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RESUMEN

Los hemangiomas capilares son lesiones tumorales benignas comunes en diferentes localizaciones. Sin embargo
la afeccion del sistema central es extremadamente inusual. En la literatura tan solo han sido reportados 7 casos
de hemangiomas capilares de localizacioén exclusiva intramedular y poco mas de 20 casos con compromiso extra-
medular adicional. Reportamos un paciente adolescente alteraciéon motora y sensitiva progresivo del miembro
superior izquierdo asociado a cervicalgia y espasmos musculares cervicales. La resonancia magnética revel6 la
presencia de una lesiéon medular cervical sugestiva de neoplasia con un importante componente vascular. Durante
la reseccion no se observé compromiso extra-medular. Los examenes histopatologico e inmunohistoquimico
confirmaron el diagnostico de hemangioma capilar. Si bien, se han publicado muy pocos casos de hemangiomas
capilares intramedulares, se cree que puede existir un importante subregistro. En general constituyen una patologia
benigna de buen pronéstico y que no requiere de manejos adyuvantes como quimio o radioterapia, pero si de un
seguimiento neurologico.
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SUMMARY

Intramedullary capillary hemangiomas are common benign tumors in different locations; however, only 7 cases
with involvement of central nervous system have been previously reported and near 20 cases with involvement of
the central nervous system have been described. We report a 16 year old male who developed to cervical pain and
muscle spasms. The magnetic resonance imaging revealed the presence of a cervical spinal cord injury suggesting a
neoplastic lesion with a significant vascular component. The spinal cord lesion was resected and no extramedullary
compromise was observed. Histopathological and immunohistochemical examinations confirmed the diagnosis of
a capillary hemangioma.Only few cases of intramedullary capillary hemangiomas have been published, it is believed
that there is an important under register. This condition represents a benign pathology with a good prognosis.
Radiotherapy and chemotherapy is not required in this cases.
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INTRODUCCION

Los hemangiomas capilares son lesiones tumo-
rales benignas del endotelio vascular, observadas
comuinmente en la piel, mucosas y tejidos blandos,
especialmente en cabeza y cuello (1, 2). Con fre-
cuencia, también suelen afectar los cuerpos verte-
brales, globos oculares y el higado. Sin embargo, el
compromiso del Sistema Nervioso Central (SNC)
es extremadamente raro (3). La poblacién pediatrica
parece tener una mayor susceptibilidad al desarrollo
de hemangiomas capilares, aunque los casos descritos
de compromiso nervioso han sido reportados predo-
minantemente en sujetos mayores de 50 afios (4). En
la literatura, poco mas de 20 casos de hemangiomas
capilares intradurales de localizaciéon extramedular
han sido reportados, mientras que solo se han
documentado 7 casos de localizacion exclusivamente
intramedular (3-11). La mayor parte de los casos
descritos de Hemangiomas Capilares Intramedulares
(HCIM) se ubican en la médula dorsal o afectando
el cono medular o las raices de la cauda equina (12).

A continuacién se presenta el caso de un ado-
lescente que debuté con dolor cervical asociado a
espasmos musculares y que dos meses después del
inicio de la sintomatologia se asocié a monoparesia
de miembro superior izquierdo y alteracién sensi-
tiva progresiva. Finalmente se realiz6 el diagnéstico
de Hemangioma Capilar de localizacién exclusiva
Intramedular (HCIM), que ademas destaca por su
ubicacién en segmentos cervicales, hallazgo atn
mas inusual y que corresponderfa al segundo caso
descrito en el mundo con esta localizacion cefalica.

Presentacion de caso

Paciente de sexo masculino de 16 afios de edad,
sin antecedentes patolégicos relevantes, quién desa-
rroll6 dolor cervical asociado a espasmos musculares
en dicha regién, manejado hasta ese momento con
medidas locales y analgésicos comunes. Dos meses
después del inicio de estos sintomas, el paciente
desarroll6 monoparesia del miembro superior
izquierdo y alteracion sensitiva distal distal en el
mismo miembro. Al ingreso a nuestra institucién se
encontrd al paciente sin déficit en la esfera mental,
ni alteraciones al examen fisico general, pero con
monopatesia de miembro superior izquierdo 2/5 y
con hipoestesia ipsilateral en el dorso de la mano.
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Se realizé resonancia magnética (RM) de columna
cervical en la cual se evidencié una lesion medular
intraaxial cervical que comprometia desde la altura
del cuerpo vertebral C2 hasta C5, de intensidad mixta
y que captaba activamente el medio de contraste,
sin evidencia de nido vascular (Figura 1). Con base
en lo anterior, se considerd la posibilidad de una
neoplasia intramedular altamente vascularizada. La
arteriograffa medular cervical permitié observar una
lesion neoplasica con vascularizacion tipo capilar y
con drenaje por venas dorsales prominentes y pet-
mitié descartar la posibilidad de una malformacion
arteriovenosa (Figura 2).

