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Resumen

Descripcion del caso: Paciente varén de 51 anos de edad, sin antecedentes personales de interés.
Fumador de 4-5 cigarros/dia. Acude al servicio de urgencias derivado por su médico de atenciéon
primaria por vision borrosa del ojo derecho desde hace diez dia y epistaxis intermitentes desde hace
un mes. Refiere cuadros de cefalea de forma ocasional.

Exploracion y pruebas complementarias: A su llegada a urgencias presenta buen estado general,
y una exploracion neuroldgica normal. Es valorado por oftalmélogo de guardia, realizdndose un
fondo de ojo y una OCT, siendo ambas normales. Se deriva a Neurologia donde se solicita una
resonancia magnética aprecidandose masa de gran tamafio de aspecto maligno con destruccién ésea
y afectacion intracraneal en contacto con lébulos frontales. Posteriormente es visto por
otorrinolaringélogo, donde se confirma con el rinofibroscopio, una masa ocupante de espacio muy
friable en ambas fosas nasales, de la cual se tomaron muestras de biopsia para estudio. La anatomia
patoldgica determin6 una proliferacion vascular atipica de potencial maligno incierto en el posible
contexto de un hemangioendotelioma kaposiforme.

Juicio clinico: Hemangioendotelioma kaposiforme.

Diagnoéstico diferencial: Otros tumores cerebrales, metéstasis cerebrales, tumores malignos de
fosa nasal, epiteliales (carcinoma de células escamosas/no escamosas, neuroblastoma olfatorio, etc.),
no epiteliales (sarcoma osteogénico, sarcoma de tejidos blandos y otros linfoproliferativos).

Comentario final: El hemangioendotelioma kaposiforme es un tumor muy raro procedente de
células fusiformes de derivacion endotelial. Afecta casi exclusivamente a nifios y adolescentes
jovenes, aunque hay casos diagnosticados en adultos. Puede asociarse al sindrome de Kasabach-
Merritt y ocasionalmente a linfangiomatosis. Puede tener un comportamiento localmente agresivo y
metastatizar en los ganglios linfaticos regionales, aunque no producen metdstasis a distancia. La
presentacion en la cabeza y el cuello es extremadamente rara. Histologicamente el
hemangioendotelioma kaposiforme se caracteriza por reunir caracteristicas propias del sarcoma de
Kaposi, el hemangioma, el hemangioendotelioma y el hemangiopericitoma. Los hallazgos
inmunohistoquimicos indican que el tumor representa una poblacion heterogénea de células
endoteliales inmaduras que expresan CD31 y CD34. El tratamiento de eleccién consiste en la
extirpacion quirurgica del tumor con amplios margenes, cuando ello sea posible.
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