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{Cual es su diagnéstico? / Hiperplasia endotelial papilar
intravascular (HEPI) también como tumor de Masson

What is your Diagnosis? / Intravascular papillary endothelial hyperplasia (IPEH)

also as Masson’s tumor
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Histopatologia
Neoformaci(')n de estirpe vascular en la dermis reti-
cular media y profunda. La epidermis se observa
con estrato cérneo laminar compacto, el estrato espinoso
se muestra acantésico, con hiperpigmentacién del tercio
inferior. En la dermis reticular media y profunda se ob-
serva un vaso sanguineo trombosado, en cuyo interior
hay fragmentos de fibrina y una proliferacién de células
endoteliales y vasos sanguineos ectdsicos, congestivos,
entremezclados con linfocitos, histiocitos y algunos eo-
sindfilos. Las fibras de coldgena que rodean al vaso estin
engrosadas y dispuestas de forma concéntrica a la lesion.

Discusion

La hiperplasia endotelial papilar intravascular (HEPI)
—también conocida como tumor de Masson, heman-
gioendotelioma vegetante intravascular o pseudosarcoma
de Masson— es una lesién vascular proliferativa benigna
inusual, no neopldsica, generalmente reactiva a un trau-
matismo™ y representa entre 2 y 4% de los tumores vas-
culares de las partes blandas. Puede ocurrir en cualquier
vaso y comunmente se localiza en la piel y el tejido celular
subcutdneo, aunque también se han descrito casos extra-
cutineos.>* Es mds frecuente en mujeres que en varones,
con predominio entre la tercera y cuarta décadas de la
vida. Fue descrita por Pierre Masson en 1923 como una
neoplasia en venas hemorroidales, y la denominé heman-
gioendotelioma vegetante intravascular.”*® Actualmente
el término mds aceptado es el de hiperplasia papilar en-
dotelial intravascular.

La presentacién clinica es variable, puede aparecer en
casi todo el cuerpo, pero la localizacién mds frecuente es
en la mano.”” Su morfologia no es caracteristica, aunque
existen datos orientadores de acuerdo con su localizacién.
En la piel generalmente se manifiesta como una neofor-
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macion subcutdnea de consistencia firme, eritematovio-
ldcea, mal definida y de crecimiento lento y progresivo.’

El doble fenotipo inmunolégico, reportado en algunos
casos (histiocitico y endotelial), hoy en dia confirma que
la lesién es de naturaleza reactiva y no propiamente neo-
pldsica. En la actualidad se considera una proliferacién
vascular reactiva con una organizacién inusual de trom-
bos y estasis vascular traumatica."®

Se ha propuesto que la HEPI se desencadena con la li-
beracién del factor de crecimiento de fibroblastos (FGF)
por los macréfagos invasores del sitio del trauma, con pro-
liferacién de células endoteliales. Se produce una mayor
liberacién del FGF mds basico por las células endoteliales
en proliferacién, lo que se traduce en una retroalimenta-
cién positiva de la proliferacién de células endoteliales.®

Hashimoto y colaboradores en 1983 describieron
tres tipos de hiperplasia endotelial papilar intravascular:

1. Pura o primaria (56%). Se origina di novo en espacios
vasculares dilatados, afecta las extremidades (especial-
mente los dedos), la cabeza y el cuello.

2. Mixta o reactiva secundaria (40%). Se produce focal-
mente en vdrices, hemangiomas, malformaciones ar-
teriovenosas preexistentes y enfermedades crénicas,
como la hemoglobuminuria paroxistica nocturna.
Tiende a ser intramuscular.

3. Extravascular (49). Variedad poco frecuente. Estd aso-
ciada principalmente con la formacién de hematomas
inducidos por traumatismos que actan como una
plantilla para la proliferacién de células endoteliales.

Como un complemento para el abordaje y el diagnésti-
co diferencial se pueden realizar estudios de gabinete,
sobre todo en las lesiones en las que se involucran otras
estructuras como hueso, musculo o tejidos blandos.” En
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la forma pura los hallazgos ultrasonograficos son image-
nes hipoecoicas, comparados contra el tejido celular; en
la imagen por Doppler se ha descrito reforzamiento vas-
cular periférico.?

Histologia

Desde el punto de vista histopatolégico la HEPI es muy si-
milar a un angiosarcoma, de alli que pueden llegar a con-
fundirse. No obstante, existen caracteristicas histolégicas
con las cuales la HEPI se puede identificar. En la HEPI el
proceso de proliferacién estd confinado completamente
al espacio intravascular. Las papilas consisten en tejido
fibroso que estd compuesto por no mds de dos capas de
células endoteliales. La mayoria de las proyecciones papi-
lares se relacionan con la presencia de trombos. Las célu-
las endoteliales pueden ser hipercromdticas, con nucleos
atipicos, pero sin figuras mitéticas; no se encuentra tejido
necroético ni invasién de los tejidos circundantes.”

Se puede requerir la confirmacién inmunohistoquimi-
cade lalesion sélo si el origen endotelial estd en duda. En
estos casos es posible usar marcadores de células endo-
teliales —como el factor de Von Willebrand, CD31, factor
Xllla y CD34— que resaltarian el revestimiento endotelial
alrededor de los mechones papilares.®?

La reseccién quirurgica es el tratamiento de eleccién
de las formas puras, bien circunscritas y de limites preci-
sos, en la que resulta suficiente una escisién con 2 mm de
margen y con escasas recurrencias. Las tasas de recurren-
cia pueden llegar a ser de 7a 109% en las variedades mixtas
que asientan sobre anomalfas vasculares subyacentes.

Conclusiones

En nuestro caso la HEPI se presenté en un dedo de la
mano, el cual constituye el tipo puro o primario, segin
la clasificacién clinica de Hashimoto y colaboradores, y
en una mujer de la tercera década, como lo describe la
literatura. La paciente, posterior a la extirpacién quirtr-
gica, acudié en tres oportunidades a consulta de control
sin presentar recidiva de la lesién.

La importancia de la HEPI radica en el hecho de que
histolégicamente simula al angiosarcoma. Su correcto
diagnéstico clinico e histopatolégico es fundamental para
determinar el manejo adecuado del paciente y asi evitar
un tratamiento agresivo.
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