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Resumen 

Se presenta el primer caso nacional de un 

hemangioendotelioma epitelioide de pulmón en una 

mujer de 60 años, se analiza el cuadro clínico así 

como el diagnóstico por TAC de un tumor 

vascularizado que producía expectoración 

hemoptoica persistente. Se señala que su 

conocimiento es necesario para los diagnósticos 

diferencia/es. Es un tumor con marcadores 

inmunohistoquímico especifico contra el factor VIII. 

El tratamiento es la resección quirúrgica, es 

catalogado como límite entre benigno y maligno y con 

un pronóstico habitualmente bueno, pero con larga 

evo/utividad de más de 20 años. 
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Abstract 

The first national case of epithe/ioid lung 

hremangioendiothe/ioma concerned a 60-year-old 
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woman. Clinical picture and TC diagnosis showed a 

vascularized tumor producing persistent hremoptoic 

expectoration. lt is necessary to be acquainted with 

it far the purpose of a differentiated diagnosis. lt is a 

tumor with specific immunohistochemical markers 

against factor VIII. 

Treatment consisted of surgical resection. 

Concerning its c/assification it is situated at the limit 

between benign and malignant, prognosis is usual/y 

good, but evolution is slow, extending far over 20 

years. 

Introducción 

De acuerdo a nuestra revisión bibliográfica 

presentamos el primer caso nacional de un tumor 

de pulmón poco frecuente como es  el 

hemangioendotelioma epitelioide de pulmón. 

Si bien este tumor es raro creímos de 

interés su publicación puesto que su presentación 

en algunos casos puede llevarlo a confundir con 

otra patología y además la demostración por 

tomografía axial computada (TAC) de una lesión 

nodular pulmonar vascularizada causante de una 

expectoración hemoptoica reiterada en el tiempo. 
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Caso clínico 

Historia clínica Nº 30688 -Hospital Regional 

Norte-Salto(República O. del Uruguay). 

Es una enferma del sexo femenino de 60 

años que consulta el 12-8-94 en Policlínica médica 

para un control ya que es portadora de una 

cardiopatía hipertensiva, con arritmia y está 

digitalizada. En radiografía de tórax de valoración 

se constata una imagen nodular de un centímetro 

de diámetro del lóbulo inferior del pulmón derecho. 

Al mes del estudio, en setiembre de 1994 

comienza con tos y expectoración hemática, no 

constatándose al exámen ninguna signología. 

Se estudia con fibrobroncoscopía que no 

evidencia lesiones. Baciloscopías y PPD 

negativos; exámenes de valoración general 

normales. 

La paciente deja de controlarse, pero 

continúa con la expectoración hemoptoica, el 25-

5-95 se le realiza T.A.C. de tórax que muestra en

lóbulo inferior derecho pulmonar una formación

nodular (foto 1) de límites netos de 1.5 cm. de

diámetro, la misma capta intensamente el medio

de contraste endovenoso y en su sector inferior

está en relación con una rama de la vena pulmonar

inferior. No se observan adenomegalias hiliares,

ni mediastinales. Se plantea la intervención

quirúrgica que la paciente rechaza. Al repetir el

sangrado en su expectoración acepta, siendo

operada el día 23 de octubre de 1995. La

intervienen los Ores. N. Campos, A. Veroli, R.

Silveira por una toracotom ía póstero lateral derecha

en 6º espacio. Se palpa el nódulo que es resecado

con suma facilidad, practicamente enucleado. Se

realiza estudio anátomo patológico extemporáneo

por el Dr. Andrade informándose como probable

hamartoma. Buena evolución post operatoria es

dada de alta hospitalaria el 7 de noviembre de

1995.

El estudio patológico definitivo (foto 2) 

mostró células endoteliales con citoplasma 

eosinófilo con vacuolización dispuestos en nidos 

o en forma cordonal, realizada la 

inmunohistoquímica dio positivo para el antígeno 

para factor VI 11, característicos de estos tumores, 

por lo cual el diagnóstico definitivo fue el de 

hemangioendotelioma epitelioide de pulmón. 

A los dos años de la cirugía la enferma se 

encuentra asintomática y la radiografía de mayo 

1997 es normal. 

Discusión 

El hemangioendotelioma epitelioide de 

pulmón es un tumor de estirpe vascular raro, 

clasificado entre los tumores de malignidad 

intermedia, entre hemangioma y angiosarcoma, 

descrito por Weiss y Ezinger en 1982 (1115) 

Los hemangioendoteliomas son neoplasias 

verdaderas de origen vascular, con proliferación 

autónoma a diferencia de los hemangiomas que 

son hamartomas. 

Los hemangioendoteliomas tienen diversas 

locaiizaciones, siendo las más frecuentes piel, 

hígado, hueso y pulmones, en ésta localización 

constituye el llamado tumor intravascular 

bronquioloalveolar (3·811 ). 

