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RESUMEN

Introduccion: EI Hemangioma capilar es una neoplasia de células endoteliales, extremadamente raro como tumor intradural
extramedular. Su presentacion en lactantes es anecdética y solo 2 casos han sido reportados previamente en la literatura.
Caso clinico: Lactante de 03 meses con paraparesia severa de inicio brusco. La resonancia magnética (RM) de columna
mostré una tumoracion intrarraquidea a nivel T7, T8 y T9, que capta contraste. Se realizé una laminectomia T7-T9 y
reseccion microquirtrgica de tumor espinal intradural extramedular. La patologia fue informada como proliferacion
angiomatosa lobulada con trombo vascular y focal, con inmunohistoquimica positiva para CD 31 y 34, compatible con
hemangioma capilar. La evolucion neurolégica fue favorable. La RM y la angiografia espinal postquirirgica mostraron escaso
tumor residual e hidrosiringomielia en remision.

Conclusion: El hemangioma capilar es una patologia rara en lactantes siendo este caso el 3er caso reportado. Su
diagnoéstico y reseccion quirtrgica son importantes puesto que la mayoria de los pacientes presentan una mejoria del déficit
neuroldgico después de la cirugia. El tratamiento quirdrgico evita el riesgo de una hemorragia aguda.

Palabras Clave: Hemangioma Capilar, Neoplasias de la Médula Espinal, Lactante, Laminectomia. (Fuente: DeCS Bireme)
ABSTRACT

Introduction: Capillary hemangioma is an extremely rare endothelial cell neoplasm as an extramedullary intradural tumor. Its
presentation in infants is anecdotal and only 2 cases have been previously reported in the literature.

Clinical case: a 03-month-old infant with severe abrupt-onset paraparesis. Spinal magnetic resonance imaging (MRI) showed
an intraspinal tumor at the T7, T8, and T9 levels, which captures contrast. A T7-T9 laminectomy and microsurgical resection
of the extramedullary spinal tumor were performed. The pathology was reported as lobulated angiomatous proliferation with
focal vascular thrombus, with positive immunohistochemistry for CD 31 and 34, compatible with capillary hemangioma. The
neurological evolution was favorable. Post-surgical MRI and spinal angiography showed little residual tumor and
hydrosyringomyelia in remission.

Conclusion: Capillary hemangioma is a rare pathology in infants, this case being the 3rd case reported. Its diagnosis and
surgical resection are important since most patients present an improvement in the neurological deficit after surgery. Surgical
treatment avoids the risk of acute bleeding
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El Hemangioma capilar (HC) es una neoplasia vascular

benigna que aparece en el tejido cutdneo y mucoso de la
cabeza y cuello, principalmente en nifios.* En el sistema
nervioso se ha encontrado en la médula espinal, cola de
caballo y raices nerviosas, pero con mayor frecuencia en el
cuerpo vertebral, siendo extremadamente raro como tumor
intradural extramedular.2:3
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El hemangioma capilar se encuentra dentro de las lesiones
vasculares que constituyen el 2-7% de los tumores espinales
intradurales.4# Puede ocasionar mielopatia o radiculopatia
progresiva crénica o causar una hemorragia aguda con el
consiguiente deterioro neuroldgico repentino. 5

Los estudios de neuroimagenes, en particular la resonancia
magnética (RM), son herramientas ttiles para la evaluacion
del tamafio y ubicacién del tumor. ©

COMO CITAR ESTE ARTICULO: Urquizo J, Basurco A, Anicama W, Torres R. Hemangioma capilar intradural
extramedular en paciente de 03 meses de vida: Reporte de caso. Peru J Neurosurg 2020; 2(4): 139-145
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El tratamiento de eleccion es la reseccién quirdrgica total
para eliminar el efecto de masa y el riesgo de sangrado
tumoral que puede causar compresiéon aguda de la medula
espinal.

Hasta la actualidad se han descrito 65 casos (ltimo caso
reportado en abril 2020) de HC intradural extramedular.
Presentamos el tercer caso de hemangioma capilar en
lactantes menores, reportado en la literatura.

CASO CLINICO

Historia y examen: Lactante mujer de 03 meses,
procedente de Tarapoto - Perd, sin antecedentes prenatales,
que a los 15 dias de vida present6 de manera brusca
paraparesia severa por lo que fue transferido a nuestro
hospital. Al examen: Paciente despierta, escala d Glasgow:15
puntos, fontanela normotensa, paraparesia flicida severa

(2/5).

