HEMANGIOENDOTELIOMA EPITELIOIDE EN LENGUA,
PRESENTACION DE UN CASO
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RESUMEN

El hemangioendotelioma epitelioide es una rara neoplasia vascular de tejidos blandos. Se trata de
un tumor poco comun. Es localmente agresivo, con un nivel intermedio o bajo potencial maligno
y con crecimiento intermedio entre el hemangioma y un angiosarcoma. Su localizacién mas
frecuente es el higado, pulmén y tejidos blandos; muy raramente se presenta en la cavidad oral.
Presentamos un caso de hemangioendotelioma epitelioide en una mujer de 24 afios de edad en la
cara dorsal de la lengua. El diagndstico se realiz6 en base a la clinica, los hallazgos histoldgicos

y la tincion immunohistoquimica.
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INTRODUCCION

El término hemangioendotelioma fue introducido por primera vez por Borrmann, quien propuso
el concepto de neoplasia vascular con nivel intermedio o bajo potencial maligno (1). Es poco
comun. Esta entidad fue descrita por Weiss y Enzinger, quienes sefialan un tumor vascular Gnico
con caracteristicas combinadas del sarcoma de Kaposi y el hemangioma cavernoso (2). Fletcher
y colaboradores presentan evidencia de que es una neoplasia de células fusiformes, con una
proliferacion vascular reactiva. Se clasifica segun su tipo histopatoldgico: Kaposiforme, tumor
de Dabska o retiforme y epitelioide, llamado también angiosarcoma; es una forma rara de
sarcomas en tejido blandos (1,2). Afecta excepcionalmente la dermis y tejido subcutaneo; su
localizacion mas frecuente es en partes blandas, pudiendo comprometer érganos profundos como
el higado, pulmon, pancreas, bazo; raramente se presenta en la cavidad bucal, hueso y areas de
cabeza y cuello. Tiene preferencia por los adultos jovenes, no tiene predileccién de género segun
algunos autores aungue otros dan una preponderancia de 8 a 1 en mujeres, las lesiones solitarias
se presentan con tendencia en el sexo masculino y las lesiones multifocales en el femenino (1,2).
Las caracteristicas histopatolégicas que se asocian a comportamiento agresivo son: atipia,
mitosis, proporcién elevada de células espinosas, necrosis focal y metaplasia dsea, por lo que se
recomienda la reseccion completa del tumor (3).

En la clasificacion histologica de los tumores de partes blandas el hemangioendotelioma
epitelioide se encuentra entre los tumores de vasos sanguineos y linfaticos intermedios (4). El
diagndstico diferencial es amplio, incluyendo desde lesiones benignas como el granuloma
piogénico hasta lesiones neoplasicas de naturaleza vascular o epitelial. Cuando en el estudio
histolégico existen dudas, el analisis immunohistoquimico resulta fundamental. La
immunotincion positiva con marcadores endoteliales como CD34, CD1 o factor 8 antigeno, junto
con la immunotincion negativa para marcadores epiteliales como la citoqueratina (AE-1/AE-3)

confirman la naturaleza endotelial del tumor (5,6).
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DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Paciente femenino de 24 afios de edad, originaria de San Luis del Palmar en la Provincia de
Corrientes, sin antecedentes sistémicos; presenta hemograma completo con coagulograma dentro
de los rangos normales. Concurre a la consulta Estomatoldgica por dolor lingual, y relata que
habia tenido episodios de hemorragia en la zona de la lesion hace un par de semanas atras. A la
exploracidn fisica se observa lesion tumoral en cara dorsal de lengua tercio medio, coincidente
con el rafe medio de aproximadamente 2 cm por 2cm de didmetro y aproximadamente 1 cm de
profundidad, de contorno y bordes definidos, superficie lisa, resiliente, color violaceo (Figura 1).
No se palpan adenomegalias cervicales, friable al manejo en el momento de la reseccion
quirdrgica, en multiples fragmentos que en conjunto miden aproximadamente 3 x 2 cm sangrado
de a momentos exacerbado; se procede a realizar la extirpacion quirurgica concluyendo el
procedimiento sin complicaciones (Figuras 2 a 6); se envia muestra para estudio histopatoldgico.
El estudio histologico (Figuras 7 a 11) revelo una lesion ulcerativa de la mucosa, cubierta por
exudado fibrino hematico y leucocitario, de bordes netos, sin alteraciones significativas del
epitelio de revestimiento. A nivel del lecho de la ulcera, en profundidad y extendiéndose por
debajo del epitelio se observé una proliferacion de células ovoides a fusiformes, de aspecto
epiteloide, sin limites citoplasmicos netos, ni atipias citoldgicas marcadas, dispuestas en haces
cortos y fasciculos solidos entremezcladas con eritrocitos y algunas células inflamatorias. Solo
en las zonas mas periféricas de la lesion se reconocié la formacion de pequefias luces y
hendiduras vasculares. En el sector mas profundo de la lesion se reconoce una zona de
hemorragia en vias de organizacion. El estudio inmunohistoquimico, revelo positividad para
CD31, CD34, vimentina, Bcl-2 y actina de musculo liso y negatividad para citoqueratinas, con

