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Hemangioma epitelioide en localizacion profunda y extrafacial.
A proposito de dos casos y revision de la literatura

Epithelioid hemangioma in deep and non facial location.
Report of two cases and review of the literature

Juan Segura Sanchez, Eduardo Solis Garcia, Teresa Gonzalez Serrano

RESUMEN

Resumen: El hemangioma epitelioide es una infrecuen-
te proliferacion vascular benigna e idiopatica. Tipicamente
ocurre en la piel y tejido subcutaneo de cabeza y cuello,
especialmente en area preauricular, aunque ha sido publica-
da en tronco y extremidades. Las principales caracteristicas
histolégicas del hemangioma epitelioide son la prolifera-
cion de grandes células edoteliales lineando espacios vascu-
lares e infiltrado de linfocitos y eosindfilos. El diagndstico
diferencial incluye granuloma piogeno, angiosarcoma y
enfermedad de Kimura. Método: Se aportan dos nuevos
casos de Hemangioma epitelioide. Revisamos las caracte-
risticas histoldgicas, clinicas, la literatura médica y las dife-
rentes teorias acerca de su histogénesis. Resultados: Se
describen dos nuevos casos con origen en extremidades y
con variable respuesta inflamatoria. Conclusion: La princi-
pal caracteristica histologica del Hemangioma epitelioide es
la apariencia endotelial y no la intensidad inflamatoria.

Palabras clave: Hemangioma epitelioide, enfermedad
de kimura, endotelio.

SUMMARY

Background: Epithelioid hemangioma is an uncommon
benign and idiopathic vasculoproliferative condition. Typi-
cally occurs in the skin and subcutaneous tissues of the head
and neck region, especially the preauricular area, though it
has been reported on the trunk and extremities. The main
histologic features of epithelioid hemangioma are prolifera-
tion of large endothelial cells lining vascular spaces, and
lymphocytic and eosinophilic infiltrate. The differential
diagnoses include pyogenic granuloma, angiosarcoma, and
Kimura’s disease. Methods: Two new cases of Epithelioid
hemangioma were report. We have reviewed the histological
features, clinical features, the medical literature and the dif-
ferent theories about its histogénesis. Results: We report
two new cases arising in extremities and with variable
inflammatory response. Conclusions: The main histologi-
cal characteristic of epithelioid hemangioma is the endothe-
lial appearance and not the inflammatory intensity.

Keywords: Epithelioid hemangioma, kimura diseased,
endothelial.
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INTRODUCCION

El hemangioma epielioide (HE) es una rara prolife-
racion vascular de dudosa naturaleza neoplasica que se
acompaiia frecuentemente de intenso componente infla-
matorio con abundantes eosin6filos. Esta lesion suele
localizarse en cabeza y cuello a nivel subcutaneo y aun-
que su apariencia histolégica y sus caracteristicas clini-
cas han hecho que en el pasado algunos autores la con-
sideraran como la variante occidental de la enfermedad
de Kimura, hoy dia es entendida como un proceso pato-
logico diferente. Se presentan dos casos de HE en loca-
lizacion inhabitual y discutimos sobre su patogenia y
los puntos claves que nos permiten realizar un diagnos-
tico diferencial con otras lesiones vasculares y/o infla-
matorias.

Recibido el 20/11/06. Aceptado el 29/3/07.

DESCRIPCION DE CASOS

Caso 1: Mujer de 41 afios sin antecedentes clinicos
de interés que consulta por tumoracién profunda no
dolorosa en dorso de mano izquierda, sin historia de trau-
matismo previo y 4 meses de evolucion. Los datos anali-
ticos tan solo muestran una ligera hipereosinofilia en
sangre periférica con valores normales de IgE. No se
aprecian adenopatias periféricas.

Macroscopicamente la lesion es de apariencia lobula-
da, 2,5 cm de dimensién maxima y coloracién pardo-
amarillenta con punteado rojizo (fig. 1). Histologica-
mente muestra una proliferacion lobular de pequefios
vasos de paredes gruesas que crecen en un estroma fibro-
so y en intima relacion con la pared de un vaso de mayor
tamafio con focal proliferacion intimal (fig. 2). Los vasos
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Fig. 1: Imagen macroscopica de la lesion perteneciente al caso 1.
Observe el punteado rojizo en la lesion.

Fig. 2: Panoramica del caso 1. Observe la presencia de un vaso central
de mayor tamailo con proliferacion intimal. HE 5X.

Fig. 3: Proliferacion vascular con endotelio epitelioide que cierra la luz
vascular en un estroma inflamatorio con abundantes eosinéfilos. HE 20X.

proliferantes muestran un endotelio prominente, ocasio-
nalmente vacuolado y con morfologia epitelioide que
frecuentemente cierran la luz vascular dando la aparien-
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Fig. 4: Abundantes foliculos linfoides en estrecha relacion con la pro-
liferacion vascular. HE 20X.

cia de cordones solidos (fig. 3). Abundantes eosindfilos,
células plasmaticas y linfocitos que a menudo forman
foliculos linfoides con centros germinales prominentes y
vascularizados acompafian a la proliferacion vascular
(fig. 4). Se observan focales policariocitos. El estudio
inmunohistoquimico revela positividad para CD31 y
CD34 en células endoteliales y una poblacion linfocita-
ria mixta positiva.

Caso 2: Mujer de 37 aflos de edad que consulta por
neoformacion subcutanea en talon izquierdo, no doloro-
sa, con discreto prurito y 1 mes de evolucion. No pre-
senta antecedentes clinicos de interés, ni alteraciones
analiticas o adenopatias. El diagnodstico clinico fue de
fibroma.