La tomografia de columna (TEM) mostrdé una masa a nivel
Ty, T8 y To, heterogénea, intrarraquidea, de bordes mal
definidos hiperdensos. (Figura 1). La RM mostr6 una lesién
hiperintensa en T2 y STIR, captadora de contraste con
sefiales de vacio que mide 1.9 x 0.8 x 0.8 cm en sentido
cefalocaudal, anteroposterior y lateral respectivamente;
también evidenci6 aumento de volumen de la medula
espinal debido a hidrosiringomielia a tensién desde Cs5 hasta
cono medular, con extensiéon del edema hasta bulbo
raquideo, ademas de lipoma del Filum terminale. (Figura 2)

Tratamiento: Se realiz6 una laminectomia T7-Tg9 y
reseccibn microquirargica subtotal de tumor espinal
intradural extramedular (masa adherida a saco dural y a
piamadre de la médula espinal dorsal, con n6dulo blando de
color violaceo y otro noédulo fibroso de color amarillento,
hipervascularizado). No se presentd alteracion en el
monitoreo neurofisiologico de los potenciales evocados
motores y somatosensitivos (Figura 3).
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La anatomia patolbgica fue informada como proliferacion
angiomatosa lobulada con trombo vascular y focal, con
calcificacion  distrofica, cuya inmunohistoquimica fue
positiva para CD31 y CD34, compatible con hemangioma
capilar (Figura 4).

Evolucion clinica: La evolucién clinica en el postoperatorio
fue buena con mejoria significativa del déficit neurologico
(Figura 6). Al 3er mes del postoperatorio se realiz6 una RM
de columna vertebral que mostr6 malacia en el lecho
quirargico 'y  disminuciéon  significativa de la
hidrosiringomielia (T2-T3). A los 07 meses de la cirugia una
nueva RM evidenci6 zonas de captacion del contraste
nodular en el interior del canal vertebral de T8 a Ti2,
extendiéndose por el foramen derecho a nivel de T10. Una
angioRM de columna dorsal demostr6 la lesion descrita
irrigada por ramas de las arterias intercostales derechas,
desde T8 a T12, pero sin mayor efecto de masa (Figura 5).

A los 10 meses postquirdrgicos se realizé una aortografia y
angiografia espinal selectiva de arterias intercostales, desde
T3 a L2, observindose una pequefia zona de
hipervascularizacion a nivel T10-T11 derecho, de las mismas
dimensiones que del anterior estudio, sin lesién vascular
asociada. (Figura 6)

DISCUSION

Las neoplasias espinales constituyen el 15% de los tumores
del sistema nervioso central 7 y las lesiones vasculares
comprenden el 6-7% de los tumores espinales intradurales,
dentro de ellas se encuentran el hemangioma, la
telangiectasia capilar, el angioma cavernoso y la
malformacion arteriovenosa y venosa. 8

El Hemangioma es un tumor benigno hamartomatoso que
se subdivide en capilar, cavernoso, mixto y celular, segtn el
predominio capilar o cavernoso, y que se diferencian
histol6gicamente por el tamafio de los vasos.?

Fig 1. Tomografia (TEM) de columna vertebral dorsal con contraste en corte (A, B) sagital y axial donde se observa masa circunscrita heterogénea con
hiperdensidad en patrén moteado, sin erosion 6sea, a nivel intrarraquideo en los segmentos de T7 a T9. (C) Resonancia magnética cerebral (RMN) sin
alteraciones significativas.
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Fig 2. RMN de médula espinal total en secuencias (A) T2 sagital, donde se aprecia tumor intradural extramedular de intensidad heterogénea, (B) T1
sagital con contraste, tumoracién intradural que capta contraste; (C) T1 axial con contraste y (D) T2 sagital, que muestran estructuras vasculares
serpentiginosas dilatadas en la superficie dorsal y caudal al tumor.

El Hemangioma capilar (HC) cutdneo es mas comun en la
poblacion pediatrica, a diferencia del HC espinal que es mas
frecuente en la poblacién adulta, con una edad media de 48
afios (rango de 0.3-74 afios) y una relaciéon hombre/mujer
de 4 a 1. La ubicaci6on mas frecuente es a nivel toracico (75%
de los casos) y afecta a 1 0 2 segmentos vertebrales. Debido a
la rareza del tumor, las tasas de incidencia y mortalidad
siguen sin estar claras.