diagnostico definitivo de hemangioendotelioma epitelioide (Figuras 12 al 14).
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Figura 1: Lesion lingual preoperatoria.se observa tumor en cara dorsal de lengua tercio medio,
coincidente con el rafe medio de aproximadamente 2 cm por 2cm de diametro y aparentemente 1
cm de profundidad, contorno y bordes definidos, superficie lisa, resiliente, color violaceo.

Figura 2: imagen intraoperatoria de excicion de Hemangioendotelioma epiteloide, observesela
profundidad y el margen de seguridad.
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Figura 3: Post operatorio inmediato Figura 5: Imagen de control post operatorio a
los 20 dias de realizada la cirugia, donde se

observa cicatriz y un ligero cambio de color
violaceo por encima de esa cicatriz.

Figura 4: Lesion lingual con diagnoéstico Figura 6: Imagen de control post
de hemangioepitelima epiteloide control operatoria a los 60 dias de realizada la
post biopsia a la semana de realizada la cirugia donde se observa la presencia de
toma. cicatriz 'y ausencia de coloracion

observada en los controles anteriores.
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Figura 7: Biopsia de ulcera en dorso de lengua. H/E 40 X Proliferacion de fusocelular sélida y
con hendiduras a nivel del fondo

Figura 8: 40X H/E Zona profunda de la lesion con hemorragia en organizacion
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Figura 9: H/E 100X Proliferacion de células fusiformes y epiteloides entremezcladas con
eritrocitos, en nidos sélidos y hendiduras periféricas.
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Figura 10: H/E 400X Nidos y cordones de células fusiformes y epiteloides separadas por
espacios y pequerfias hendiduras. Presencia de figuras de mitosis (Flechas)
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Figura 11: H/E 400X Nidos y cordones de células fusiformes y epiteloides formando
hendiduras.

Figura 12: Inmunotincién con Pancitoqueratinas
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Figura 13: Inmunotincion con Actina de musculo liso
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Figura 14: Inmunotincion con CD34.

DISCUSION

El hemangioendotelioma tipo epitelioide (HEE) fue descrito por primera vez por Weiss y
Enzinger en 1982, Romero Flores, Huerta y Sanchez Pérez en la revista de la Asociacion
Mexicana de Cirugia Bucal hablan del afio 1986 lo describe como un tumor angiocéntrico
caracterizado por una proliferacion neoplésica de células endoteliales con morfologia epitelioide
(1). Es un tumor poco comun, que por lo general afecta a los tejidos blandos superficiales y
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profundos, en extremidades, pulmoén, higado o hueso, pero es rara su localizacion en cabeza y
cuello (2) y mucho mas rara es su presentacion en cavidad oral (3,4). Al menos una mitad de los
casos descriptos muestran una estrecha relacion con un vaso, generalmente una vena,
provocando sintomas como edema o tromboflebitis. Es localmente agresivo, con un nivel
intermedio o bajo potencial maligno con crecimiento intermedio entre el hemangioma y un
angiosarcoma. Tiene predileccion por los adultos jovenes pero se encontré en la bibliografia
resultados dispares en cuanto a la prevalencia, algunos hablan de 8 a 1 a favor de mujeres y otros
que no existen diferencias de sexo; en el caso presentado coincide con ser mujer y joven. Segun
Bodet Agusti E. y col. en la revision de la literatura se describen muy pocos casos en la cavidad
oral. Lo que hace aumentar la importancia al extremo de la presentacion de este caso que vendria
a sumarse a los pocos que se han reportado. En higado es mas frecuente en mujeres y se asocia
con la ingesta de anticonceptivos orales (4). Los sintomas varian desde lesion ulcerada, lesion
eritematosa, nédulo o masa rosada. La edad de presentacion varia de 4 a 45 afios. Su
comportamiento bioldgico difiere segln su localizacion anatomica. En cavidad oral, se presenta
como un tumor rosado, a veces ulcerado, habitualmente no doloroso y puede asociar erosion
6sea cuando afecta a la mucosa gingival (2,3-5). Otras zonas descritas son mucosa gingival
maxilar, unién de paladar blando y duro, y lengua, no habiéndose descrito metastasis. En nuestro
caso se presentd con una imagen muy parecida a un quiste de retencion, de color violaceo,
asintomatico, en varias ocasiones por trauma la paciente relato que padecié hemorragia.
Histoldgicamente este tumor vascular, puede presentarse de manera caracteristica naciendo en
relacion a vaso, con expansion de la luz y extendiéndose a los tejidos blandos vecinos. Se halla
formado por una proliferacion de células endoteliales redondeadas a fusiformes de aspecto
epiteloide, dispuestas en bandas y haces cortos o en nidos sélidos entre los que se reconocen
eritrocitos, sin formar luces vasculares bien definidas, sino algunas hendiduras vasculares, que
son mas evidentes en las zonas periféricas de la lesion, como se observa en el presente caso. Esta
caracteristica lo diferencia del hemengioma epiteloide en donde la diferenciacion vascular es
mas evidente y uniforme en toda la lesion.

