones representan
la misma lesion.
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Figura 2  A) Defecto cutaneo resultante tras la exéresis tumoral. B) Resultado postoperatorio a los 7 dias.

La prevalencia del AP es desconocida, habiéndose
descrito hasta el momento alrededor de 200 casos”. His-
tologicamente, el AP se caracteriza por presentar lobulos
de capilares dispuestos en la dermis con patron «en
perdigonada»>. Suele aparecer en los primeros 5 afos de
vida, pero una cuarta parte de los casos se presentan
durante la edad adulta®. Su localizacion mas frecuente es
el tronco y las extremidades inferiores y, si bien se han
descrito casos en el area cervical, la localizacion facial es
excepcional®. Clinicamente se manifiesta como una placa o
un nodulo subcutaneo de color rojo vinoso. A la palpacion
la lesion puede ser ligeramente dolorosa y suele presentar
un borde mas indurado con una depresion central, por lo
que se ha comparado con la forma de un «donut» localizado
subcutaneamente. Tipicamente, estas lesiones muestran un
patron de crecimiento lateral lento durante varios meses o
anos.

En el diagnodstico diferencial del AP se deben consi-
derar el hemangioendotelioma kaposiforme (HK)®. El HK
es un tumor de caracteristicas parecidas al AP, originado
en las células espinosas endoteliales, que se presenta en
la edad pediatrica y localmente agresivo, y aunque his-
tologicamente es benigno, puede infiltrar en profundidad.
A diferencia de los hemangiomas comunes mas frecuen-
tes en las nifas, el HK se distribuye por igual en ambos
sexos. Recientemente, la expresion del marcador D2-40 se
ha demostrado en ambas de estas lesiones, pero no en
otros hemangiomas, lo que sugiere que estos tumores pue-
den ser parte del espectro de la misma enfermedad’. En
los estadios iniciales puede ser confundido con un heman-
gioma, pero al progresar tiene un patrén de crecimiento
nodular con el aspecto un tumor maligno. El HK y los AP
pueden asociarse al sindrome de Kasabach-Merritt. La remi-
sion de estas lesiones es poco frecuente, aunque ha sido

Figura 3

Imagen histopatologica de angioma en penacho. A) Lobulos de capilares pequenos salpicando la dermis con patron «en

perdigonada» (hematoxilina-eosina, magnificacion original x20). B) Cada lobulo se compone de agregados de células endoteliales
sin atipias ni mitosis, que rodean luces capilares que pueden contener eritrocitos (flecha), (hematoxilina-eosina, magnificacion

original x200).
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descrita en un periodo comprendido entre los 5 meses y los
2 afios®.

La modalidad de tratamiento mas apropiada para estas
lesiones dependera de las caracteristicas de la lesion y de
su localizacion. En nuestro caso, dado el crecimiento expan-
sivo de la lesion y la localizacion centrofacial, proximo a la
region ocular, se prefirio la exéresis radical de la lesion para
evitar que, si el tratamiento médico no fuera eficaz, la lesion
alcanzara regiones criticas.

En el tratamiento médico se han empleado varias opcio-
nes. El uso de corticoides sistémicos o intralesionales, de
acido acetilsalicilico a dosis bajas, de IFN-alfa e incluso
la radioterapia y la quimioterapia con vincristina y el
laser pulsado han demostrado resultados variables’. Aun-
que recientemente, se ha aprobado el uso de propranolol
como tratamiento de eleccion en el hemangioma infantil
comun, no esta indicado en el caso de AP por ser una entidad
histopatoldgica y con una historia natural diferente®.

En los casos de lesiones pequenas o en zonas criticas
como en nuestro caso, la extirpacion quirdrgica y posterior
reconstruccion es el tratamiento de eleccion®. La proximi-
dad de estructuras que pueden ocasionar déficits funcionales
importantes en caso de su invasion, asi como el no menos
importante defecto estético que pueden llegar a ocasionar,
hacen aun mas compleja la planificacion quirdrgica, por lo
que es imprescindible la individualizacion del tratamiento
en estos casos. Nosotros decidimos realizar un colgajo gla-
belar para la reconstruccion de la zona al haber invasion
del tumor en profundidad de tejidos blandos y periostio, ya
que en estos casos un injerto libre podria tener una mayor
probabilidad de necrosis.

Conclusion

Aunque infrecuente, el AP debe ser tenido en cuenta en el
diagndstico diferencial de las lesiones vasculares del area

craneofacial. La expresion del marcador D2-40 se ha demos-
trado tanto en el AP como en el HK, lo que sugiere que estos
tumores pueden ser parte del espectro de la misma enferme-
dad. Actualmente, no existe consenso sobre el tratamiento
de este tipo de tumores. En el caso de lesiones pequenas
o de localizacion en zonas criticas por la proximidad de
estructuras importantes, el tratamiento quirirgico aporta
unos buenos resultados, tanto funcionales como estéticos.
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