El paciente fue llevado a laminectomia C2 — C5,
mas reseccién del tumor intramedular, logrando
una reseccion mayor al 95% de la masa tumoral.
La pieza macroscopica obtenida fue de un tejido
semiencapsulado violaceo, altamente vascularizado
y de consistencia blanda; fue llevada a evaluacion
histopatoldgica, en la que se describieron maltiples
formaciones neoplasicas de caracteristicas multilobu-
ladas correspondientes a pequefios vasos sanguineos
de paredes delgadas recubiertas por células endo-
teliales maduras sin atipia citonuclear, ni actividad
mitética. En la periferia de la lesién se observo
tejido normal con limites claramente definidos con
las formaciones neoplasicas. Lo anterior, sugirié el
diagnéstico de hemangioma capilar, por lo que se
enviaron muestras para estudio inmunohistoquimico,
en el que la positividad para los antigenos CD31 y
Ki-67 y un indice de proliferacién celular de 2%
confirmé el diagnéstico (Figuras 3 y 4).

La evolucién postoperatoria del paciente fue
satisfactoria, con desaparicién del dolor y progre-
siva recuperacion del déficit motor en seguimiento
a dos afos.

DISCUSION

Los hemangiomas son lesiones tumorales benig-
nas del endotelio vascular, caracterizadas histologi-
camente por su distribucién en 16bulos constituidos
por multiples vasos capilares de diferentes tamafios
y divididos por tabiques de tejido conectivo. Adicio-
nalmente, dependiendo del tipo de vaso dominante,
estas lesiones pueden ser subclasificadas como
hemangiomas capilares o cavernosos (1, 6).
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RESONANCIA MAGNETICA CERVICAL QUE MUESTRA LESION INTRAMEDULAR QUE REALZA CON EL CONTRASTE Y SE EXTIENDE DESDE LA
ALTURA DE C2 HASTA C5 ORIGINANDO ENSANCHAMIENTO MEDULAR. CORTE SAGITAL, SECUENCIA PONDERADA EN T1 (A). CORTE
SAGITAL, SECUENCIA PONDERADA EN T2 (B). CORTE AXIAL A NIVEL DE C3 (C) Y RESONANCIA MAGNETICA CEREBRAL SIN EVIDENCIA
DE LESIONES.

ANGIOGRAFIA VERTEBRAL EN LA QUE SE OBSERVA UNA LESION ALTAMENTE VASCULARIZADA EN EL CANAL VERTEBRAL EN LA PROYECCION
LATERAL (A) Y EN PROYECCIONES ANTEROPOSTERIORES DERECHA E IZQUIERDA, RESPECTIVAMENTE (B, C)

Las caracteristicas histopatolégicas de los rojo-intenso, compuestas predominantemente por
hemangiomas capilares en el SNC son similares a componentes vasculares y encapsuladas por tejido
los hemangiomas capilares cutaneos. Macroscopi- conectivo, lo que permite una franca delimitacién
camente consisten en masas de color violaceo 6 del parénquima subyacente.
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FIGURA 3.

HISTOPATOLOGIA DE LA LESION NEOPLASICA USANDO TINCION HEMATOXILINA-EOSINA. IMAGEN A 10X, EN EL QUE SE DESTACA LA
ALTA CELULARIDAD Y UNA RED DE CAPILARES TAPIZADOS POR ENDOTELIO DE CARACTERISTICAS NORMALES SOBRE UN ESTROMA FIBROSO
(A). INCREMENTO A 40X, EN EL QUE SE OBSERVA LA PRESENCIA DE CELULAS MONONUCLEARES RODEADAS POR VASOS CONGESTIVOS
ASOCIADOS A EXTRAVASACION INTRA-ESTROMAL (B).
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FIGURA 4.

IMAGEN HISTOPATOLOGICA A 10X EN LA QUE DESTACAN NUMEROSAS FORMAS VASCULARES Y LA POSITIVIDAD INMUNOHISTOQUI-
MICA PARA CD34 (A). AUMENTO A 40X Y POSITIVIDAD PARA CD34 (B). MARCACION CIRCUNFERENCIAL DE LAS ESTRUCTURAS
VASCULARES Y POSITIVIDAD PARA CD31 (C). INDICE DE PROLIFERACION DE 2% Y POSITIVIDAD PARA KI-67 (D).
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El comportamiento epidemiolégico de los heman-
giomas capilares del SNC no es muy conocido, en
parte debido a la baja frecuencia de aparicion y a su
alto indice de subdiagnéstico. Segtin los reportes de
casos de HCIM parece existir predominio de afeccién
en sujetos mayores de 50 afios (2). Roncaroli y colabo-
radores en una extensa revision de casos, encontraron
un promedio de edad de el diagnéstico de 52 afios (12,
13). A pesar de esto, también se han descrito casos
de hemangiomas capilares intradurales en infantes (4,
5). En el presente reporte se describié el caso de un
paciente adolescente, edad de afeccién inusual.