Su historia natural y patogenia es atin desconocida; algunos
postulados son los siguientes: alteracién en la migraciéon y
diferenciacion del mesodermo primitivo a nivel de la placa
mesodérmica embrionaria (en el momento en que empieza
la diferenciacion angioblastica en el dia 21-24 de la
embriogénesis), como origen de proliferaciones
hamartomatosas de células endoteliales, como wuna
malformacion congénita con patrén autosémico dominante,

y como estructuras vasculares dentro del epineuro de las
raices nerviosas afectadas durante su desarrollo. 5-1©

El hemangioma capilar se origina de los vasos sanguineos de
las raices nerviosas, la capa interna de la duramadre (similar
al signo de la cola dural) o la superficie pial de la médula
espinal.2 Es una lesion altamente vascularizada, cuyo riesgo
de sangrado atn estd por determinar, pero existe factores
relacionados a la hemorragia como el tamafio tumoral, la
velocidad de crecimiento tumoral, los episodios
hipertensivos, la coagulopatia o el aumento de la presi6on
venosa.l1> 12

En nuestro caso se desconoce el origen de un probable
sangrado intratumoral, pero podria deberse a una rapida
velocidad en su crecimiento que ocasion6 ruptura de los
capilares venosos labiles.
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Fig 3. Imagenes intraoperatorias de la reseccién microquirdrgica del tumor intradural extramedular hipervascularizado y lobulado firmemente adherido
la piamadre y duramadre.

La aracnoiditis espinal constituye una inflamacién croénica
de la pia-aracnoides debido a hemorragia subaracnoidea,
meningitis, trauma espinal o inyeccién intratecal. Cuando
existe aracnoiditis peritumoral como lo detallan Holtzman
et al, se debe a un sangrado pequeho o diapédesis
eritrocitaria.’s De igual forma, Lee J. et al. asociaron este
proceso inflamatorio de aracnoides engrosada (fuertemente
adherida la piamadre del HC) a la hemorragia
subaracnoidea tumoral antigua, por lo cual la aracnoiditis
podria considerarse como factor diagnostico de sospecha
para tumor vascular.! Esta aracnoiditis puede ocasionar
alteracion del gradiente de presion del liquido
cefalorraquideo a nivel del canal central de la médula
espinal, produciendo edema intersticial. 13

El cuadro clinico se inicia con dolor de espalda (60% de los
casos) que progresa a dolor radicular, sobre todo cuando el
tumor se ubica en la columna lumbar, y/o déficit
neurolégico.24 Como toda lesién ocupante, clinicamente se
acompanara de mielopatia y/o radiculopatia que progresa
gradualmente, durante un periodo de meses a afios, que
muy pocas veces produce déficit neurologico severo debido a
su naturaleza discreta y no infiltrativa. También puede
presentar hemorragia intra o peritumoral con sintomas
agudos, aunque el sangrado es poco frecuente, siendo mas
comun en el hemangioma cavernoso. 15

La RM es el principal examen para el diagnostico del HC, en
ella se describe como una lesiéon regular bien definida,
isointensa en secuencia T1, isointensa o hiperintensa en T2,
captadora de contraste de manera avida y homogénea; a
diferencia del hemangioma cavernoso que presenta realce
heterogéneo con zonas de alta y baja sefial que constituirian
sangrado subagudo crénico y dep6sitos de hemosiderina. 16
Tekin et al. describieron la identificacién de sefiales de vacio
en secuencia T2 de RM como estructuras venosas
serpentiginosas dilatadas alrededor de la lesion que podria
hacer sospechar de HC,'7 tal como se demostré en nuestro
paciente.

El diagnostico definitivo sigue siendo la histopatologia, pero
algunos autores proponen realizar una angiografia espinal
donde se puede apreciar una lesion hipervascular con
“blush” tumoral temprano y realce periférico, volviéndose
mas intenso y homogéneo a medida que se va llenando
desde la periferia hacia el centro, con opacificacion rapida
del plexo venoso perimedular; 4 Luego, se propone
tratamiento endovascular antes de la cirugia, puesto que la
embolizacién disminuye el sangrado abundante que se
produce durante la reseccién quirtrgica.’® El riesgo de
hemorragia intraoperatoria podria estar asociado con el
tamafio tumoral, de ahi que cuando la lesién se extiende
sobre dos cuerpos vertebrales se recomienda la
embolizacién preoperatoria. 19