Múltiples denominaciones tienen estos 

tumores dependiendo de la edad y en el órgano 

que se generan así se los denomina: 

hemangioendotelioma juvenil hiperplási

co,hemangioendotelioma intravascular vegetante, 

hemangioendotelioma epitelioide, etc. 

El hemangioendotelioma epitelioide es un 

tumor vascular con un aspecto claramente epitelial 

ubicado en relación a un vaso, frecuentemente(5). 

La clínica es variable, se ve sobretodo en 

adultos, menores de 40 años en el 50 % de los 

casos, con un rango de edades de 12 a 60 años, 

afectando en el 80 % a mujeres (1 ·5•6•11 •13). El sitio
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de localización más frecuente es en hígado y 

pulmones. 

En el pu lmón la mayoría son 

asintomáticos, en los casos que dan síntomas 

pueden ser: tos, disnea, dolor tipo puntada de lado, 

hemoptisis o expectoración hemoptoica, síndrome 

paraneoplásico: osteopatia hipertrófica(15). El 
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derrame pleural es poco común pero puede ser la 

primera manifestación(6). 

La radiografía de tórax se caracteriza por 

la aparición de nódulos múltiples, la mayoría de 

los casos. bilaterales; pero también se ven nódulos 

únicos que miden uno o dos centímetros. Son 

FOTO 1- T.A.C. DE TÓRAX. (Mues
tra en lóbulo inferior derecho 
pulmonar una formación nodular. 

FOTO 2- Estudio Patológico Defi
nitivo (Mostró células endoteliales 
con citoplas ma eosinófilo con 
vacuolización dispuestos en nidos o 
en forma cordonal) 
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firmes, pueden estar calcificados y presentan una 

distribución perivascular (5,9, 14). 

El seguimiento radiológico y tomográfico 

de los nódulos en 1 O y 20 años mostró un 

crecimiento estacionario de los mismos(3,9,

14). 

El diagnóstico diferencial se puede plantear 

con (2 ,7 , 11): tumor matastático (lo más frecuente),

enferemedad granulomatosa tuberculosis y 

sarcoidosis, infarto organizado, proteinosis 

alveolar organizada, nódulo amiloide, deciduosis, 

hamartoma, histiocitoma fibroso, mesotelioma, 

adenocarcinoma, angiosarcoma. 

Desde el punto de vista anátomo patológico 

son masas únicas o múltiples no más de 2 a 3 

cms. de diámetro mayor, con una buena limitación 

con el tejido vecino fácilmente enucleable color 

blanquecino grisaceo. 

Histológicamente tiene la particularidad de 

estar constituí da por células endoteliales, con un 

ctitoplasma eosinófilo, vacuolalización 

citoplasmática, dispuestas en nidos o en forma 

cordonal, que en sectores impresiona como 

epitelial, representan áreas de luces vasculares 

primitivas con muy escasos canales vasculares, 

La matriz del tumor puede tener un aspecto 

hialino, característico, que puede recordar al 

cartílago. 

Desde el punto de vista ultraestructural, por 

microscopía electrónica (4),las células son 

endoteliales incluyendo lámina basal, vesículas 

pinocitócicas y cuerpos de Wieibel-Palade, 

Algunas son antígenos CD 34 positivo (1 '5' 13). Son 

negativos para receptores estrogénicos y 

progestágenos (1°). 

La histoquímica ayuda al diagnóstico por 

la presencia del antígeno asociado a factor VI 11 en 

estos tumores. 

La importancia de este tipo. de tumor, 

cuando se origina como único en el hígado o 

pulmón, es el diagnóstico diferencial con la 

metástasis de un carcinoma debido a su aspecto 

epitelial y de crecimiento expansivo, pero la 

ausencia de mitosis, la falta de pleomorfismo y la 

presencia de marcadores específicos establece 

la naturaleza endotelial de estos tumores. 

En base a la histoiogía, en este tipo de 

tumor vascular y a la experiencia de múltiples 

autores, no se los puede clasificar en cuanto a su 

comportamiento biológico final, teniendo una 

naturaleza límite o intermedio de malignidad. Se 

debe evaluar la histología, con la radiología y la 

evolución clínica para tener una idea del 

comportamiento biológico del mismo. 

No hay tratamiento específico, sobretodo 

cuando son únicos, la resección quirúrgica es el 

mejor, con ésta curan. 

La radioterapia y quimioterapia no fueron 

efectivos. 

El pronóstico es variable, progresan 

lentamente con una supervivencia de 20 años o 

más. Otros casos son llevados a la muerte 

rápidamente por insuficiencia respiratoria. 

En el 20-40 % de los casos dan metástasis 

a largo plazo (20 años) y fueron principalmente 

hepáticas, oseas y pulmonares ( 1, 11 , 12, 14). 
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