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RESUMEN

Los tumores vasculares de malignidad limitrofe son raros y mas en partes superficiales. Se
originan en vasos medianos o grandes y son de localizacion profunda. Presentamos el caso de
un hombre de 20 afios con lesion dérmica ulcerada en la espalda, paravertebral, sobre el 6°y 7°
arco costal izquierdo. Este tumor forma un tipo distintivo de células endoteliales que tienen un
aspecto parecido a histiocitos o a células epiteliales. De citoplasma abundante eosindfilo, va-
cuolas o luces vasculares. El nlcleo es redondo, vesicular y ocasionalmente dentado. Puede
haber mitosis, pleomorfismo celular y necrosis. Se realizé reseccion amplia del tumor. Se
discute su histologia y su tratamiento quirdrgico.
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ABSTRACT

The hemangioendothelioma is a very rare vascular borderline tumor, which is not superficial
located. We present the case of a 20 years old man, who had an ulcerated dermatological lesion
in a paravertebral site. This tumor was composed by a distinctive type of endothelial cells that
had an epithelial-like or histiocyte-like appearance. The cytoplasm was abundant and eosinophilic,
often vacuolated. The nucleus was round, vesicular and occasionally indented. Vascular lamina
was present. Mitosis, pleomorphism and necrosis were variable, but usually scanty or absent.

The patient was operated and we discuss the histologic findings.
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INTRODUCCION

El hemangioendotelioma epitelioide (variedad limitro-
fe) es un tumor vascular raro, no se puede clasificar con
exactitud en cuanto a su conducta biolégica final. Es un
tumor Unico con un aspecto claramente epitelial o es tam-
bién de tipo histiocitoide. Este tipo de tumor ocurre con
mayor frecuencia en hombres adultos y casi dos tercios
se originan en vasos de calibre mediano o grande. Se
presenta como lesiones subdérmicas obscuras, de locali-
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zacioén profunda, blandas y dolorosas. Se han descrito
también en hueso, pulmén, pleura, higado, peritoneo,
mediastino y ganglios linfaticos.*

Macroscopicamente es un tumor circunscrito y para-
dojicamente no es hemorragico.

Histolégicamente presenta luces vasculares bien de-
limitadas, sin embargo, puede ser grande e infiltrante
como el hemangioma histiocitoide.? Presenta atipias
celulares, nlcleos hipercromaticos, escaso citoplasma
y figuras de mitosis atipicas. Muestra un aspecto epi-
telial, son células poliédricas y con diferenciacién lumi-
nal, que dan un aspecto vacuolado. Se dispone en ni-
dos pequefios, cordones, 0 en células Unicas dentro de
una matriz hialina que recuerda el cartilago, la cual con-
tiene una gran cantidad de mucina acida sulfatada (al-
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dehidofiscina, pH = 1), como la elaborada en vasos nor-
males. Puede haber células gigantes multinucleadas de
tipo osteoclasto y células fusiformes,® o tener un aspec-
to papilar como en el caso del tumor de Dabska.**®

Por inmunohistoquimica es intensamente positivo para
factor VIII, Ulex europeus y vimentina. Se ha descrito
gue también puede ser levemente positivo para marca-
dores epiteliales, en particular para las queratinas de alto
y bajo peso molecular.*”

Por microscopia electrénica esta formado por células
de tipo endotelial, con presencia de membrana basal,
vesiculas pinociticas prominentes y cuerpos de Weibel-
Palade.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un hemangioendotelioma
epitelioide en la espalda, al parecer originario de la piel.

Hombre de 20 afios con antecedente de tabaquismo
ocasional de cinco afios, que inicié su padecimiento dos
afios antes de su ingreso, al presentar un nédulo de 5
cm de didmetro en la regién interescapular paravertebral
a nivel del 6°y 7° arcos costales izquierdos, paraverte-
bral. Posteriormente presentd crecimiento progresivo du-
rante ocho meses cuando inicia con dolor intenso y san-
grado, por lo que acudi6 al Hospital Juarez de México
donde se le tomo biopsia incisional y se reporté como
hemangioendotelioma epitelioide maligno.

A la exploracion fisica, talla de 1.59 cm, peso de 52
kg, FR 80 x’, temperatura de 36 °C, TA 120/80. Los
examenes de laboratorio fueron normales. El térax es
normolineo, y los movimientos de amplexion y amplexa-
cion presentes y normales. Campos pulmonares lim-
pios, ruidos cardiacos ritmicos de buen tono e intensi-
dad.

Presentaba tumor exofitico en region paravertebral,
de 6 x 6 cm, hemorragico, ulcerado, de consistencia
firme y semimovil.

La radiografia de térax mostro dos imagenes radio-
densas, una ubicada entre el 6°y 7° espacio intercostal
derecho y la otra a nivel del 8° arco intercostal izquier-
do. El diagnéstico radiologico fue de granuloma calcifi-
cante.

Se sometié a cirugia con reseccion amplia y aplica-
cion de injerto cutaneo de espesor total de la region in-
guinal izquierda.