La patologia es similar al hemangioma capilar de la piel y de
la mucosa. Al examen macroscopico es una lesion rojiza o
parduzca, elastica y de aspecto lobular. No tiene parénquima
entre los vasos y estd bien diferenciado del tejido
circundante, a diferencia de la malformacién arteriovenosa
intradural y la telangiectasia capilar. 18

A la microscopia, se aprecia una lesion altamente
vascularizada bien encapsulada, caracterizada por nédulos
de vasos de tamano capilar revestidos por endotelio
aplanado y endurecido, por una sola capa de células ovales,
en algunos casos lobulada por septos fibrosos; también
puede tener un componente cavernoso parcial,
considerandose una forma de transicion9-2° a diferencia del
hemangioma cavernoso el cual estd compuesto de canales
vasculares sinusoidales dilatados, grandes y juntos,
irregulares, revestidos por una monocapa de endotelio
benigno, sin tejido neural interpuesto.2t También se puede
apreciar mitosis ocasionales. Las células neoplasicas son
inmunorreactivas a GLUT-T1, CD31y CD34, confirmando su
naturaleza endotelial, siendo negativas para inhibina,
antigeno de membrana epitelial (EMA), S100, WT1y GFAP.
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Fig 4. Fotografias de la anatomia pati)lc’)gica del tumor,Amostrandd (A) en la zona central proIiferaciéh‘de vasos de pequefio calibre, a ambos lado
grandes dilataciones vasculares tipo lacunar (HE 10x). (B) Proliferacion de capilares con hiperplasia endotelial y en la parte inferior se observa
calcificacion distréfica (HE 40x). (C) Positividad para CD31 (IHQ 40x) y (D) para CD34 (IHQ 40x). Caracteristicas compatibles con Hemangioma capilar.
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Dentro del diagnoéstico diferencial mas frecuente tenemos al
schwannoma y el meningioma, también estan el
paraganglioma, hemangioblastoma, hemangiopericitoma,
hemangioendotelioma, cavernoma, angiomiolipoma, tumor
fibroso solitario, ependimoma del Filum terminal,
sarcoidosis, linfoma y metéstasis. 7> 22

El objetivo de la cirugia es la reseccion total en bloque de la
lesibn, como tunico tratamiento curativo. La reseccion
parcial puede llevar a la recurrencia y hemorragia tumoral
residual con reapariciéon de los sintomas neuroldgicos.3-24
Esto ocurre cuando se realiza una reseccién quirtargica tipo
“debulking” o descompresion intratumoral, que ocasiona
sangrado intraoperatorio excesivo, agravando la aracnoiditis
ya establecida; sin embargo, si la integridad de la medula
espinal esta en riesgo, esta técnica es aceptable, como el caso
presentado.

Una reseccion parcial del tumor puede ocasionar recaidas,
por lo que algunos autores recomiendan la radioterapia
postquirdrgica (de resultados aceptables), y como terapia
adyuvante se tiene a los esteroides e interferén alfa. 21

Hay casos reportados de aracnoiditis focal que se podria
tratar con diseccion y descompresion subaracnoidea maéas
duroplastia; en el caso de una aracnoiditis extensa
longitudinalmente, se emplea la microdisecciéon aracnoidea
y derivaciéon ventriculo-subaracnoidea como método
novedoso y efectivo, descrito por Mitsuyama et al. 25

El pronéstico depende del grado de deterioro neurolégico y
el tiempo transcurrido desde el inicio de los sintomas hasta
la cirugia. Sin embargo, la mayoria de los pacientes
presentan una mejoria del déficit neuroldgico después de su
reseccion quirargica.

CONCLUSION

El hemangioma capilar (HC) es una entidad muy rara, pero
que debe considerarse dentro del diagnoéstico diferencial de
tumores intradurales extramedulares. El diagndstico precoz
y la reseccibn quirargica son curativas, previenen
complicaciones y mejoran el prondstico.
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irrigada por ramas intercostales derechas.

Fig 5. RMN holomedular de control, (A, B, E) a los 03 meses de la cirugia, donde se aprecia mielomalacia en lecho operatorio y disminucion significativa
de la hidrosiringomielia. (C, D, F) RMN a los 07 meses postquirlrgicos donde se observa un pequefio nédulo recidivado captador de contraste a nivel T8,
el cual se extiende a la foramina derecha y a nivel extraforaminal en T10. (G) En la AngioRM de columna vertebral dorsal demostro la lesion descrita,
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