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de Gorlin segmentario, no fue posible realizar el estudio
genético de la paciente en nuestro centro.

En conclusion, aunque el HFB es una neoplasia benigna
muy poco frecuente es importante reconocerla para un
seguimiento periddico de los pacientes y poder detectar
y tratar precozmente el CBC, teniendo en cuenta que las
lesiones del HFB que presenten cambios en la morfologia o
crecimiento deben ser biopsiadas.
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Rapamicina tépica: otra opcion
terapéutica del angioma en
penacho en el adulto

@ CrossMark

Topical Rapamycin: An Additional Therapeutic
Option for Tufted Angioma in Adults

Sra. Directora:

El angioma en penacho (del inglés tufted angioma) es un
tumor vascular benigno infrecuente, anteriormente llamado
hemangioma capilar progresivo o angioblastoma'. Se pre-
senta principalmente antes de los 5 anos de edad, aunque
hay descritos casos de presentacion en la edad adulta. Se
manifiesta como placas o noédulos eritemato-violaceos en la
parte alta del tronco, del cuello o en los miembros supe-
riores. El diagnodstico definitivo se establece mediante el
estudio histologico’. Presentamos 3 casos de adultos con
angiomas en penacho diagnosticados en nuestro centro en
los Ultimos 20 anos y resaltamos la utilidad de la rapamicina
por via tépica en uno de ellos.

Casos clinicos

El caso 1 es una mujer de 51 afos sin antecedentes médicos
de interés que consultaba por una lesion de aspecto vas-
cular de 9 anos de evolucion. La lesion inicialmente era
asintomatica, pero en los Ultimos 6 meses habia aumen-

tado de tamaio y se acompanaba de dolor. Clinicamente
se trataba de una lesion eritematosa de tonalidad irregular
con telangiectasias en su superficie, de aproximadamente
7 cm, ligeramente indurada, sin frémito ni aumento de tem-
peratura, localizada en la region anterior y lateral derecha
del cuello (fig. 1a). En la imagen dermatoscopica se observ-
aba un reticulo eritematoso (fig. 1b). Histoloégicamente se
evidencié una proliferacién de vasos agrupados en lobu-
los y distribuidos en perdigonada en la dermis reticular,
diagnosticandose de angioma en penacho (fig. 1c). Debido
a las molestias que le ocasionaba se propuso tratamiento
con rapamicina toépica, el principio activo en polvo al 0,4%
en pomada. Tras 5 meses la lesion ya no era palpable,
presentaba una disminucion en la coloracion (fig. 1d) y la
paciente referia ausencia de dolor.

El caso 2 es una mujer de 24 anos de edad con
antecedentes de fiebre mediterranea familiar, que con-
sultaba por una lesion macular eritematovidlacea de
aproximadamente 2 cm de diametro y de 11 afos de evolu-
cion (figs. 2a y b). Estaba localizada en la mama izquierda
y era asintomatica. En el estudio histologico se detectaron
varios lobulos compuestos por células endoteliales agru-
padas y localizadas en la dermis reticular; estos ldbulos
hacian protrusion sobre canales dilatados de paredes finas
formando hendiduras (fig. 2c), confirmandose el diagndstico
de angioma en penacho. Dada la ausencia de sintomatologia
se decidio la abstencion terapéutica.

El caso 3 corresponde a un varon de 66 afios que con-
sultoé hace 17 afos por una lesion de aspecto verrucoso de
2 cm de diametro aproximadamente, en la cara ventral de la
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Figura 1

a: Imagen clinica. Se observa una placa eritematosa de aspecto vascular en la region anterior del cuello; b: ima-

gen dermatoscopica donde se aprecia un reticulo eritematoso; c: varios ldbulos formados por agrupacion de vasos y distribuidos
en perdigonada en la dermis reticular (H/E x 2); d: tras 5 meses de tratamiento con rapamicina topica menos eritema y menos

infiltracion de la lesion.

mano derecha, de meses de evolucion, que le sangraba fre-
cuentemente. Se realizd una exéresis quirlrgica completa
de la lesion dada la sintomatologia y el estudio histologico
fue diagnostico de angioma en penacho.

Los casos de angioma en penacho en adultos son muy
escasos, con menos de 50 descritos en la literatura, de los
cuales solo uno presenté como complicacion fenomeno de
Kassabach-Merritt®>. En general presentan un crecimiento
lento y progresivo con una estabilizacion posterior, habién-
dose descrito también la regresion espontanea. No existen
diferencias clinicas entre la presentacion en adultos y en
nifos. La morbilidad de estas lesiones esta relacionada prin-
cipalmente con las molestias de la tumoracion, como en
nuestra primera paciente.

Existe un solapamiento clinico e histoldgico entre el
angioma en penacho y el hemangioendotelioma kaposi-
forme, por lo que se consideran ambas entidades como
los polos opuestos de un espectro de lesiones vasculares®.
Ademas, ambas entidades comparten una complicacion: la
aparicion de una coagulopatia por consumo con tromboci-
topenia grave conocido como sindrome de Kassabach-Merritt
(excepcional en el adulto). En el angioma en penacho es car-
acteristico el hallazgo histologico de agregados de lobulos
capilares en la dermis formando penachos. El diagnostico
diferencial se plantea con otras anomalias vasculares'.

En la infancia el angioma en penacho complicado se
trata por via sistémica con vincristina, ticlopidina y acido
acetilsalicilico®, y recientemente la rapamicina se esta posi-
cionando como una alternativa muy eficaz®’. En los casos no
complicados Frieden et al. proponen dosis bajas de acido
acetilsalicilico con buenos resultados®. El manejo clinico
en adultos no se encuentra bien establecido y los datos
disponibles no permiten extraer conclusiones en cuanto a
clial debe ser la primera linea terapéutica. Entre las dis-
tintas opciones recogidas en la literatura se encuentran
el laser de colorante pulsado, los corticoides topicos, el
interferon-alfa intralesional, la cirugia o mantener una acti-
tud expectante, con resultados variables®.

De nuestros 3 casos uno se resolvid con cirugia, otro esta
en seguimiento clinico y el tercero, correspondiente a una
lesion dolorosa en el cuello, mejord tras iniciar tratamiento
con rapamicina topica al 0,4%.

La rapamicina por via oral se ha convertido en el
tratamiento de eleccion del hemangioma en penacho com-
plicado de la infancia®’. No hay experiencia sobre el uso
de la rapamicina topicamente para tratar este tumor. Sin
embargo, en funcidon de su eficacia en los angiofibromas
faciales de la esclerosis tuberosa®®, y en algin caso ais-
lado de malformacion linfatica, sugerimos que el uso topico
de la rapamicina podria ser una alternativa al tratamiento
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Figura 2

a: Lesion macular eritematoviolacea localizada en la mama izquierda; b: imagen dermatoscdpica donde se observa un

fondo rosado con lineas blancas; c: imagen histoldgica; varios lobulos compuestos por células endoteliales agrupadas que protuyen
sobre canales dilatados de paredes finas formando hendiduras (H/E x 10).

del hemangioma en penacho sintomatico no asociado a
coagulopatia.
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