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RESUMEN

El hemangioendotelioma epitelioide es un tumor vascular raro, de bajo grado de
malignidad, con origen en las células endoteliales, que se puede desarrollar en
cualquier tejido. En el pulmdn surge habitualmente como secundario, pero también
puede aparecer como primario, lo que es extremadamente inusual. Normalmente
aparece como multiples nédulos bilaterales entre jovenes del sexo femenino.
Raramente se desenvuelve como un ndédulo pulmonar solitario. Los nédulos Unicos y
unilaterales pueden ser removidos quirdrgicamente. Se relata el caso de una paciente
de 11 afios que ingreso6 con impresion diagnostica de neumonia lobular, pero que con
una evolucion desfavorable, necesito realizar biopsia de la lesidon, con el resultado de
hemangioendotelioma epitelioide. Se discute también el diagndstico y el tratamiento
de esta entidad patoldgica.
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ABSTRACT

Epitheloid hemangioendothelioma is a rare vascular tumor of low level of malignancy
that emerges in the endothelial cells and may develop in any other tissue. It is
generally secondary tumor in the lung but it may also appear as primary one, being
very unusual. Generally speaking, it appears in the form of multiple bilateral nodules
in young women. It rarely develops as a single pulmonary nodule. The single
unilateral nodules may be surgically removed. This is the case of a 11-years old girl
who was hospitalized with a diagnostic suspicion of lobular pneumonia, but her
unfavorable progression required biopsy of the lesion with resulting epitheloid
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hemangioendothelioma. The diagnosis and the treatment for this pathological entity
were also discussed.

Keywords: epitheloid hemangioendothelioma, pulmonary neoplasia, lobectomy.

INTRODUCCION

El hemangioendotelioma epitelioide es un tumor vascular raro, descrito en 1982 por
Weiss y Enzinger, de bajo grado de malignidad, con origen en las células endoteliales,
que se puede desarrollar en cualquier tejido del organismo. En los pulmones surge
habitualmente como secundario, pero puede surgir como primario, lo que es
extremadamente poco comdn. Normalmente, suele presentarse con multiples nédulos
bilaterales en jovenes del sexo femenino. Raramente se observa como un nédulo
pulmonar solitario.?

La mayor parte de los enfermos con hemangioendotelioma epitelioide es del sexo
femenino (3/4 de los casos), con edad de diagndstico de la enfermedad variable
(entre los 12 y los 61 afios), pero 40 % tienen menos de 30 afios.?

En un primer momento, la imagen radiolégica hace pensar en procesos
granulomatosos o en lesiones metastasicas. Los primeros casos descritos fueron
interpretados como una variante del carcinoma bronquioalveolar, y se le denomino
como tumor bronquioalveolar intravascular. Otros posibles diagnésticos diferenciales
son: angiosarcoma, sarcoma de Kaposi, liposarcoma, sarcoma epitelioide e
hiperplasia angiolinfoide.®

Como el hemangioendotelioma epitelioide es una neoplasia de crecimiento lento y de
bajo potencial metastéasico, pese a su origen intravascular, puede permanecer estable
durante afios. La enfermedad metastasica aparece en un bajo porcentaje de pacientes
con lesiones primarias de pulmoén (15 %), pero algo mas elevada en las lesiones
primarias del higado (25-35 %).34

Los nddulos Unicos y unilaterales pueden ser removidos quirdrgicamente. Los
pacientes con lesiones pulmonares difusas son tratados principalmente con
quimioterapia, sin embargo ningln agente citostatico por si solo demostré ser eficaz
en el tratamiento del hemangioendotelioma epitelioide.3°

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 11 afos, femenina, blanca, sin enfermedades asociadas previas, llega al
cuerpo de guardia por presentar fiebre con una semana de evolucion, malestar
general y punta de costado al respirar. Al examen fisico se encuentra palida y febril,
la auscultacion pulmonar evidencio disminucion del murmullo vesicular en la base del
pulmon derecho. El resto del examen fisico fue normal.
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En el departamento de emergencia le fue realizado hemograma (leucocitos: 8 10°/L;
hemoglobina [hb]: 118 g/L; hematocrito [hto]: 36 %; conteo de plaquetas: 350
10°/L) y Rx de térax, que evidencié una imagen sugerente de neumonia del 16bulo
inferior derecho. Ingresa con esta impresion diagndstica y comienza a ser tratada con
antibidtico parenteral (penicilina cristalina). Después de 5 dias de tratamiento, la
paciente se encuentra con persistencia de la fiebre y de la imagen radiogréafica.

Se decidié cambio de antibioticoterapia para amoxicilina y acido clavulénico, con
administracion intravenosa; pero al tercer dia de haberse cambiado la medicacion, la
paciente mantiene la fiebre, esta vez con resultado normal del hemograma. Se le
realiz6 entonces en diciembre de 2014 una tomografia axial computarizada (TAC) del
térax, que mostré una imagen hipodensa y heterogénea, que midié 9,5 x 9,0 x 7,0
cm, y con volumen de 311 cm3, sin estructuras vasculares internas, que ocupaba la
base del hemitérax derecho con derrame pleural laminar, principalmente en la region
posterior. Se discutié el caso como neumonia seudotumoral atipica. Se asocio,
entonces, claritromicina al tratamiento. Se inicia La investigaciéon para tuberculosis
pulmonar, infeccién micdtica y se solicita inmunohistoquimica. Luego de interconsultar
el caso con Oncologia y Cirugia Pediéatrica, se solicité la realizacion de biopsia de la
lesidon y andlisis de deshidrogenasa lactica (LDH), que arrojé 290 mL U.I.

