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Caso clinico

Hemangioendotelioma de celulas
fusiformes. Presentacion de un caso
y revision de la literatura

Miguel Angel Cardona Hernandez,* Maribet Gonzalez Gonzalez,** Natalia Espinosa Villasefior=*

RESUMEN

El hemangioendotelioma de células fusiformes es un tumor vascular raro que afecta con mayor frecuencia a adolescentes y
adultos jovenes. Representa un proceso vascular reactivo benigno por anomalias en el flujo sanguineo local. Es mas frecuente
en las extremidades y se manifiesta como una neoformacion subcutanea de color violaceo. El diagnéstico definitivo se realiza
mediante el estudio histopatolégico. El objetivo de presentar este caso es conocer las caracteristicas clinicas e histoldgicas
de este tumor para evitar tratamientos inadecuados.
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ABSTRACT

Spindle cell hemangioendothelioma is a rare vascular tumor that affects young adults. It represents a benign vascular reactive
process caused by anomalies in the local blood flow. It is more commonly found in the upper and lower limbs as a subcutane-
ous violaceous tumor. The definitive diagnosis is made by histopathology. The purpose of presenting this case is to recognize
the clinical and histological characteristics of this tumor, to avoid inappropriate treatments.
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INTRODUCCION

El hemangioendotelioma de células fusiformes (HCF)
es un tumor vascular raro; fue descrito en 1986 por
Weiss y Enziger, quienes lo consideraron un angiosar-
coma de bajo grado de malignidad.'® En 1996, Perkins
y Weiss demostraron su comportamiento benigno.*®
Actualmente, se han descrito en la literatura mundial
mas de 200 casos.26
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EPIDEMIOLOGIA

Afecta con mayor frecuencia a adolescentes y adultos
menores de 40 afos, aunque puede aparecer a cual-
quier edad; la frecuencia es similar en ambos sexos.248

Se han observado diversas asociaciones con otras
patologias, como el sindrome de Maffucci (encondroma-
tosis y hemangiomatosis multiple) en un 5%, el sindrome
de Klippel-Trenaunay, aparicion temprana de venas
varicosas, linfedema congénito, hemangioendotelioma
epitelioide y malformaciones de linfaticos cutaneos
superficiales.34®

ETIOPATOGENIA

EI HCF representa un proceso vascular reactivo benigno
que resulta de anomalias en el flujo sanguineo local,
episodios repetidos de trombosis intravascular y reca-
nalizacidon subsecuente, por lo que se asocia con otras
malformaciones vasculares locales.?*® El desarrollo de
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multiples nédulos a lo largo del tiempo en una determina-
da region anatdmica refleja la propagacion intravascular.®

CUADRO CLINICO

Se ubica en cualquier parte de la superficie corporal; sin
embargo, es mas frecuente observarlo en extremidades.
De éstas, compromete principalmente las manos y los
pies."® Otros sitios menos frecuentes son el tronco, la
cavidad oral, musculos y visceras.?*®

Se manifiesta como neoformaciones subcutaneas de
color violaceo bien circunscritas, de tamafio variable,
que condicionan discretos cambios de coloracion de la
piel circundante (rojo-marrén).*

Las lesiones pueden ser solitarias o multiples, en
cuyo caso se les denomina «hemangiomatosis de cé-
lulas fusiformes». Estas comprometen una sola region
anatomica, se desarrollan de manera progresiva; rara
vez son diseminadas.2®

El paciente puede referir dolor leve a la palpacion.3®
Ocasionalmente, estos tumores sufren regresiéon espon-
tanea. No tienen potencial para originar metéstasis. Las
caracteristicas antes sefialadas confirman su compor-
tamiento bioldgico benigno; sin embargo, en algunos
casos, las lesiones pueden ser localmente agresivas
y recidivar aun después de la reseccidn quirdrgica.'?¢

DIAGNOSTICO
El diagndstico se realiza por estudio histopatoldgico.
HISTOPATOLOGIA

