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RESUMEN

El hemangioendotelioma kaposiforme es un tumor raro y
agresivo. Aunque histolégicamente parece un tumor benigno,
si no se trata tiene una mortalidad elevada. La exploracién de
la piel puede revelar la presencia de telangiectasias o equi-
mosis que son clave para sospechar un sindrome de Kasabach-
Merritt. La resonancia magnética muestra un tumor de mar-
genes mal definidos que infiltra a multiples tejidos. Los vasos
que nutren o drenan el tumor son comparativamente escasos
respecto al hemangioma comiin. La histologia relaciona ésta a
un sarcoma de Kaposi, y muestra un infiltrado lobulillar de
células endoteliales. Se presenta el caso de una paciente ado-
lescente de 13 anos de edad con una lesion infiltrante, alta-
mente agresiva en la regién del codo derecho. El estudio
histopatolégico reporté hemangioendotelioma. Se realizé
exéresis y el defecto fue reconstruido con distraccién cuta-
nea convergente mediante clavos Steinman paralelos. La pa-
ciente evolucioné con recidiva de la lesién, por lo que requi-
ri6 amputacion de la extremidad hasta el tercio medio del
humero.

Palabras clave: Hemangioendotelioma recidivante, sindrome de
Kasabach-Merritt, distraccién cutanea, amputacion.

INTRODUCCION

El hemangioendotelioma kaposiforme es un tumor
poco frecuente y agresivo. Aunque histolégicamente
parece un tumor benigno, si no se trata tiene una
mortalidad elevada.! En general afecta a menores de
2 anos de edad y se desarrolla de forma predominante
como lesién tnica en la piel del tronco y extremida-
des, o en el retroperitoneo. Al inicio, su apariencia es
similar a la de un hemangioma del lactante, aunque
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SUMMARY

Kaposiform hemangioendothelioma is an aggressive and rare tu-
mor. Although it seems a benign tumor from a histological per-
spective, it has a high mortality without treatment. A complete
exploration of the skin may show telangiectasis or equimosis, key
to suspect Kasabach-Merritt syndrome. Images with magnetic
resonance show a tumor with badly delimited edges with high tis-
sue infiltration. The blood vessels that nurture or drain the tu-
mor are comparatively scarce compared to common hemangio-
mas. Histology regards this with Kaposi sarcoma and shows a
lobulillar infiltration of endothelial cells. A 13 year-old female
with a highly aggressive and infiltrated lesion in the right elbow
is presented. Hemangioendothelioma was reported in the study
in histopathology. Resection and reconstruction were performed
with convergent cutaneous distraction with Steinman wires. The
patient evolved with tumor recidivating, and required upper
limb amputation up to the third medium of the humerus.

Key words: Recidivating hemangioendothelioma, Kasabach-Merritt syn-
drome, cutaneous distraction.

en forma progresiva la lesiéon se torna profunda,
infiltrante, de tonalidad violacea y crece de manera
que asemeja un tumor maligno.>? La exploracién de
la piel puede revelar la presencia de telangiectasias o
equimosis, que son clave para sospechar un sindrome
de Kasabach-Merritt. También se ha descrito la aso-
ciacion de este tumor con una linfangiomatosis.?*

El estudio de un lactante con hemangioendotelioma
kaposiforme amerita la toma de una biopsia cutanea y
una resonancia magnética, asi como un analisis que
incluya hemograma y estudio de coagulacién para de-
tectar un sindrome de Kasabach-Merritt coexistente.
La resonancia muestra un tumor de méargenes mal
definidos, que infiltra a maltiples tejidos. Los vasos
que nutren o drenan el tumor son comparativamente
escasos respecto al hemangioma comtn. Se observan
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areas magnéticamente «vacias» indicadoras de depési-
tos de hemosiderina, sangre o fibrosis. La histologia
recuerda a un sarcoma de Kaposi y muestra un infil-
trado lobulillar de células endoteliales con imagenes
de capilares trombosados, hendiduras vasculares sin
endotelio y células epitelioides aisladas.?*

CASO CLINICO

Se presenta el caso de paciente adolescente del sexo fe-
menino, de 13 anos de edad, con antecedente de
leucemia linfocitica aguda de alto grado a los 2 anos
de edad, manejada con quimioterapia; presento6 recaida
a los 8 anos de edad en el ojo izquierdo y una segunda

Figura 1. Lesién de 15 cm de eje mayor en region antero-interna de codo
derecho ulcerada y sangrante.