Su evolucién postoperatoria fue adecuada hasta el
cuarto dia que present6 secrecion purulenta por la heri-
da quirdrgica siendo tratada con curaciones y antibi6ti-
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cos. Al sexto dia fue dado de alta por mejoria clinica,
siete meses después el paciente se encuentra sin recu-
rrencia tumoral.

Anatomia histopatolégica

Se recibié en el Servicio de Anatomia Patolégica un
huso de piel que midi6é 10 x 7 x 3 cm, la epidermis era
café oscuro y presenté en el centro un tumor exofitico
ulcerado que midi6 3.5 x 1.5 cm, de bordes irregulares,
café claro y centro hemorragico. En el lecho quirdrgico
se aprecio tejido adiposo sin infiltracién por la neoplasia.
En los cortes longitudinales se aprecio infiltracion hacia
la dermis superficial y profunda, la cual se localizaba a
1.5 cm del borde quirtrgico profundo. Por debajo del tu-
mor se aprecio una cavidad quistica de contenido hemo-
rragico (Fig. 1).

Histoldgicamente se identificd una neoplasia formada
por células de aspecto epitelial poliédricas con diferen-
ciacién luminal (Fig. 2), que formaban canales vascula-
res pequefios y medianos (Fig. 3y 4). Se realiz6 inmu-
nohistoquimica, que fue intensamente positiva para el
factor VIl 'y Ulex europeus (Fig. 5). El diagnéstico final
fue de hemangioendotelioma epitelioide maligno de gra-
do intermedio (limitrofe).

COMENTARIO

Los tumores vasculares tanto benignos (hemangio-
mas) como malignos (angiosarcomas) se presentan
como nodulos subcutaneos, obscuros o violaceos, blan-
dos y dolorosos. El estudio histoldgico hace el diagnés-
tico definitivo.® Quirdrgicamente hay que resecarlos con

Figura 1. Aspecto macroscopico de la lesion: en el corte
longitudinal se observa neoplasia exofitica que ulcera la
piel, con zona cavitada hemorragica central.
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Figura 2. Acercamiento del corte macroscopico que mues-
tra tumor en piel y cavidad hemorrégica.

Figura 3. Corte histolégico de la piel que muestra, en el
ambito de la dermis papilar, nidos celulares y gran
vascularidad. HE 10x.

un margen amplio de tumor, son altamente recidivantes,
ya que son infiltrantes. El tratamiento depende del tama-
fio de la lesion inicial ya que los tumores menores de 5
cm, tienen mejor prondstico. Si la cirugia es adecuada,
no se requiere de tratamiento complementario como qui-
mioterapia y radioterapia. Es importante evaluar ganglios
linfaticos para estadificar el tumor.»® A este tipo de tu-
mor se le llama epitelioide por su aspecto semejante a
células epiteliales, aunque inicialmente se describieron
como de tipo histiocitoide, mas no corresponde a carci-
nomas, aunque tenga un comportamiento infiltrativo.°
Pueden presentar diferenciaciéon luminal y no tifien para
mucina, por lo que no corresponden a células epiteliales
0 pueden estar inmersas en una matriz mixoide-gelati-

nosa rica en mucina acida.>*® La diferenciacion luminal
puede semejar vacuolas intracitoplasmicas por lo que
se debe diferenciar con adenocarcinomas que se tifien
para mucina.®*?

La diferencia con los angiosarcomas es que forman
canales vasculares y las mitosis o el pleomorfismo ce-
lular no es intenso, aunque tengan aspecto infiltrativo.**2

Es importante mencionar que todos los tipos de sar-
comas pueden presentar una variante epitelioide, que
esta en relacion con el tipo de célula, que semejan a
células epiteliales. 3481112

Por inmunohistoquimica los tumores vasculares (be-
nignos y malignos) son positivos para el factor VIl y
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Figura 4. Aspecto histolégico de la neoplasia en donde se
observan células de aspecto epitelioide con diferenciacion
luminal intracitoplasmica. HE 20x.

Figura 5. Inmunohistoquimica: positivo para factor VIIl. HE
20x.
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Ulex europeus, CD 34 y b72.3.%° Por microscopia elec-
tronica se aprecian células endoteliales con presencia
de membrana basal, vesiculas pinociticas y sobre todo
cuerpos de Weibel-Palade, lo que hace el diagndstico
definitivo.2# La presencia de mitosis, pleomorfismo y ati-
pias celulares, al igual que todos los tumores malignos,
son factores indispensables para el diagnéstico y para
su comportamiento biolégico.*”

El componente estromal de tipo mixoide, hialino, fi-
broso, con necrosis y hemorragia no son factores pre-
disponentes de agresion o comportamiento clinico agre-
sivo.810

La conducta bioldgica es reservada, ya que histologi-
camente pueden presentar mitosis y comportarse clini-
camente benignos. Este tipo de tumor recidiva en 10%,
y en 20% metastatizan a ganglios linfaticos, pulmon e
higado.®
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