Enlaliteratura existen tan solo 7 casos de heman-
giomas capilares de ubicacion exclusiva intramedular
(2-10). La localizacién mas frecuente de este tipo
de lesiones corresponde a los segmentos dorsales
de la médula espinal, existen muy pocos casos de
ubicaciones altas en la medula espinal (2, 8). Nowak
y colaboradores realizaron una revisién de 20 casos
reportados de hemangiomas capilares intradurales
cuya localizacién mas frecuente fue en el cono medu-
lar o 1a cauda equina. De los 5 tumores de ubicacién
exclusiva intramedular, 1 se ubico en el cono medular
ylos otros 4 entre los segmentos D9 A D11 (12). En
el caso presentado, esta lesion vascular se encontré
en una localizacion aun mas inusual, existiendo tan
solo un reporte previo de compromiso cervical (10).
Adicionalmente, el predominio del sexo masculino
parece ser una caractetistica de este tipo de lesién
vascular neoplasica (13).

La sintomatologia principal en estas lesiones suele
ser la presencia de dolor en los dermatomos corres-
pondientes a lalocalizacién de la lesion medular, alte-
raciones motoras y sensitivas (11, 12). Se ha estimado
que las manifestaciones dolorosas se pueden presentar
hasta en el 80% de los sujetos afectados, mientras el
compromiso motor se observa entre el 30 y el 60%
de los casos. Hasta en el 15% de los casos se puede
encontrar disfuncién de esfinteres (12). Al igual que
lo publicado en la literatura, en el caso descrito los
sintomas iniciales correspondieron a dolor en el area
correspondiente a la ubicacién de la lesiéon medular,
asociado a alteracion progresiva de de la fuerza mus-
cular y déficit sensitivo en miembros superiores. Las
manifestaciones clinicas usualmente son de intensidad
leve, con un caracter lentamente progresivo, llevando
a compromiso neurolégico severo en casos de evolu-
ci6én prolongada, sin intervencién alguna.

El método diagnéstico inicial para estas lesiones
es la RM. Los principales hallazgos documentados
en la RM consisten en imagenes isointensas en T'1
e hiperintensas en T2 con intensa captacion del
gadolinio (14-16). Sin embargo en algunos casos
descritos, se han reportado patrones imaginolégicos
opuestos.

El diagnéstico diferencial incluye la presencia de
hemangioblastoma, malformaciones arteriovenosas,
angioma cavernoso, hemangiopericitoma, y heman-
gioendotelioma (0, 8).

Los marcadores inmunohistoquimicos ayudan
en la diferenciaciéon y correcta caracterizacion en
este tipo de lesiones. Abe y colaboradores, llevaron
a cabo un estudio, en el que compararon las carac-
teristicas histopatolégicas e inmunohistoquimicas de
los hemangiomas capilares cutaneos y los heman-
giomas localizados en el SNC, documentando en
los hemangiomas capilares medulares, positividad
para el antigeno relacionado con el Factor VIII y
el CD31 en las células endoteliales aplanadas que
recubren las paredes de los capilares. Otro de los
marcadores descritos como positivo en todos los
casos reportados en dicho estudio fue el SMA, el
cual se ubica en la capa subendotelial de los capilares.
La positividad para el antigeno Ki-67 se hall6 entre
las células endoteliales y las células del estroma. Los
marcadores inmunohistoquimicos descritos para los
hemangiomas capilares cutineos son similares a los
observados en los hemangiomas del SNC, aunque
con algunas diferencias en la intensidad de las tin-
ciones y de los indices de apoptosis (17).

El tratamiento de este tipo de lesiones se hace
con exéresis microquirtrgica en bloque de la lesién
(1, 12). Puede no haber recuperaciéon de las alte-
raciones sensitivas y motoras en el postoperatorio
inmediato, y en algunos casos se ha descrito empeo-
ramiento de las manifestaciones, especialmente
alteracion en la propiocepcion e incluso deterioro
en el control de esfinteres. En el postoperatorio
tardio se aprecia una mejorfa significativa, especial-
mente en la alteracién de fuerza y en menor grado
de los trastornos sensitivos (1, 12). En el presente
caso, no se observaron cambios en el compromiso
sensitivomotor inicial durante el postoperatorio
inmediato, sin embargo en los controles ambulato-
rios, se aprecié notable mejoria de la monoparesia
desde el 1 mes post-quirargico.
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El seguimiento postquirurgico se orienta prin-
cipalmente al reporte de casos de diseminacion
extensa en piel, asi como también de aparicién de
multiples lesiones satélites tras la exéresis quirurgica
de hemangiomas capilares cutdneos (2).