El tumor se situa en la dermis y el tejido celular subcu-
taneo. Esta constituido por vasos con espacios caver-
nosos de pared delgada, que en ocasiones contienen
trombos.2® Las células endoteliales que rodean los
conductos vasculares presentan vacuolas intracitoplas-
micas, y entre dichos vasos se observan fasciculos de
células fusiformes.?46

Se ha descrito también la presencia de largos vasos
malformados, con pared delgada o gruesa, adyacentes al
tumor, asi como paquetes de células de musculo liso.?*

La inmunohistoquimica confirma la naturaleza endo-
telial de las células que recubren los vasos dilatados,
con reactividad a CD31, CD34, factor de von Willebrand
y antigeno relacionado con el factor VII; mientras que las
células fusiformes son negativas a dichos marcadores
endoteliales y positivas a marcadores de musculo liso.?®

La microscopia electronica demuestra la presencia
de una poblacién celular heterogénea en las areas

solidas, corroborando que las células redondas con
citoplasma vacuolado exhiben caracteristicas de célu-
las endoteliales; se encuentran algunas que contienen
cuerpos de Weibel-Palade, lo que confirma su diferen-
ciacion,2® mientras que las células fusiformes parecen
ser primitivas mesenquimatosas que recuerdan a los
fibroblastos.®

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El principal diagndstico diferencial del HCF es con el
sarcoma de Kaposi nodular. Este no presenta espacios
vasculares cavernosos ni células epitelioides endo-
teliales vacuoladas, y no se ha encontrado material
genomico del virus del herpes simple tipo 8.56

La presencia de focos de hiperplasia endotelial papi-
lar intravascular (tumor de Masson) en el hemangioma
de células fusiformes puede hacer dificil el diagnéstico
diferencial, aunque la lesién de Masson primaria es
solitaria y no muestra células endoteliales con compor-
tamiento epitelioide.®

TRATAMIENTO
El tratamiento de eleccion es la escision quirdrgica con

margenes. La recurrencia posterior a la extirpacion
quirurgica es frecuente.?36

Figura 1. Aspecto clinico de la neoformacion en el hombro
izquierdo.
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Se han utilizado otros abordajes terapéuticos, como superficie lisa y consistencia blanda. Su evolucion ha

la administracion de esteroides sistémicos, la aplicacion sido cronica; ocasionalmente es pruriginosa (Figura 1).
de crioterapia, laserterapia, radioterapia, drogas citoto- Al interrogatorio, el paciente refiere haber iniciado
xicas, embolizacion selectiva, asi como interleucina-2 hace ocho afos con un «lunar» en el hombro, el cual
recombinante, con resultados variables.*® crecié de manera lenta y progresiva. No menciona an-
tecedentes de importancia para su padecimiento actual.

CASO CLiNICO Se realiza biopsia escisional y se envia a estudio

histopatoldgico, en el cual se observa una neoformacion

Paciente del sexo masculino, de 46 afios de edad, constituida por vasos dilatados y congestionados, cuya
quien acude por presentar una dermatosis localizada pared esta formada por una capa de células endotelia-
en el tronco, del que afecta el hombro izquierdo. Esta les; algunos presentan proyecciones de aspecto papilar;
caracterizada por una neoformacién hemiesférica de 8 x estan delimitados por células fusiformes (Figuras 2 a 5).

6 mm, de color marrén-violaceo, bordes bien definidos,

Figura 4. Pared vascular constituida por células endoteliales

Figura 2. Neoformacidn vascular que ocupa el espesor de la dg aspecto epitelioide con la presencia de vesiculas intraepi-
dermis (H&E 4x). dérmicas (H&E 40x).
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Figura 3. Proyecciones de aspecto papilar que se localizan Figura 5. Células fusiformes que se encuentran entre algunos
dentro de un vaso (H&E 10x). vasos (H&E 10x).
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COMENTARIO

El HCF es un tumor poco frecuente. Conocer sus ca-
racteristicas clinicas y patolégicas permite reconocerlo
oportunamente y realizar los principales diagnésticos
diferenciales, ya que puede confundirse con otras pa-
tologias dermatoldgicas como el sarcoma de Kaposi,
cuyo tratamiento y pronéstico son diferentes.
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