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Resumen

Introduccion: El hemangioendotelioma epitel oide (HEE) es un sarcoma extremadamente raro, 1 por millon
de habitantes. Es un tumor vascular angiocéntrico indolente localizado en distintos lugares anatdmicos,
siendo los 6rganos més afectados pulmones, higado, hueso y tejidos blandos. Se originaen las células
endoteliales y tiene comportamiento clinico intermedio entre hemangiomay angiosarcoma. Las
caracteristicas tumorales son similares en los diferentes érganos implicados. La presentacion clinica, signosy
sintomas relacionados difieren seguin lalocalizacion. Escasean |as series de casos de HEE dada su rareza, por
ello presentamos una serie de dos casos.

Casos clinicos: Caso 1: varon de 50 afios, sin antecedentes, acudié por rectorragiay melenas, hemiabdomen
inferior doloroso, mareo y sudoracion de 3 semanas de evolucion. Se objetivo Hb de 3,8 g/dl. Tacto rectal:
masa friable a2 cm. TC y RMN: Gran masa pélvica, compatible con neoplasia de recto localmente avanzada
(T4N2), con componente exofitico, sin enfermedad a distancia. Colonoscopia: En recto distal imagen
polipoide de 4-5 cm ulceraday friable. Gastroscopia: metastasis en estdmago, bulbo y duodeno descendente.
AP: HEE. Durante €l ingreso € paciente present6 episodios de sangrado con anemizacion que requirieron
transfusiones frecuentes, embolizacion de rama derecha de arteria hipogastricay radioterapia (RT)
hemostatica (rectal, gastricay duodenal). Una vez completada la dosis méximade RT, se realizé amputacion
abdomino-perineal paliativa. Tras una evolucion térpida, el paciente fallece a 16° dia postoperatorio. Caso 2:
varon de 67 afos, HTA, DM y DLP, con dolor abdominal de mesy medio de evolucion, aumento del
perimetro abdominal, sensacion de plenitud y sindrome constitucional. TC: Abundante liquido ascitico y
nodularidad de la superficie peritoneal con hiperrealcey leve distension de asas. Colonoscopia: fondo de
ciego y areavalvular con anatomia modificada, protruyendo lavavula sin lesiones en lamucosa. Se realizd
laparoscopia exploradora que visualizé multiples lesiones peritoneal es compatibles con carcinomatosis
peritoneal con AP de HEE. El paciente falleci6 al 27° dia postoperatorio tras empeoramiento progresivo del
estado general.

Discusion: Los hemangioendoteliomas son tumores raros y localmente agresivos. Existen cuatro tipos
histol6gicos: epitelioide, fusiforme, kaposiforme y papilar endovascular. Aproximadamente 50% de los
pacientes con afectacion organica, asocian lesiones cutaneas. En adultos, laforma epiteloide y fusiforme son
las mas frecuentes, con afectacion nodular o difusa, uni/multiorganica. Son diagnosticados mas
frecuentemente mujeres en la sexta década de la vida. Generalmente se manifiestan con anemia, pérdida de
peso, eventual mente hepatomegalia dolorosa, hipertension portal o secuestro plaquetario. El desarrollo de
HEE se ha asociado con RT previa, anticonceptivos orales e inhalacion de cloruro de vinilo, ninguno de los
cuales estaban presentes en nuestros pacientes. Tienen un comportamiento clinico impredecible desde
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regresion hastaimportante agresividad. L as pruebas de imagen dan la sospecha diagndstica, siendo necesario
un estudio anatomopatol 6gico para el diagndstico definitivo. Dada su escasa incidencia no existe tratamiento
estandarizado, aungue se considera gque la reseccién quirdrgica con margenes amplios puede ser curativa. Un
estudio multicéntrico japonés sefial 6 que el tamafio tumoral > 3 cm era un factor de mal prondéstico
independiente y la presencia de sintomas en el momento del diagndsticoy ki 67 > 10% podrian estar
relacionados con una pobre supervivencia.
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