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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

El hemangioendotelioma epitelioide es una enfermedad de dificil diagndstico, descrita como un tumor
multicéntrico y de escasa actividad metastasica, que aparece con mayor frecuencia en mujeres jovenes
asintomaticas y como un hallazgo casual. El patron radioldgico es heterogéneo. El dato mas importante
para su diagnostico es la confirmacion histologica de cuerpos de Weibel-Palade, o bien la inmunohisto-
quimica, con marcadores tumorales especificos como el factor VIII y CD34. Presentamos el caso de una
mujer de 73 afios en quien de forma casual se detectaron, en una imagen radiol6gica, nédulos pulmonares
multiples que posteriormente se diagnosticaron como esta entidad tumoral.
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ABSTRACT
Keywords: Epithelioid hemangioendothelioma is a multifocal tumor that rarely metastasizes. It is difficult to diagnose

and is most often an incidental finding in young asymptomatic women. It has a heterogeneous radiologic
pattern. The most important diagnostic information is histologic confirmation of Weibel-Palade bodies or
immunohistochemistry based on specific tumor markers such as factor VIII and CD34. We report the case
of a 73-year-old woman in whom multiple pulmonary nodules detected by chance in a radiograph were

Pulmonary epithelioid
hemangioendothelioma
Weibel-Palade bodies

(D34 subsequently diagnosed as epithelioid hemangioendothelioma.
© 2009 SEPAR. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.
Introduccion Su confirmaciéon diagnoéstica fue motivo de debate durante

El hemangioendotelioma epitelioide (HEE) es una enfermedad
infrecuente, descrita en 1982 por Weiss y Enzinger!. Es una
neoplasia de origen endotelial y caracter multicéntrico, con
afectacion preferente del pulmén, higado y partes blandas. Su
forma de presentacién mas frecuente es como nédulos pulmona-
res Gnicos o mdltiples bilaterales, de crecimiento muy lento, que
se detectan de forma casual en mujeres menores de 40 afios. En
un primer momento su presentaciéon radioldgica hara sospechar
procesos granulomatosos o enfermedades metastasicas. Los
primeros casos se interpretaron como una variante del carcinoma
bronquioalveolar, denominada tumor bronquioalveolar intravas-
cular. Otros posibles diagnosticos diferenciales son el angiosarco-
ma, el sarcoma de Kaposi, el liposarcoma, el sarcoma epitelioide y
la hiperplasia angiolinfoide.

* Autor para correspondencia.
Correo electronico: leiazpe@hotmail.com (L. Azcarate Perea).

afios, hasta que mediante técnicas de microscopia electrénica e
inmunohistoquimica se logr6 identificar cuerpos de Weibel-
Palade en el citoplasma de sus células, con una imagen
caracteristica que se origina en un vaso de mediano tamafo o
una vena grande, con disposicion en nidos o cordones. La mayoria
de estos tumores presentan escasa actividad mitética; se
expanden hacia la pared de forma centrifuga, destruyen parcial-
mente la tGnica elastica y muscular y llenan la luz del vaso de un
material amorfo eosinéfilo. La positividad para los marcadores
tumorales especificos factor VIII, Ulex europaeus y CD34 ha
facilitado sobremanera el diagnéstico®. El HEE es un tumor de
crecimiento lento y bajo potencial metastasico a pesar de su
origen intravascular, y permanece estable durante afios. La
enfermedad metastasica aparecerd en un bajo porcentaje de
pacientes en enfermedad primitiva de pulmén (15%), y en un
porcentaje algo mas elevado en primitivos hepaticos (25-35%)>.
A continuacién presentamos el caso de una paciente en la que
se hallaron, sin ninguna clinica asociada ni evidencia de tumor
primario, mdultiples ndédulos pulmonares bilaterales en una
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radiografia convencional realizada en el curso del estudio
preoperatorio para una cirugia de prolapso uterino.

Observacion clinica

Paciente de 73 afios que fue derivada a nuestras consultas para
estudio de nddulos pulmonares multiples descubiertos en una
radiografia de torax. Entre sus antecedentes no figuraba ninguna
enfermedad pulmonar ni tumoral conocida. Se encontraba
asintomatica y en la exploracion no se evidencié ninguna
alteracion. La analitica completa, con biomarcadores CYFRA,
tiroglobulina, antigeno carcinoembrionario, CA 125, CA 15/3, CA
19/9 y alfafetoproteina, fue normal. En la tomografia axial
computarizada (TC) de térax, abdomen y pelvis se observaron
noédulos pulmonares multiples de 0,5 a 1 cm en ambos hemitdrax
(fig. 1), sin evidenciarse proceso tumoral primario. Se realizaron
una endoscopia digestiva alta, una colonoscopia y una mamo-
grafia, que resultaron normales. En la tomografia por emision de
positrones (PET) se apreciaron nddulos pulmonares bilaterales con
bajo indice glucidico, sin que se observara captacion en otras
zonas.

Dos meses después, una nueva TC no evidencié cambios
significativos en cuanto al tamafo y nimero de los nédulos, lo que

Figura 1. En la tomografia computarizada se aprecian noédulos pulmonares
multiples. En la imagen se sefialan los nodulos resecados.

