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ResumEeN: Describimos una paciente de 2 afios de edad con unalesion
alopécica en cuero cabelludo y diagndstico clinico de aplasia cutis.
El estudio anatomopatol égico delalesion fue compatible con LAP. Se
trata de un tumor vascular recientemente descrito que afecta a vasos
linf&ticos con tendencia a aparecer en lainfanciay aprogresar lenta-
mente con los afios. Se presenta como una placa-macula eritematosay
laextirpacion es generalmente curativa. Nuestro paciente es el mésjo-
ven publicado.
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L YMPHANGIOMA ACQUIRED PROGRESSIVE:
PRESENT A PATIENT AND A LITERATURE REVIEW

ABSTRACT: We present 2-year-old patient with aalopecialesionsin
scalp, and clinique diagnostic of Cutis Aplasia. The anatomopatholo-
gic study have diagnosed the lesions as Acquired Progressive
Lymphangioma (APL). Isarare vascular tumour that has a tendency
to appear in childhood an to progress slowly over the years. It could
present as a solitary erythematous macule or plague and asimple ex-
cisonisusudly curative. Our patient isthe youngest reported in the li-
terature.

Key Worbs: Lymphangioma; Acquired Progressive Lymphangioma;
Vascular Tumours.

INTRODUCCION

El linfangioma adquirido progresivo (linfangioendote-
lioma benigno -LAP-) es un raro tumor recientemente des-
critoy que seincluye dentro del grupo delos linfangiomas®.
Se trata de una proliferacion benigna de vasos y linféticos
que aparece en lainfancia, aunque se han descrito casos en
adultos®. 2. Conigual incidenciaen ambos sexos, afecta par-

Correspondencia: Rosa Maria Paredes Esteban, C/ Sauce 15, Urh. Azahar,
23006 Jaén.

*Trabajo presentado en e XXXVI11 Congreso Nacional de la Sociedad Espafiola
de Cirugia Pediétrica.

170 R.M. Paredesyy cols.

ticularmente a extremidades, especialmente las superiores,
aunque su distribucion puede ser variable®. Clinicamente se
manifiesta como una placa o mécula solitaria de aspecto blan-
quecino-rosado y que aumenta gradual mente de tamafio. La
simple escision es generalmente curativa y ocasiona mente
se ha observado regresion espontanea 35, Presentamos una
paciente de 2 afios de edad con diagnostico de LAP.

CASO CLINICO

Paciente de 2 afios de edad que es remitida a consultas
externas por su pediatra por presentar placa alopécicaen cue-
ro cabelludo y diagnostico de aplasia cutis (Fig. 1). Lafami-
liano refiere exactamente cuando aparecié lalesion, aunque
la recuerdan précticamente desde el nacimiento. Se trata de
unalesién tipo placa a opécica de aproximadamente 3x 2 cm
de tamafio, de coloracidn blanquecina, algo rosada, de bor-
des hien definidos, ligeramente prominente en la zona cen-
tral y de consistencia dura. La paciente presentaba ademés
angiomaanivel de paladar y amigdalas.

Figura 1. Imagen clinica. Placa alopécica en cuero cabelludo.
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Figura 2. Microscopia Optica. Hematoxilina-eosina 10X. Piel.
Panoramica. Espacios vasculares linféticos amplios en dermis.

Con €l diagndstico de aplasiacutis se redizatratamiento
quirurgico con escision completa de lalesion y estudio ana
tomopatol 6gico.

Descripcidn microscopica. Piel, que muestraanivel dér-
mico superficia y profundo, vasos linféticosy sanguineos di-
latados (Fig. 2), que forman como hendiduras revestidas por
endotelio que separan los haces de coldgena, y en las que ha-
cen prominencia las estructuras propias de la dermis «signo
del promontorio» (Fig. 3). Dichas hendiduras desplazan la-
teralmente |os anejos cutaneos (folicul os pilosos) en las zo-
nas donde son més amplias, y presentan un contenido ace-
lular proteinaceo y pobremente tefiido. No se advierte atipia
celular.

L os hallazgos histol 6gicos fueron compatibles con  diag-
néstico de LAP.

DISCUSION

El linfangioma progresivo adquirido, también conoci-
do como linfangioendotelioma benigno, fue descrito por
primeravez por Wilson Jones® y Gold®. Desde entonces
se han reportado s6lo 8 casos. Lalesion aparece como ma
cula o placa eritematosa bien delimitada que tiende a cre-
cer lentamente. Generalmente aparece como unalesion so-
litaria, aunque se han descrito pacientes con lesiones mul-
tiplesd. Aparece generalmente en lainfanciaen edadesva-
riables, aunque se han descrito casos de aparicion en adul-
tos. En éstos, generalmente ocurre tras tratamiento qui-
rurgico, radioterapia o0 ambos por proceso maligno®@. El
LAP se caracteriza histol 6gicamente por dilatacion de va-
sos sanguineos y linféticos revestidos por endotelio que re-
chazalos haces de col 4gena, «diseccidn de colageno». No
presenta atipia celular y en ocasiones lalesion puede ex-
tenderse aladermis mediay reticular eincluso tejido sub-
cutaneo®. Lalocalizacion en cuero cabelludo fue descrita
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Figura 3. Microscopia Gptica. Hematoxilina-eosina 10X y 40X. Detalle
de los canales linféticos, a veces confluentes, revestidos por endote-
lio prominente. Algunos vasos sanguineos con hematies.

en 1983@. Lararalocalizacion en cuero cabelludo, junto
con las caracteristicas histol dgicas rechazando los anejos
cutaneos (folicul os pilosos), hace que clinicamente se pue-
da confundir con la aplasia cutis. Histol gicamente se de-
be hacer el diagndstico diferencia con el angiosarcoma,
aungue en este Ultimo hay multiples lesiones e histol 6gi-
camente se observa atipia celular, depositos de hemoside-
rinacon eritrocitos extravasados y célulasinflamatorias ad-
yacentes, incluyendo células plasméticas. Los estudios
inmunohi stoquimicos no revelan resultados coincidentes®:
47.8), Laobservacion de Zhu® de colageno tipo IV y des-
mina alrededor de los canales vasculares hace pensar que
€l LAP sea un hamartoma que contiene vasos sanguineos
y linféticos, asi como musculo liso.
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