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Hemangioendotelioma Retiforme en Torax.

Reporte de un caso

Raul Trujillo-Ramirez!, Andrés G. Sosa-Cruz', Mario G. Montes-Osorio?

Chest Retiform Hemangioendothelioma. Case report

Background: Retiform hemangioendothelioma is an intermediate grade or potentially malignant neo-
plasm, its incidence is between the second and fourth decade of life, more frequent 2:1 in women. Etiology
is uncertain, it generally manifests as a nodular or plaque-shaped lesion on the trunk or extremities, the
diagnosis is made by histopathology and immunohistochemistry, the treatment is resection of the lesion,
presenting a recurrence of 60%. Clinical case: A case of retiform hemangioendothelioma is describes, a
43-year-old female began her condition with a 6-month increase in volume in the right armpit, with pain
and limited mobility. A chest tomography was performed with a report of 83 mm pectoral muscle tumor,
a tumor excision was performed with a histopathological report of: retiform hemangioendothelioma and

CD34 positive immunohistochemistry.
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Resumen

Introduccion: El hemangioendotelioma retiforme es una neoplasia de grado intermedio o potencialmente
maligna, su incidencia es entre la segunda y cuarta década de la vida, mas frecuente 2:1 en mujeres, la
etiologia es incierta, se manifiesta generalmente como lesién nodular o en forma de placa en tronco o
extremidades. El diagnostico es por histopatologia e inmunohistoquimica, su tratamiento es reseccion
de la lesion, con una recurrencia del 60% posterior al manejo quirargico. Caso clinico: Se describe un
caso atipico de hemangioendotelioma retiforme en torax, en una paciente de sexo femenino de 43 afios,
su padecimiento inicia con aumento de volumen de 6 meses en axila derecha, acompafiandose de dolor
y limitacion de la movilidad. Se realiza tomografia de toérax con reporte de tumoracion del musculo pec-
toral de 83 mm. Se realiza exéresis de tumoracion con reporte histopatolégico de: hemangioendotelioma

retiforme e inmunohistoquimica positiva a CD34.
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Introduccion

El hemangioendotelioma retiforme (RH) fue
descrito, por primera vez, en 1944 como una neo-
plasia vascular diferenciada de potencial maligno
intermedio o limitrofe y se clasifico como angiosar-
coma cutaneo de bajo grado. Sin embargo, su poca
frecuencia la hace una entidad rara. Se presenta mas
frecuentemente en mujeres 2:1, entre la segunda y
cuarta década de la vida. Su etologia atin es incierta,
aunque puede estar asociada con linfedema subya-
cente o radioterapia previa.

La presentacion clinica es una lesion nodular o en

forma de placa, mal definida que aparece frecuen-
temente, en tronco o extremidades, y es localmente
agresivo. En ocasiones es asintomatico y suele pre-
sentarse Unicamente con aumento de tamafio.

No se han descrito metastasis de dicha lesion de
manera frecuente y, si las hay, son hacia nddulos
linfaticos.

Su diagnostico se realiza por reporte histopato-
l6gico e inmunohistoquimica a: CD31, CD34, ERG
y FLI-1.

Su tratamiento es la reseccion quirargica de la
lesion y se debe continuar en vigilancia por su alta
recidiva que se encuentra en un 60%.
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Caso Clinico

Mujer de 43 afios con antecedente de apendi-
cectomia, obstruccion tuboovarica bilateral, plastia
umbilical, biopsia excisional de tumoracién en
region axilar derecha hace 2 afios, con reporte de no
encontrarse proceso neoplasico, niega enfermedades
cronicas degenerativas, antecedentes traumaticos,
alérgicos y tabaquismo.

Inicia su padecimiento al presentar aumento de
volumen localizado en axila derecha de, aproxima-
damente, 6 meses de evolucion, con dolor y limita-
cién a la movilidad abduccidn, extension y rotacion
del miembro toracico derecho.