Figura 2. En la anatomia patoldgica se aprecian células neoplasicas de estirpe
vascular que se disponen en nidos dentro de una matriz hialina.

indicaba que se trataba de una enfermedad de baja agresividad. Se
decidio el abordaje de las lesiones pulmonares mediante video-
toracoscopia estandar con 3 puertas de entrada, y se resecaron 2
nodulos del 16bulo pulmonar inferior derecho (fig. 1) y un tercero
del 16bulo medio.

El examen anatomopatologico determindé que los nddulos
correspondian a una neoplasia de estirpe vascular constituida
por células endoteliales epitelioides, que se disponian en peque-
fios nidos dentro de una matriz hialina y mixoide (fig. 2) y que con
técnicas de inmunohistoquimica expresaban los marcadores CD31,
CD34 y factor 8. Se llegd, pues, al diagnoéstico final de HEE
pulmonar. Como la TC realizada 6 meses después del diagnostico
no revelé cambios significativos en el tamafio de los nodulos, se
decidi6 adoptar una actitud conservadora.

Discusion

El HEE pulmonar es un tumor de origen endotelial que durante
afios ha dado lugar a confusion en su denominacién y al que se ha
adjudicado una naturaleza granulomatosa, inflamatoria o tumoral
tanto benigna como maligna.

En el caso de nuestra paciente, en la que tras multiples
estudios no se demostro la existencia de un tumor primario y en
cuyas imagenes radiologicas apenas se observaron modificaciones
en los controles posteriores, el diagnostico diferencial incluiria
desde una afectacion neoplasica como el linfoma o el mieloma
multiple, un carcinoma bronquioalveolar, un sarcoma epitelioide,
un angiosarcoma o una enfermedad metastasica, etc., hasta
infartos pulmonares, infecciones oportunistas como las provoca-
das por Nocardia, Histoplasma o micobacterias, o incluso granu-
lomatosis y nédulos reumatoideos. Se decidi6, por lo tanto,
realizar una biopsia por toracoscopia de los nédulos pulmonares
y se llegdb al diagndstico definitivo con su comprobacion
anatomopatoldgica.

El tratamiento de esta enfermedad es un tema de debate en la
actualidad. La escision local completa del tumor seria el método
de eleccibén, siempre que fuera posible por su disposicion y
localizacion. Sin embargo, en los casos en que la cirugia no es
posible, apenas hay en la literatura médica referencias de un
tratamiento quimioterapico efectivo. Algunos investigadores han
utilizado el esquema de quimioterapia recomendado para sarco-
mas de partes blandas (MAID, que se compone de mesna,
adriamicina, isofosfamida y dacarbicina; el primero es un
medicamento renoprotector y el Gltimo se ha retirado del régimen
por aumentar la toxicidad), sin obtener una respuesta satisfactoria
del tumor.

En nuestro caso, debido a la falta de sintomas de la paciente, al
curso lento de la enfermedad y a su caracter multicéntrico, que
impedia la cirugia resectiva, se decidi6 el seguimiento clinico y se
realiz6 un nuevo control radiol6gico 6 meses después, en el que no
se observaron cambios respecto al estudio previo.

El pronostico de estas neoplasias es impredecible. Suelen tener
un curso lento e insidioso, con escasa actividad metastasica®,
aunque con el tiempo es posible observar la apariciéon de nuevos
noédulos de caracter multicéntrico.

Los HEE de origen pulmonar suelen presentar una supervi-
vencia larga, de hasta 15 afios. Sin embargo, algunos tienen un
caracter mas agresivo, con infiltracién pleural o mediastinica, y se
acompaifian de sintomas iniciales como disnea, tos, dolor toracico
y hemoptisis que daran lugar a una muerte precoz por
hipertension pulmonar, hemorragia alveolar, hemoptisis e insufi-
ciencia respiratoria®. Entre estos tumores de mal prondstico se
incluye el HEE de origen pleural, menos frecuente y mas
caracteristico en varones de 55-70 afios, a diferencia del
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pulmonar, con importantes sintomas desde el inicio y una alta
mortalidad®.

El HEE se considerara, por lo tanto, un tumor de malignidad
intermedia y prondstico incierto. Puede tener un curso silente y
asintomatico durante afios y una supervivencia prolongada o, por
el contrario, comenzar con un compromiso vascular, que ira
destruyendo lenta e inexorablemente el pulmén hasta llevar al
paciente a la muerte por insuficiencia respiratoria o hemoptisis
masiva en un breve periodo de tiempo. Algunos autores
relacionan un peor prondstico con la aparicién, desde el momento
del diagnostico, de sintomas respiratorios, hemoptisis e imagenes
radiolégicas de infiltracién intersticial® y derrame pleural hemo-
rragico, asi como una extensa diseminacion intravascular y
endobronquial”’. En cambio otros afirman que no hay criterios
morfologicos que permitan definir el potencial de malignidad de
esta enfermedad®. Actualmente se continGan estudiando los
factores histologicos y radiologicos que puedan predecir un mejor
o peor pronostico de esta enfermedad.
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