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Resumen

La localizacion retrorrectal es una presentacion infrecuente
de tumores. Por otro lado, la escasa prevalencia del hemangio-
endotelioma de células fusiformes, de situacion predominante
en tejidos superficiales de miembros y de tronco, hace del he-
mangioendotelioma retrorrectal una entidad de muy rara inci-
dencia. Se trata de un tumor subsidiario de tratamiento quirir-
gico, cuya malignidad intermedia hace posible las recurrencias
locales asi como la multifocalidad. Por otra parte, es importante
resaltar la necesidad, y al mismo tiempo dificultad, de llevar a
cabo una diferenciacion de este tumor dentro del espectro de
los tumores vasculares.
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RETRORECTAL HEMANGIOENDOTHELIOMA:
AN EXCEPTIONAL SITE

Retrorectal tumors are rare. The prevalence of fusiform he-
mangioendothelioma is low and these tumors are usually loca-
lized in superficial limb or trunk tissue. We report the case of
a tumor that appeared after surgical treatment and whose in-
termediate malignancy favored local recurrence and its multi-
focal nature. The necessity and difficulty of differentiating this
tumor from vascular tumors is stressed.
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Introduccion

El espacio retrorrectal es un lugar de infrecuente localizacion
de tumoraciones de diversa estirpe histoldgica. Los mas fre-
cuentes son los de origen congénito, seguidos por los dseos y
los neurogénicos, asi como otros diversos entre los que estdn
comprendidos las metdstasis de los cdnceres pélvicos y los lin-
fomas'-.

Siendo el hemangioendotelioma de células fusiformes un tu-
mor de escasa incidencia, acostumbra presentarse en las extre-
midades y en el tronco*®, y habitualmente en la dermis vy el te-
jido subcutdneo®.
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Presentamos el caso de una paciente a la que se extirpd una
tumoracién de localizacién retrorrectal presacra, cuya anatomia
patolégica fue informada de hemangioendotelioma de células
fusiformes. Segtn la revision realizada, se trataria del primer
caso referido de hemangioendotelioma situado en dicha region.

Caso clinico

Paciente de 27 afios de edad en la que, a causa de un examen
ginecoldgico rutinario, se le detectd una tumoracién en la pel-
vis menor. Como antecedente de interés destacaba una apendi-
cectomia practicada 5 afios antes.

Se realiz6 un tacto rectal, en el que destacaba la palpacion de
una tumoracién pararrectal izquierda, que hacfa impronta en la
pared del recto y dolorosa al tacto. La paciente aportaba estu-
dio ecogréfico, que identific6 una masa sélida de unos 50 x 50
mm por debajo del ovario izquierdo, adyacente a la pared late-
ral izquierda del recto, asi como TC abdominal. En esta tltima
prueba se confirmaba la masa presacra izquierda, en cierta me-
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Fig. 1. A) TC abdominal. En el espacio presacro, adyacente a la pared
lateral izquierda del recto, se identifica masa de 54 x 44 mm, algo hete-
rogénea y con captacion de contraste, bien delimitada y de localizacion
extraperitoneal. B) RM. Masa en region presacra, medial y paramedial
izquierda, solida, de 5 x 8 X 6 cm, bien definida y sin afectacion de es-
tructuras vecinas.

dida heterogénea, sin calcificaciones, y con intensa captacion
de contraste. No existia afectacion de érganos vecinos. En di-
cho informe se apuntaba como primera posibilidad diagndstica
un tumor neurogénico presacro (fig. 1A). Del mismo modo, se
proporcion6 una RM de 2 meses antes del ingreso, en la que se
seflalaba la masa presacra paramedial izquierda, sélida, bien
definida. Se indicé también como posibilidad inicial el origen
neural de la misma (fig. 1B). Se completo el estudio preopera-
torio, que resulté normal.
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Fig. 2. Anatomia patoldgica del tumor, donde se aprecian espacios vas-
culares, rodeados por una elevada celularidad fusiforme.

La paciente fue intervenida bajo anestesia general, en decu-
bito prono. Se realizé reseccion por via posterior del coxis y la
quinta vertebra sacra con extirpacién de la tumoracién, com-
probandose que ésta no afectaba ni al recto ni al hueso.

El examen histopatolégico de la muestra informé de neopla-
sia mesenquimal, con elevada celularidad fusiforme, de agresi-
vidad intermedia, de naturaleza vascular, compatible de corres-
ponder con un hemangioendotelioma (fig. 2). Los fragmentos
Oseos extirpados carecian de alteraciones. Se desestimo terapia
adyuvante por el servicio de oncologia.