La investigacion para tuberculosis pulmonar y para infeccion por hongos resultaron
negativas. Se realiz6 biopsia pulmonar que sugirié la impresion diagndstica de
hemangioendotelioma epitelioide.

En enero de 2015 se le realiza nueva TAC, en La cual se observa masa hipodensa de
contornos regulares, limites bien definidos, que mide 13 x 8,5 x 8 cm, y con volumen
de 459 cm3, que presenta un realce heterogéneo por el contraste, con bronquios
segmentados en la regién periférica, que ocupan gran parte de los segmentos basales
del I6bulo inferior derecho en la parte posterior.

La paciente fue sometida a intervencion quirdrgica (lobectomia inferior derecha en
enero de 2015), con drenaje de térax en sello de agua, no presenté complicaciones
durante el procedimiento, y permanecio por 3 dias en la Unidad de Terapia Intensiva
Pediatrica para recuperacion posquirdrgica. Se le realizé transfusion con sangre total.
Evoluciond con buena respuesta clinica. Posteriormente a la cirugia la paciente no
presentd nuevos episodios de fiebre.

La inmunohistoquimica de la pieza quirurgica de 13 de enero de 2015 comprob6 el
diagndstico de hemangioendotelioma epitelioide. La paciente recibié alta hospitalaria
con seguimiento ambulatorio en Oncologia y Cirugia Pediéatrica.

DISCUSION

El hemangioendotelioma epitelioide primario de pulmén se caracteriza por un
crecimiento lento y silencioso, con mas de la mitad de los enfermos asintométicos,
motivo por el cual, habitualmente ya presenta invasion local y metastasis
hematdgena cuando aparecen las primeras manifestaciones clinicas y se realiza el
diagnodstico. Algunos enfermos presentan dolor pleuritico, disnea, tos seca o
hemoptisis. Alrededor del 10 % tienen derrame pleural.®”

La diseminacion de este tipo de tumor puede ocurrir por via hematdgena o linfatica, y
por contiguidad, hacia la pleura. Raramente hay metastasis a distancia
(probablemente por via sanguinea) para el higado, piel, rifiones, bazo y cavidad
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retroperitoneal. En relacion con las opciones terapéuticas, la Unica eficaz es la
escision quirdrgica de una lesiéon pulmonar aislada, sin metastasis® (como el caso de
la paciente aqui descrito).

El hemangioendotelioma epitelioide de origen pulmonar puede presentar una
sobrevida larga, hasta de 15 afios; sin embargo, algunos tienen un caracter mas
agresivo, con infiltracién pleural o mediastinal, y se acompafan de sintomas iniciales
como disnea, tos, dolor toracico y hemoptisis, que pueden llevar a la muerte
temprana por hipertension pulmonar, hemorragia alveolar e insuficiencia respiratoria.
Dentro de estos tumores de mal pronéstico se incluye el hemangioendotelioma
epitelioide de origen pleural, menos frecuente y mas caracteristico en hombres de 55-
70 afnos, y diferente del de origen pulmonar, con importantes sintomas desde el inicio
y una alta mortalidad.”°

En términos imagenoldgicos se manifiesta, habitualmente, por multiples lesiones
pulmonares nodulares bilaterales, de pequefias dimensiones (menos de 1 cm, mas
pueden llegar a mas de 2 cm). Inusualmente puede surgir como un Unico nédulo
resecable quirtdrgicamente,? como fue el caso de la paciente en cuestion.

El diagndstico precoz no es comun, debido a lo poco frecuente de esta variante de
tumor en Pediatria, lo que hace que el indice de sospecha sea bajo. El diagnostico
definitivo solamente es posible mediante el examen histopatoldgico, y confirmado con
estudio inmunohistoquimico de fragmentos obtenidos por biopsia endoscoépica, o, en
la mayoria de los casos, quirdrgica de las lesiones nodulares. Los hallazgos mas
comunes y mas precoces se caracterizan por un infiltrado inflamatorio alveolar
intersticial de predominio linfocitario. Progresivamente los nddulos (redondos u
ovalados) van necrosando en el centro de la lesidon, o sea, ganan el aspecto de
granulomas epitelioides con necrosis central.?10-12

Los factores de mal prondéstico incluyen la presencia de sintomas respiratorios o de
derrame pleural, evidenciado por la radiografia de térax al momento del diagnéstico.
Las formas intravascular extensa, la endobronquica o la forma tumoral intersticial en
diseminacion, metastasis hepatica, linfoadenopatia periférica, efusiones pleurales
hemorragicas y hemoptisis, presentan como promedio de sobrevida menos de un
afio.*

Se concluye que se hace necesario el reconocimiento y el diagndstico precoz de esta
rara enfermedad en la edad pediatrica, con el objetivo de abordar terapéuticamente
de una forma adecuada a los pacientes afectados.
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