Figura 2. Imagenes de resonancia magnética y angiografia que demues-
tran el alto grado de infiltracion del compartimiento extensor y la articula-
cién del codo.
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un ano después. En agosto de 2005 tuvo traumatismo
directo en el codo derecho, con dolor e inflamacién; a
los tres dias observé aumento de volumen y limitacién
funcional, habiéndose manejado con inmovilizacién y
antiinflamatorios, sin evidenciar fractura.

Continué la limitaciéon funcional y el dolor, por tal
motivo se realiz6 ultrasonido articular, que evidenci6
una coleccién heterogénea liquida. Se puncioné y obtu-
vo material hematico antiguo. Evolucioné en forma es-
table con limitacién a la extensién completa por al me-
nos durante nueve meses, para presentar nuevamente
aumento de volumen en la regién del codo, indurado y
lobulado, con debilidad y palidez progresivas, asi como

Figura 3. Imagenes de resonancia magnética y angiografia que demues-
tran el alto grado de infiltracion del compartimiento extensor y la articula-
cion del codo.

Figura 4. Imagenes de resonancia magnética y angiografia que demues-
tran el alto grado de infiltracion del compartimiento extensor y la articula-
cién del codo.
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limitacién funcional y dolor, y ulceracién de la lesion
con sangrado superficial. Fue enviada a nuestro hospi-
tal por la presencia de la tumoracion.

A la exploracion fisica se evidenci6 caquexia, palidez
de mucosas y tegumentos, con lesién de aproximada-
mente 15 cm en la regién anterointerna del codo dere-
cho, ulcerada y sangrante (Figura 1). El pulso radial
era palpable y el cubital perceptible con Doppler; llena-
do capilar de 3 segundos. Limitacién de la extension
de la muneca y extensién incompleta de los dedos, con
hipoestesia en regién cubital de la palma. No se evi-
denciaron adenopatias cervicales ni visceromegalias.

Figura 5. Reseccién de la tumoracién y aplicacion de clavo Steinman.

Neurolégicamente sin otra alteracion. En la biometria
hematica se reporto6 leucocitosis de 16,400, con predo-
minio neutrofilico; anemia microcitica hipocrémica,
trombocitosis de 827,000, DHL 358, FA 121, Tp 16.2,
TpT 35.7 y fibrinégeno de 647, lo cual indicé la
cronicidad del padecimiento y la complicacién infeccio-
sa sincronica. Se evidencié radiolégicamente la gran
infiltracion a tejidos subyacentes (Figuras 2 a 4).

La paciente fue sometida a toma de biopsias que
reportaron hemangioendotelioma (Figuras 5y 6), se-
guida de exéresis de la tumoracién, cuyo defecto re-
quirié de distraccién cutanea mediante clavos de
Steinman paralelos, con lo cual se logré el cierre
completo del defecto (Figura 7). No obstante el trata-
miento, la paciente evolucioné con recidiva de la le-
sién, clinicamente con aumento de volumen y san-
grado, y gran deformidad de la zona afectada, por lo
cual se decidi6 la amputaciéon de la extremidad hasta
el tercio medio del humero.

CONCLUSION

El hemangioendotelioma kaposiforme es un tumor
raro. Se le confunde con facilidad con una malforma-
cién vascular. Sus caracteristicas clinicas, en particu-
lar su crecimiento, induracién, invasion a tejidos ve-
cinos y afectacion al estado general, deben alertar al
clinico y cirujano a investigar sobre este tipo de tu-
mores.

Los estudios determinantes son la resonancia mag-
nética, la angiorresonancia y una biopsia con diag-
néstico histopatolégico certero.

El tratamiento debe ser agresivo y la eventual re-
construcciéon dependera del sitio de presentaciéon y el
estado clinico.

Figura 6. Fotomicrografia con tincion de Masson en donde destacan zo-
nas de neovascularizacion anormal con depdsitos de hemosiderina.

Figura 7. Aspecto de la herida quirdrgica a las 4 semanas de la cirugia
inicial.
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