El postoperatorio se desarroll6 sin complicaciones, dandose
de alta a la paciente 3 dias después de la intervencién. En la re-
vision efectuada a los 2 afios la paciente se encuentra libre de
recidiva.

Discusion

Dentro de los tumores de localizacion retrorrectal, de natura-
leza variada, de un 55 a un 68% de los casos son de origen
congénito. Entre éstos se distinguen los teratomas, habitual-
mente diagnosticados en el nifio, y que s6lo representan de un
7 a un 16% de los tumores retrorrectales del adulto. Destacan
los teratocarcinomas, que representan alrededor de un 20% de
los teratomas, constituyendo la mayoria de los tumores malig-
nos, quisticos o mixtos, de la referida localizacién del adulto. A
continuacion se encuentran los de origen dseo (11-12%), los
neurogénicos (5-12%), asi como una gran variedad, entre
los que cabe subrayar las metdstasis de los cénceres pelvianos
y los linfomas. Los seudotumores, de origen inflamatorio o in-
feccioso, son excluidos de esta relacion. No obstante, es posi-
ble la sobreinfeccién de los tumores retrorrectales enumerados,
haciéndose necesario entonces un diagnéstico diferencial' .

Una vez realizado el diagndstico por imagen de la tumora-
cion retrorrectal, el tratamiento de eleccion es la exéresis com-
pleta del tumor, aunque no siempre es factible. La via habitual
es la posterior, aunque para los voluminosos, o los de localiza-
cion alta puede llevarse a cabo a través de la via abdominal, o
bien de una doble via abdominosacra'.

El hemangioendotelioma de células fusiformes (HCF), tér-
mino acuflado por Weiss y Enzinger, se sitda en el espectro
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de los tumores vasculares, siendo de malignidad intermedia, de
curso clinico indolente, con frecuencia de multiple focalidad y
recurrencias locales®.

La localizacion habitual de las lesiones son las extremidades,
en especial distalmente, y con menor frecuencia el tronco. Se
han publicado casos en la vulva, el pene y el pliegue ingui-
nal*®, asi como en ganglios primarios’. El tumor asienta de for-
ma habitual como miltiples nddulos en la dermis y el tejido
subcutdneo®, existiendo algdn caso de aparicién como nédulos
intramusculares*. Segiin la buisqueda bibliografica efectuada,
éste es el primer caso referido de un HCF de localizacién retro-
rrectal presacra.

La histopatologia del HCF se divide en dos elementos prin-
cipales: canales vasculares dilatados, que pueden contener
trombos y flebolitos, y dreas de células fusiformes*’.

Dentro del referido espectro de tumores vasculares entre los
que estd incluido el HCF, las semejanzas con otros hacen nece-
saria una mutua diferenciacion.

Una de ellas conviene llevarla a cabo con el sarcoma de Ka-
posi. El HCF se distingue de éste por la presencia de espacios
cavernosos dilatados, con miltiples trombos, y por las células
endoteliales diseminadas de aspecto histiocitoide, al igual que
por la ausencia que muestra el segundo de atipias®.

La localizacion extravascular habitual del HCF, su frecuente
multiplicidad y la presencia de células endoteliales histiocitoi-
des permiten diferenciarlo del hemangioma de Masson (hiper-
plasia endotelial intravascular papilar)’.

Otra diferenciacién del HCF conviene hacerla con el heman-
gioendotelioma reticular con dreas de celularidad fusiforme.
Esta no resulta dificil, pues el primero presenta vénulas dilata-
das o malformadas, con frecuencia acompafadas de flebolitos,
y ausencia de patrén reticular®’.

Otras entidades de las que se ha de delimitar el HCF son el
hemangioma capilar lobular diseminado, y la angiomatosis epi-
telial, relacionada con el sida'®!. La identificaciéon de los di-
versos cuadros resulta importante para el prondstico y trata-
miento del tumor.

En dltimo término se ha de destacar la necesidad de un ma-
yor nimero de estudios con el fin de aclarar aspectos priorita-
rios del HCF. Entre éstos, comprobar si el hemangioendotelio-
ma de células fusiformes es una neoplasia vascular, o bien se
trata de una proliferacién vascular reactiva y multicéntrica,
como se sugiere para el sarcoma de Kaposi y otras lesiones va-

soformativas*'>'*. En este sentido, la cuestion de las similitu-
des clinicas y microscdpicas entre el HCF y el sarcoma de Ka-
posi, indicando una posible relacién histogenética y bioldgica,
merece también estudios en mayor profundidad®.
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