El servicio de cirugia general encuentra en la
consulta: en region axilar derecha se palpa tumo-
racion de 10 cm de diametro, delimitada, mévil, no
pétrea. Se solicita tomografia de térax simple, la
cual reporta: tumoracién del musculo pectoral dere-
cho isodenso, dimensiones aproximadamente 60 x
67 x 83 mm (Figura 1); biometria hematica; quimica
sanguinea y tiempos de coagulacion sin alteraciones.

Se realiza cirugia con hallazgos quirargicos de
tumor en pectoral mayor derecho de 8 cm x 6 cm
x 4 cm aproximadamente. El reporte patologia des-
cribe a un nddulo subcutaneo en region del pectoral
mayor, cambios histologicos compatibles con he-
mangioendotelioma retiforme (Figura 2). Se solicita
inmunohistoquimica con resultado positivo a CD34.

Actualmente la paciente se encuentra en segui-
miento por cirugia general, sin tener complicaciones
relacionadas al evento quirtirgico, ni datos de recidi-
va o actividad tumoral.

Discusion

El termino hemangioendotelioma fue descrito
por Weiss y Eizenger en 1982, tumor angiocéntrico
que se caracteriza por la proliferacion de células
endoteliales con morfologia epitelial’. No fue hasta
1994 donde el término de hemangioendotelioma
retiforme fue acuiiado por Calonje et al, como una
lesion vascular que crece formando canales rectili-
neos y ramificados, semejante como se disponen los
conductos en la rete festis, que muestra marcada ten-
dencia a la recidiva local y bajo potencial metastati-
zante?. De acuerdo con la organizacion mundial de
la salud (OMS) el hemangioendotelioma retiforme
se ha subtificado como tumor vascular intermedio,
es decir, que rara vez hace metastasis®.

Tiene una predileccion por mujeres 2:1, con
presentacion entre la segunda y cuarta década de la
vida, con edad promedio de 36 afios*. Se presenta
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mayormente en las extremidades, siendo la de
mayor incidencia las inferiores, sin embargo, en el
tronco, cabeza y pene tienen presentacion de manera
ocasional’.

La etiologia atin se desconoce, se ha propuesto
la asociacion con linfedema, radioterapia previa y
tumores malignos no epidérmicos. Hubo descripcion
de un caso donde se asoci6 a virus del herpes huma-
no (HHV-8), pero atin queda por identificar cual es
la etiologia cierta de este tumor®.

Su presentacion clinica es como una lesién no-
dular en forma de placa en el tronco o las extremi-
dades. Generalmente mal delimitada, puede tener
una base subcutdnea o dérmica. Son generalmente
asintomaticos, tiene una recurrencia local frecuente
de hasta un 60%, rara vez hace metastasis’®. Se ha
reportado metastasis hacia ganglios linfaticos, donde
el tumor se encontraba presente en patron bifasico
y solo el componente en forma de huso hizo metas-
tasis. Se ha reportado un caso con metastasis hacia
higado®1°.

El diagnostico se hace por histopatologia e inmu-
nohistoquimica, observandose que la tincidon para
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Figura 1. Imagen de
bordes bien definidos loca-
lizada en region axilar que
invade la regién pectoral
derecha, isodensa, con me-
didas de 60 x 67 x 83 mm.

Figura 2. Se observan
fibras musculares, més eo-
sinofilicas con sus nucleos
apenas visibles, rechazados
a la periferia y atrae lo
ases, proliferacion de cana-
les vasculares, abundantes
eritrocitos tapizadas de
células endoteliales las cua-
les contienen fibroblastos
entre las mismas formando
un patrén retiforme.
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los marcadores de CD 31 y factor Von Willebran es
menos intensa que para la CD 343,

El diagnostico diferencial se realiza con: Tumor
Dabska (angioendotelimoa papilar endovascular)
donde es més dificil de distinguir y el diagnostico se
basa en la edad de presentacion donde el tumor de
Dabska es mas frecuente en nifios y el hemangioen-
dotelioma retiforme en adultos®’.

Tratamiento: reseccion con bordes libres, pero
debido a la alta tasa de recurrencia y por la dificultad
para encontrar bordes positivos, un tratamiento pro-
metedor es el uso de: quimiorradiaciéon compuesta
por bajas dosis de cisplatino y radioterapia, se logra
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