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Resumen

El hemangioendotelioma epiteloide (HEE) es una neoplasia rara de origen vascular, descrita por Weiss y Enzinger en 1982. Tanto
por su comportamiento clinico como por su histologia, se considera una neoplasia intermedia entre un hemangioma benigno y
un angiosarcoma. Las localizaciones mas frecuentesson higado, pulmén y hueso, aunque también se presentan en partes
blandas, piel, cerebro,entre otras y pueden ser Unicos o multiples. No tiene preferencia por sexo ni edad, siendo mas frecuente
en adultos entre 30-50 afios. Presentamos un caso de HEE de partes blandas con compromiso ganglionar detectado con
estudio que incluye PET/CT con 8F-FDG.

Abstract

Epithelioid hemangioendothelioma is a rare vascular tumor, described initially by Weiss and Enzinger in 1982. Because of his
clinical course and histology it is considered an intermediate neoplasm between a benign hemangioma and an angiosarcoma.
The most frequent localizations are liver, lung and bone, but it can also compromise soft tissue, skin, brain, among others, and
can be presented as single or multiple. It does not show preference for sex or age and it is more frequent in mid-age adults. We
present a case of EHE in soft tissue with a metastatic lymphadenopathy detected on '8F-FDG PET/CT.

Introduccion

El hemangioendotelioma epitelioide (HHE)es una neoplasia vascular de grado intermedio compuesta por células endoteliales o
pre-endoteliales vasculares. Aunque fue descrita por primera vez por Dail y Liebow en 1975 como una forma agresiva de
carcinoma bronco alveolar?), el término de HEE fue acufiado por Weiss y Enzinger en una serie de casos en 19822,
Representa menos del 1% de todos los tumores vasculares y tiende a comportarse de forma agresiva tanto localmente como a
distancia®. Los érganos mas frecuentemente afectadosson higado, pulmén y hueso, caracterizandose por lesiones Unicas,y
mds raramente lesiones multiples dentro del mismo érgano(® o diferentes 6rganos‘®:®. También pueden presentarse en otros
tejidos como partes blandas, piel y pleura!”). A continuacién presentamos un caso de un paciente con HEE en partes blandas
estudiado con 8F-FDG PET/CT, detectédndose incidentalmente adenopatia metastésica.

Caso clinico

Mujer de 57 afios, que consulta en diciembre de 2014 por aumento de volumen cervical izquierdo, asintomatico, de 2 afios de
evolucién. Dos ecografias cervicales de agosto y noviembre del 2012 describen adenopatia hiperecogénica, con capsula
vascularizada al Doppler color. En ecografiareciente se destaca nédulo subcutdneo de 10 mm en hombro izquierdo, bien
delimitado, rodeado por una cépsula vascularizada, hipoecogénica de forma heterogénea (Figs. 1a y b). Se realiza estudio
histolégico mediante puncién aspirativa con aguja fina de la adenopatia, la cual resulta negativa para células neopldsicas.
Posteriormente se realiza biopsia incisional del nédulo subcutdneo mostrando infiltracion del tejido conectivo por neoplasia que
tiene caracteres morfolégicos e inmunohistoquimicossugerentesde HEE con necrosis tumoral parcial.



Figura 1 Ecografia cervical. A) Imagen nodular hipoecogenica, bien delimitada con tenue refuerzo posterior. B) Importante

vascularizacién en relacién a su periferia sin demostrar flujo en su espesor.

Se realiza PET-CT de etapificacién con '8F-FDG, donde se observa un nédulo subcutdneo sélido de 11 mm, bien delimitado,
condensidad de partes blandas, ubicado en hombro izquierdo adyacente a la articulacién acromioclavicular. Se evidencia
aumento del metabolismo glucidico (SUVmax = 3,2) (Fig. 2) y una adenopatia supraclavicular ipsilateral de 15 mm,
hipermetabdlica (SUVmax = 3.5) (Fig. 3). El resto de la exploracién no mostré lesiones hipermetabdlicas (Fig. 4).

Figura 2 PET/CT. Arriba: TC imdgenes coronales y axiales. En hombro izquierdo se observa lesién sélida, ovalada, bien
redondeada, con densidad de partes blandas, ubicada inmediatamente bajo el plano cutdneo, correspondiente a HEE. Abajo:

Imégenes de fusidn en eje axial y PET confirman hipermetabolismo de esta lesién.
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Figura 3 Adenopatia supraclavicular izquierda en TC (arriba). Lesién hipermetabdlica en PET y fusién PET/CT (abajo).

Figura 4 TC fusién PET/CT coronal mostrando las dos lesiones ya descritas.

Se procede a la reseccién del nédulo subcutdneo en hombro izquierdo y de la adenopatia supraclavicular, con margenes
negativos. La biopsia rapida y definitiva confirma HEE de 0,4 x 1 cm en tejido subcutdneo, con inmunohistoquimica positiva para
S100 y CD 31. La adenopatia y presenta focos de esclerosis. La paciente se someti6 a radioterapia sin complicaciones y
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actualmente se encuentra en seguimiento, sin evidencia de recidiva ni metéstasis.

Discusion

El primer reporte de HEE incluy6 una serie de 41 casos, todos ubicados en partes blandas(? y por lo generalen intima relacién a
una estructura vascular®. No se han descrito factores predisponentes para su aparicién. Se comportan como tumores de
malignidad intermedia, con un potencial mayor de metdstasis a ganglios regionales o a distancia que otros tumores vasculares.
A pesar de esto, la mortalidad fluctéa entre 30-60%®. Clinicamente suele presentarse como una masa Unica en partes
blandas, asintomatica o dolorosa(1®), El diagnéstico definitivo se realiza con estudio histolégico e inmunomarcadores.

Dentro del estudio imagenolégico, el ultrasonido suele mostrar una masa sélida de ecogenicidad variable, bien delimitada,
convascularizacién al Doppler color dependiendo del grado de esclerosis o necrosis que presente. En la tomografia computada
se observan como masas isodensas con respecto a los tejidos blandos previo a la administraciéon de contraste y
comportamiento erratico posterior a su administracion, pudiendo presentar realce periférico, con areas de necrosis central o
degeneracién quistica, o bien presentar realce homogéneo(® .Generalmente este tipo de lesién se estudia con los métodos ya
descritos més resonancia magnética. En nuestro caso se realizé 18 F-FDGPET/CT, el cual demostré hipermetabolismo tanto de la
lesién primaria subcutanea como de la adenopatia ipsilateral.

Son muy escasos los estudios que describen el comportamiento de este tipo de lesiones con 8F-FDG PET/CT y sobretodo en
etapificacion*?, lo que en nuestro caso facilité el abordaje quirdrgico al detectar la adenopatia metastésica. Cabe destacar que
el PET/CT con 8F-FDG posee un papel aceptado en otro tipo de lesiones con compromiso cutdneo/subcutdneo como el
melanoma, el carcinoma basocelular y el carcinoma de células de Merkel. Debido al desconocimiento de los factores
predisponentes, el comportamiento erratico de este tumor y su variada mortalidad y tasa de metastasis, resulta de importancia
ser considerado en el diagndstico diferencial de lesiones subcuténeas, teniendo el PET/CT utilidad, si bien poco descrita, en la
etapificacién y en el control de la terapia de esta patologia.
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