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RESUMEN

Introduccion: El tumor de Masson es un proceso reactivo no neoplasico infrecuente, de curso benigno
y excelente prondstico. Se debe tener una alta sospecha diagndstica dado que suele confundirse con
patologias malignas como el angiosarcoma.

Caso clinico: Hombre de 61 afios con antecedentes de hipertension arterial, consulta por una lesién
solitaria asintomatica en extremidad inferior izquierda de 10 afos de evolucion. Al examen fisico se
observa un nédulo eritemato-violaceo de aspecto vascular con centro marrén. A la dermatoscopia
destaca centro marrén de aspecto no melanocitico, con estructuras vasculares lineales y globulares,
asociado a areas blanquecinas inespecificas. Se realiza biopsia incisional que muestra espacios
vasculares con arquitectura papilar e inmunohistoquimica positiva para CD34 y negativa para AE1/
AE3, resultado compatible con hiperplasia endotelial intrapapilar. Se complementa el estudio con
resonancia nuclear magnética que muestra compromiso del plano dermoepidérmico y parcialmente
el celular subcutaneo superficial.

Conclusién: Es imprescindible integrar el cuadro clinico, radiologia y biopsia para lograr el diagndstico
y extension del tumor de Masson. Creemos (til compartir este tipo de casos para familiarizarnos con el
diagnostico y aumentar las posibilidades de sospecha diagnéstica.

ABSTRACT

Introduction: Masson's tumor is a rare non-neoplastic reactive process with a benign course and
excellent prognosis. It should be highly suspected diagnostically, as it is often confused with malignant
pathologies such as angiosarcoma.
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Clinical Case: A 61-year-old man with a history of arterial hypertension consults for an asymptomatic
solitary lesion in the left lower extremity of 10 years of evolution. Physical examination revealed a
violaceous erythematous nodule with a vascular appearance and a brown center. Dermoscopy
revealed a brown center of non-melanocytic appearance, with linear and globular vascular structures,
associated with whitish nonspecific areas. An incisional biopsy was performed showing vascular spaces
with papillary architecture, positive for CD34 and negative for AE1/AE3, a result compatible with
intrapapillary endothelial hyperplasia. The study was complemented with magnetic resonance imaging
that shows involvement of the dermoepidermal plane and partially the superficial subcutaneous cell.

Conclusion: It is essential to integrate the clinical picture, radiology and biopsy to achieve the diagnosis
and extension of Masson's tumor. We believe it is useful to share this type of cases in order to familiarize

INTRODUCCION

La hiperplasia endotelial papilar intravascular (IPEH), también
llamada tumor de Masson, se postula actualmente como un
proceso reactivo no neopldsico de estirpe vascular infrecuen-
te con un excelente prondstico™2. Sin embargo, dada su rare-
za, puede confundirse con diversos diagndsticos diferenciales,
siendo el mas grave el angiosarcoma3. Presentamos el caso de
unvarén de 61 afnos y revisamos su literatura.

CASO CLIiNICO

Paciente de 61 anos con antecedentes de hipertension arterial, sin
diagnésticos dermatoldgicos previos. Consulta por una lesion de
10 anos de evolucién, solitaria y asintomatica en el margen me-
dial de la cara posterior del tercio medio de la extremidad inferior
izquierda. Al interrogatorio, niega gatillantes y tratamientos pre-
vios. Al examen fisico se observa un nédulo eritemato-violaceo de
aspecto vascular con centro marrén (figura 1). A la dermatoscopia
se aprecia un drea central marrén sin estructura con algunos velos
blanquecinos, rodeado por lagunas vasculares de tamano varia-
ble, estructuras blanco-brillantes y vasos puntiformes y lineales

Figura 1. Lesion de la porcion distal de la extremidad inferior
izquierda: nédulo eritemato-violaceo de superficie lisa y centro
marron.

ourselves with the diagnosis and increase the possibilities of diagnostic suspicion.