En la mayoria de los casos no se observan atipias citoldgicas y la actividad mitotica suele ser

escasa, Su presencia, junto con areas de necrosis suele estar asociada a posibilidad de
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comportamiento mas agresivo. En el presente caso, no se observaron atipias citologicas
manifiestas pero la lesién presento un conteo de mitosis de hasta 4-5 en 10 CGA.

Destaca su elevada tendencia a la recidiva local tras el tratamiento quirdrgico, que para la
presentacion intraoral se ha estimado en un 29,6% de los casos (3). El diagnostico diferencial es
amplio, incluyendo desde lesiones benignas como el granuloma pidgeno hasta lesiones
neoplasicas de naturaleza vascular o epitelial con morfologia epiteloide. En general, la atipia
citologica y la actividad mitotica suele ser mayor en estos tumores, como también en el
angiosarcoma epiteloide, que en los hemangioendoteliomas. Cuando en el estudio histologico
existen dudas, el andlisis immunohistoquimico resulta fundamental. La immunotincion positiva
con marcadores endoteliales como CD34, CD31 o factor de von Willebrand asociada al factor
VIII, junto con la immunotincion negativa para marcadores epiteliales como la citoqueratina
(AE-1/ AE-3) confirman la naturaleza endotelial del tumor (6,7). Aunque se ha descripto que una
cuarta parte de los hemangioendotelomas epiteloides pueden expresar citoqueratinas, de manera
menos intensa y focal que en los sarcomas epiteloides (4).

Aunque se han descripto metéstasis regionales y a distancia de estos tumores, lo hacen con
mucha menos frecuencia que los angiosarcomas convencionales.

La variante epiteloide de hemangioendotelioma es la que presenta mayor proporcién de
metastasis por lo que la OMS lo considera un angiosarcoma, sin embargo Enzinguer y Weiss,
aconsejan que dado su comportamiento poco agresivo y caracteristicas histoldgicas siga siendo
clasificado como una lesion de grado intermedio de malignidad, con una mortalidad del 13%
para las lesiones en tejidos blandos, frente al 65% para los tumores de pulmoén. Las
caracteristicas histopatologicas que se asocian a comportamiento agresivo son: atipia, mitosis,
proporcion elevada de células fusiformes atipicas, necrosis focal y metaplasia 6sea, a los que
denominan hemengioendoteliomas atipicos o malignos, por lo que se recomienda la reseccion
completa del tumor (3).

Como tratamiento se recomienda la exéresis completa de la lesién con margenes amplios, como
realizamos en este caso, sin que sea necesario tratamientos complementarios como radioterapia o
quimioterapia (7-10). Aunque el nimero de casos descritos encontrados sea pequefio, parece ser

que la evolucién seria mas favorable, con un porcentaje de mortalidad menor que cuando se

Revista Digital de la Facultad de Odontologia de la U.N.N.E. (REDI) Vol.7 N°1 /2023/ ISSN: 2591-2763



origina en otras localizaciones (11). Creemos necesario realizar un seguimiento a largo plazo, ya
que se trata de una lesion en la que es dificil predecir su evolucion y presenta un comportamiento
clinico variable, para detectar recurrencias locales, adenopatias loco regionales, afectacién
hepatica y pulmonar debido a su potencial curso agresivo.
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