El hemangioma capilar intramedular es una neo-
plasia benigna extremadamente inusual. Sin embargo
se cree que existe un importante subdiagnostico,
especialmente debido a un escaso conocimiento de la
patologia. Debido al buen pronédstico que conllevan
este tipo de lesiones después de la exéresis quirurgica
(1, 2, 12), no es necesario someter a los pacientes
afectados a tratamientos como la quimioterapia o
radioterapia.

Agradecimientos

Los autores desean agradecer a los neurociru-
janos Mario Isidoro Bueno e Ivan Freire quienes
participaron en el cuidado del paciente.

El Dr. Rodriguez como autor principal declara
la ausencia de conflicto de interés en relacion a este
articulo.

REFERENCIAS

1. ENZINGER FM, WEISS SH. Benign Tumors and
tumot-like lesions of blood vessels. In: Weiss SH,
Goldblum JR eds. Enzinger and Weiss’s soft tissue
tumors, 3rd edn. St Louis: Mosby; 1995: 581-6.

2. RONCAROLI F, SCHEITHAUER BW, KRAUSS
WE. Capillary hemangioma of the spinal cord.
Report of four cases. | Neurosurg 2000; 93: 148-51.

3. HEM S, LANDRIEL F, HASDEU S, KITROSER
M, PENA L, VECCHI E. Hemangioma capilar medu-

lar. Reporte de un caso y revision de la literatura. Rev
Abrgent Neuroc 2008; 22: 118-20.

4. IANELLI A, LUPI G, CASTAGNA M, VALLE-
RIANI A, BECHERINI E Intramedullary capillary

hemangioma associated with hydrocephalus in an
infant. | Neurosurg 2005; 103: 272-6.

Acta Neurol Colomb Vol. 29 No. 2 Abril - Junio 2013

5. MAWK JR, LEIBROCK LG, MCCOMB RD,
TREMBATH E]J. Metameric capillary hemangioma
producing complete myelographic block in an infant.
Case Report. | Newrosurg 1987; 67: 456-9.

6.ABE M, TABUCHI K, TANAKA S, ET AL. Capillary
hemangioma of the central nervous system. | Nexro-
surg 2004; 101: 73-81.

7. RONCAROLI F, SCHEITHAUER BW, DEEN HG.
Multiple hemangiomas (hemangiomatosis) of the
cauda equina and spinal cord. Case report. | Neurosurg
20005 92: 229-32.

8. SHIN JH, LEE HK, JEON SR, PARK SH. Spinal
intradural capillary hemangioma: MR Findings.
AJNR Am | Neuroradiol 2000; 21: 954-6.

9. ANDALUZ N, BALKO MG, STANEK J, MORGAN
C, SCHWETSCHENAU PR. Lobular capillary hem-
angioma of the spinal cord: case report and review of
the literature. | Neurooncol 2002; 56: 261-4.

10. HIDA K, TADA M, IWASAKI Y, ABE H. Intramed-
ullary disseminated capillary hemangioma with local-

ized spinal cord swelling: case report. Newurosurgery
1993; 33: 1099-101.

11. KASUKURTHI R, RAY WZ, BLACKBURN SL,
LUSIS EA, SANTIAGO P. Intramedullary capillary
hemangioma of the thoracic spine: case report and
review of the literature. Rare Tumors 2009; 1: 4-6.

12. NOWAK DA, WIDENKA DC. Spinal intradural capil-
lary haemangioma: a review. Eur Spine | 20015 10: 464-72.

13. RONCAROLI F, SCHEITHAUER BK, KRAUSS
WE. Hemangioma of spinal nerve root. | Neurosurg
1999; 91: 175-80.

14. KELLEHER T, AQUILINA K, KEOHANE C,
O’SULLIVAN MG. Intramedullary capillary haeman-
gioma. Br | Neurosurg 2005; 19: 345-8.

15. KI JOON KIM, JI YOUNG LEE, SANG-HO LEE.
Spinal intradural capillary hemangioma. Surg Neurol
2000: 66: 212-4.

16. MARQUES DE ALMEIDA, SARMENTO S, COR-
REJA LIMA DE ANDRADE R, EVALDO DE SOUSA
NOBREGA, GONCALVES DA SILVA. Hemangioma
capilar da medula. Arg Neuropsiquiatr 2004; 62: 357-9.

17. ABE M, MISAGO N, TANAKA S, TABUCHI K.
Capillary hemangioma of the central nervous system:
a comparative study with lobular capillary heman-
gioma of the skin. Acta Neuropathol 2005; 109: 151-8.

il