(figura 2). Dentro de los diagnésticos diferenciales se consider6
el angioqueratoma y angiosarcoma. Se realiza biopsia incisional
por losanjo que informa espacios vasculares con arquitectura pa-
pilar (figura 3), inmunohistoquimica positiva para CD34 (figura 4)
y negativa para AE1/AE3, compatible con hiperplasia endotelial
intrapapilar (tumor de Masson) con margenes positivos. Con el
objetivo de evaluar un posible compromiso en planos profundos,
se solicita resonancia magnética nuclear con contraste. Se iden-
tifica un pequefo nédulo vascularizado, con extension desde el
plano dermoepidérmico hacia el tejido celular subcutaneo super-
ficial, hallazgo concordante con el diagnéstico referido. Dado su
tamano y disponibilidad de sala de procedimientos, se decide su
derivacién al servicio de cirugia donde se realiza extirpacién por
losanjo, sin complicaciones asociadas y sin recurrencia de la lesion
a los 6 meses tras la intervencion.

Figura 2. Dermatoscopia lesion extremidad inferior izquierda:
Centro marron de aspecto no melanocitico, con estructuras
vasculares lineales y globulares, asociado a areas blanquecinas
inespecificas.
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Figura 3. Dermis con espacios vasculares en arquitectura
papilar (hiperplasia papilar endotelial) (tinciéon hematoxilina
eosina, 4x).

DISCUSION

El tumor de Masson es una lesion vascular reactiva benigna® tan
infrecuente que representa solo el 2% de los tumores vasculares
de piel y tejido blando'. Es mds frecuente en mujeres alrededor
de los 50 anos y se presenta generalmente en las extremidades,
pero se han descrito en genitales, mucosa oral e incluso en érga-
nos como vejiga, cerebro y corazén?. Se ha descrito usualmente
como un nédulo subcutdneo de tonos rojizos y azulados**5, no
adherido a planos superficiales o profundos, con ausencia de pul-
satilidad?, de crecimiento lento y con un tamano promedio de
2 cm®. Dado su tamano, suele no producir sintomas, pero podrian
aparecer dependiendo de su ubicacién y profundidad®. Se pre-
fiere la resonancia magnética para su estudio, ya que ofrece un
excelente contraste de tejidos blandos, permite una evaluacion
precisa de las estructuras anatémicas y facilita la identificacion
del compromiso de planos profundos, logrando una delimitacion
mas exacta de la lesion y una adecuada planificacion quirdrgica®”’.
En contraste, la ecograffa puede verse limitada por la profundidad
de los tejidos y su cardcter operador-dependiente®.

La etiopatogenia no estd completamente esclarecida y en la
gran mayoria no se identifica un desencadenante claro, pero se
propone que el proceso corresponderia a una reaccioén hiper-
plasica endotelial secundaria a un trauma con formacién de un
trombo*>?, Algunas teorias plantean que la lesién se desarrolla-
ria por la liberacion de FGF-2 desde macréfagos reclutados en el
sitio, lo que estimularia la proliferacion de células endoteliales;
estas, a su vez, liberarian mas FGF-2, generando un bucle de

Figura 4. Se observan en dermis papilas revestidas por
células endoteliales planas sin atipia (marcadas con tincién
inmunohistoquimica CD34) (40x).

retroalimentacién positiva y una cascada proliferativa endote-
lial>>?, También se ha planteado que el proceso podria desen-
cadenarse por hipoxia secundaria a trombos, respaldado por el
aumento de la expresion de VEGF y del factor inducible por hi-
poxia 1-alfa®. En conjunto, estas hipdtesis sugieren un proceso
reactivo impulsado por sefales locales, mas que una verdadera
neoplasia.

La IPEH se clasifica en tres tipos: un tipo “primario” o “puro” que
surge en espacios endovasculares dilatados; un tipo “secunda-
rio” o “mixto” que se desarrolla a partir de anomalias vasculares
preexistentes como varices, hemangiomas y/o malformaciones
arteriovenosas; y un tercer tipo “extravascular” que surge a par-
tir de hematomas?>.

