CARTAS AL EDITOR

Hemangioendotelioma epitelioide. Una
neoplasia de comportamiento irregular

Hemangioendotelioma; Virus de hepatitis C;

Sindrome antifosfolipido.

Sr. Editor: Se utiliza el término «epitelioide» para
designar, entre otros, algunos tumores vasculares
que tienen la peculiaridad de estar constituidos
por células endoteliales grandes, con abundante
citoplasma eosindfilo y margenes bien definidos,
que remedan las células epiteliales. El aspecto
epitelioide del endotelio no comporta en sf ningu-
na connotacién en lo referente al comportamiento
biolégico del tumor, pues existen neoplasias vas-
culares benignas con este tipo de células, como
el hemangioma epitelioide, o malignas, como el
angiosarcoma epitelioide. En una situacion inter-
media se encuentran los hemangioendoteliomas
epitelioides (HEE), considerados neoplasias de
bajo grado de malignidad, con histologia también
intermedia entre un hemangioma y un angiosar-
coma. Su evolucién clinica puede ser muy varia-
ble, existiendo algunos casos con un comporta-
miento muy agresivo'?. Ademas de la variabilidad
del comportamiento clinico, su poca frecuencia y
sus especiales caracteristicas anatomopatolégicas
hacen que, en ocasiones, su diagnostico y trata-
miento resulten dificiles. A continuacion presenta-
mos el caso de un paciente con un HEE cuyo
diagndstico resulté enormemente dificultoso 'y
que, ademas, presentd un curso clinico corres-
pondiente a un tumor de elevada malignidad.

Varéon de 65 afios de edad, ex fumador, con historia
de hiperreactividad bronquial y antecedentes de hiper-
tension arterial que trataba con IECA. Ingresé para es-
tudio de un cuadro de empeoramiento del estado ge-
neral, pérdida de 12 kg de peso, disnea y lumbalgia
de caracter mecanico. En la exploracion fisica no se
apreciaban adenopatias ni otros signos patolégicos. En
la radiografia de térax se observaba un patrén «en vi-
drio deslustrado» con engrosamiento pleural bilateral.
En la broncoscopia y en el broncoaspirado (BAS) y la-
vado broncoalveolar (BAL) no se evidenciaron altera-
ciones. En una resonancia magnética de columna
lumbar se apreciaban varias lesiones vertebrales en ra-
quis dorsal y lumbosacro (fig. 1), asi como en hueso
illaco derecho, ademds de imagenes indicativas de
metastasis costales. En una tomografia computarizada
abdominal se apreciaban imagenes indicativas de me-
tastasis hepdticas y lesiones liticas multiples, también
orientativas de metastasis. Los marcadores tumorales,
CEA, alfa-fetoproteina y PSA, fueron normales, y se re-
alizé un extenso estudio diagnostico con gastroscopia,
colonoscopia, y puncién aspiracion con aguja fina
(PAAF) hepatica, que no fue capaz de demostrar lesio-
nes neoplésicas. Una primera PAAF 6sea confirmd la
presencia de una lesién maligna de dificil cataloga-
cién. El bloque celular de una segunda PAAF de la le-
sién iliaca evidencié una proliferacion celular distribui-
da en cordones o pequefios nidos inmersos en
estroma mixoide. Las células eran de aspecto epitelioi-
de, tenian nucleos redondeados con atipia leve y
abundante citoplasma eosindfilo. Algunas de las célu-
las presentaban luces intracitoplasmaticas, y focal-
mente los cordones remedaban capilares primitivos.
Las técnicas de inmunohistoquimica con los marcado-
res para células epiteliales, CEA, EMA y queratinas, re-
sultaron negativas, y el estudio con marcadores para
células endoteliales presentd positividad difusa con
Ulex europeus y focal con el factor VIII. El estudio ul-
trastructural, realizado a partir del bloque de parafina
de la PAAF, acab6 de confirmar el origen vascular de
la neoplasia, ya que las células presentaban abundan-
tes vesiculas de pinocitosis, estaban rodeadas focal-
mente por membrana basal y contenian ocasionales
cuerpos de Weibel-Palade. Se establecid entonces el
diagnoéstico de HEE, pero el curso clinico del enfermo
resulté desfavorable, con desarrollo de fallo multiorga-
nico y fallecimiento a los 30 dias del ingreso, sin poder
iniciarse tratamiento de la enfermedad neoplasica.

El HEE es caracteristicamente una neoplasia
de bajo grado de malignidad, poco frecuente,

Fig. 1. RM de columna en la que se pueden apreciar
varias imagenes vertebrales sugestivas de metastasis.

descrita inicialmente por Weiss y Enzinger® en
partes blandas y que afecta sobre todo a extre-
midades. Como afeccion visceral, las localiza-
ciones mas frecuentes son el higado y el pul-
mon*°, donde, antes de demostrarse su origen
endotelial, se le denominaba tumor bronquio-
loalveolar intravascular®. No obstante, puede
presentarse en cualquier localizacion anatémi-
ca: cerebro, cavidad oral, estomago, mediasti-
no, bazo, corazén y piel. La presentacion ésea,
ya sea como lesion Unica o multifocal, es una
de las formas mas frecuentes y plantea el
diagnostico diferencial fundamentalmente con
las metastasis de adenocarcinomas por el as-
pecto vacuolado del citoplasma’. Reciente-
mente, se reconoce que los casos con afec-
cién simultanea de tejidos blandos, hueso y
localizaciones viscerales pueden ser mas fre-
cuentes de lo que se creia con anterioridad!.
En estos casos resulta dificil saber si esta afec-
cion multifocal representa multicentricidad
o afecciéon metastasica, aunque es probable
que se trate de multifocalidad debido a la vas-
culocentricidad del tumor.

Desde las series iniciales el HEE ha mostrado
una conducta variable, por lo que resulta dificil
prever su comportamiento, ya que la corre-
lacion con las caracteristicas histologicas es
pobre, siendo frecuente que tumores morfold-
gicamente poco agresivos acaben mestastati-
zando'. Uno de los temas més controvertidos
con respecto a esta neoplasia es que, a pesar
de ser considerada un tumor vascular de ma-
lignidad intermedia, existen algunos casos
que, como el nuestro, tienen una evolucion fa-
tal®®. Los intentos de correlacionar los rasgos
histolégicos con la conducta del tumor no pa-

recen haber dado resultados satisfactorios®. La
presencia de adenopatias, la afeccién pulmo-
nar y pleural’ y la afeccion simultanea visceral
y 6sea’ son signos de mal prondstico. Nuestro
caso, que tuvo un comportamiento muy agre-
sivo, presentaba, ademas de multiples lesio-
nes 6seas, imagenes hepaticas indicativas de
metastasis y afecciéon pulmonar. La capacidad
de recurrencia local es del 13%, la de metas-
tatizacion de 21 al 31% vy la tasa de mortalidad
del 13 al 17%". Si estéa localizado y es reseca-
ble, se intentaré su extirpacion. No es un tipo
de tumor especialmente sensible a la radio o
quimioterapia, aunque se ha empleado qui-
mioterapia de combinacién con mesna, doxo-
rubicina, ifosfamida y dacarbacina (MAID) con
alguna respuesta?.

Dado este comportamiento, algunos autores
opinan que el HEE deberfa considerarse una
neoplasia vascular maligna, mas que una neo-
plasia intermedia. Dada la mala evolucion de
este caso, creemos que, a pesar de que el
diagnostico de HEE no es el de un tumor muy
agresivo, ante formas de presentacion simila-
res a la aqui expuesta habria que tener muy
presente la posibilidad de un alto potencial
maligno.
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