En la literatura se han documentado hallazgos dermatoscopi-
cos similares a los observados en este caso, como velos blan-
quecinos y lagunas vasculares. También se han reportado otros
patrones, entre ellos codgulos azul-negros, areas gris-blancas
sin estructura, hemorragias* y el patrén en arco iris bajo luz
polarizada'®. Cabe destacar que este Ultimo fue considerado
durante afios como especifico del sarcoma de Kaposi''. A partir
de los hallazgos del caso, pueden plantearse como diagnésticos
diferenciales de las lagunas vasculares los angiomas, que mues-
tran lagunas relativamente homogéneas entre si, separadas por
septos y sin zona marrén central ni vasos polimorfos, y los an-
giogqueratomas, caracterizados por lagunas vasculares asociadas
a hiperqueratosis superficial'?. A diferencia de estas lesiones,
en el tumor de Masson los espacios vasculares conforman una
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arquitectura papilar'. Otros diagnésticos a considerar incluyen
el sarcoma de Kaposi, que puede presentar lagunas vasculares
asociadas al patrén en arco iris, un fenémeno 6ptico que produ-
ce una combinacién de colores a la evaluacién dermatoscépica,
y el angiosarcoma, que se manifiesta con lagunas vasculares de
distintos tamafos acompanadas de vasos polimorfos, Ulceras
y/o costras centrales'?. Este ultimo fue considerado dentro de
los diagnosticos diferenciales en este paciente, ya que, aunque
los angiosarcomas suelen presentarse en adultos mayores con
antecedente de radioterapia local®, también se han descrito ca-
sos que se desarrollan sobre una lesién vascular preexistente'.
Por ello, deben sospecharse ante una clinica y/o dermatoscopia
atipica o frente a un crecimiento progresivo de la lesién, carac-
teristicas que estaban presentes en este paciente.

Histoldégicamente, la IPEH es una lesién intravascular bien delimi-
tada constituida por un trombo central rodeado por musculo liso
residual o fibras elasticas de la pared del vaso trombosado. Estd
revestida por estructuras papilares distintivas con un nucleo de
fibrina cubierto por una sola capa de células endoteliales'. Con
el tiempo, este nucleo acaba por sufrir colagenizacién o hialini-
zacién, otorgandole su aspecto distintivo. La remodelacién del
coldgeno y los canales vasculares da lugar a la formacion de areas
cicatriciales que podrian simular un angiosarcoma®. A diferencia
de este Ultimo, el tumor de Masson no presenta atipias citoldgicas,
figuras mitéticas, necrosis ni un patron de crecimiento infiltrativo®.

Entre los marcadores inmunohistoquimicos empleados en el es-
tudio del IPEH destacan CD34, CD31 y ERG. La primera, es una
proteina de superficie y la segunda, una glicoproteina transmem-
brana, ambas se expresan en células endoteliales y son Utiles para
confirmar el origen vascular de la lesion™. El ERG, por su parte, es

un factor de transcripcién nuclear presente en el nucleo de las
células endoteliales™. Aunque el ERG no es un marcador com-
pletamente nuevo, diversos articulos actuales han destacado su
valor en inmunohistoquimica debido a su alta especificidad en
comparacién con marcadores citoplasmaticos menos especifi-
cos'®. Se ha descrito que la combinacién de CD31 y ERG ofrece
una elevada sensibilidad y especificidad para el diagnostico de
IPEH™. Otros marcadores, como el factor VIII, colageno tipo IV,
SMA'y MSA también pueden resultar positivos, aungue su expre-
sién es variable entre los distintos casos'. Si bien el diagnéstico
de una lesién vascular puede orientarse mediante hematoxili-
na-eosina'’, en este caso el equipo de anatomia patoldgica so-
licité marcadores inmunohistoquimicos para confirmar el origen
vascular (CD34 positivo)' y descartar un simulador epitelial (AE1/
AE3 negativo)'®. Estos marcadores no son exclusivos del IPEH;
pueden observarse perfiles similares en el angiosarcoma, pero la
positividad para CD105 permite diferenciarlos®.

El tratamiento de eleccidn es la reseccion quirdrgica con bajas
tasas de reincidencia? y posee un buen pronéstico dado que no
progresa a un tumor maligno'.

CONCLUSION

La identificacion precisa del tumor de Masson es esencial debi-
do a su capacidad para simular tumores vasculares malignos. La
combinacion de caracteristicas histoldgicas y un perfil inmuno-
histoquimico compatible permite establecer el diagnéstico con
certeza. Un conocimiento adecuado de sus variantes, patrones
dermatoscépicos y posibles imitadores resulta fundamental
para evitar sobre tratamientos y orientar adecuadamente la
conducta clinica.
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