Macroscopicamente la lesion es lobulada, mide
1,2 cm de diametro maximo y muestra coloracion blan-
quecina. Los hallazgos histologicos dejan ver diferencias
con el caso 1, ya que aunque si bien existe proliferacion
vascular con endotelio prominente de morfologia epite-
lioide, el componente inflamatorio es significativamente
menor y constituido por un discreto infiltrado linfoplas-
mocitario sin formacion de foliculos linfoides y muy
escasos eosinéfilos (fig. 5y 6). Al igual que en el casol
la lesion muestra positividad para CD31 y CD34 en célu-
las endoteliales y esta centrada por un vaso de mayor
calibre aunque sin evidencias de lesion vascular.

DISCUSION

El HE es una infrecuente proliferacion vascular des-
crita por primera vez por Wells y Whimster en 1969
como hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia (1,2). Su
etiologia es desconocida, se discute si es un proceso
reactivo, con origen traumatico o infeccioso, o una ver-
dadera neoplasia. Muchos son los estudios que apoyan
una naturaleza reactiva; asi, Fetsch y Weiss (3) observa-
ron que en el 63% de sus casos la proliferacion vascular
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Fig. 5: Panoramica del caso 2. Observe la presencia de vaso central de
mayor tamaiio del cual parece emanar la proliferacion vascular. HE 5X.

mostraba estrecha relacion con un vaso de mayor calibre
con dafio vascular (proliferacion fibrointimal; rotura de
lamina elastica interna o pared muscular), sugiriendo una
historia previa de traumatismo. Del mismo modo, Arnold
y cols (4) estudiaron la presencia de p53, bel-2 y ciclina
D1 en el HE, observando ocasional positividad para p53
en células endoteliales y negatividad para bcl-2 y ciclina
D1, apoyando una histogénesis reactiva mas que tumoral.
Sin embargo, y en favor de una naturaleza neoplasica
destacan las caracteristicas endoteliales y la capacidad de
recidiva. En opinion de Enzinger y Weiss (5) esta lesion
representa una alteracion funcional del endotelio la cual
puede verse tanto en procesos reactivos como en tumores
benignos o malignos. Kempf'y cols (6) consideran al HE
como un trastorno linfoproliferativo con origen en linfo-
citos T CD4+ que implicaria una importante respuesta
angiogénica reactiva, mas que una lesion vascular con
componente inflamatorio reactivo. En nuestros casos,
ambas lesiones estan centradas por un vaso de mayor
calibre aunque so6lo en una (casol) reconocemos una dis-
creta proliferacion intimal en su pared.

La edad de presentacion del HE esta entorno a los 20-
40 afios, con predominio en el sexo femenino y localiza-
cion en territorios superficiales (dermis o subcutaneo) de
cabeza y cuello, preferentemente alrededor del pabellon
auditivo. Puntuales casos han sido descritos en otras
localizaciones como tronco, extremidades o hueso (5,7).
El HE solitario en las extremidades es muy raro, ya que
los pocos casos descritos suelen ir acompaiados por
otras lesiones similares a este nivel (8).

Desde el punto de vista clinico la lesion suele ser
asintomatica, mostrar prurito, dolor o ulceracion; son
solitarias o multiples; se asocia, en no mas del 10% de
los casos, con eosinofilia en sangre periférica y rara-
mente presentan adenopatias periféricas. El HE tiene
capacidad de recidiva y aunque la regresion espontanea
ha sido descrita ésta es dificil de valorar ya que frecuen-
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Fig. 6: Endotelio epitelioide en vasos proliferados del caso 2. Observe
el escaso componente inflamatorio acompanante.

temente la extirpacidon quirurgica se interpone en su his-
toria natural (9).

El HE muestra dos caracteristicas histoldgicas rele-
vantes: una proliferacion vascular con endotelio promi-
nente de morfologia epitelioide que cierra la luz vascular
y un variable componente inflamatorio linfoplasmocita-
rio con abundantes eosindfilos (de ahi que hasta hace
poco se prefiriera el término hiperplasia angiolinfoide
con eosinofilia); sin embargo, y aunque estas dos carac-
teristicas estan frecuentemente presentes, solo la primera
es la que define histolégicamente la lesion, ya que el
componente inflamatorio parece depender del tiempo de
evolucion de la misma (9). El diagnoéstico diferencial
incluye por tanto lesiones vasculares con células endote-
liales epitelioides y lesiones vasculares con intenso com-
ponente inflamatorio. Entre las primeras destaca el
hemangioendotelioma epitelioide y el angiosarcoma epi-
telioide; el HE difiere de éstas en que muestra mayor
diferenciacion vascular, menor grado de atipia y ausen-
cia de mitosis. En aquellos casos con intenso componen-
te inflamatorio el diagnoéstico diferencial debe estable-
cerse con la angiomatosis bacilar (muestra abundantes
neutréfilos y agregados anfofilos que representan detri-
tus nucleares y bacilos), con el granuloma pidgeno en
lesiones superficiales y en aquellos casos con intenso
componente linfocitario con la enfermedad de Kimura.
Respecto a esta ultima el HE ha sido considerado duran-
te mucho tiempo como la variante occidental de la enfer-
medad de Kimura debido a su similitud histolégica, no
obstante hoy sabemos que son dos entidades diferentes
(6), radicando la principal diferencia histoldgica en la
proliferacion vascular; asi mientras que en el HE los
vasos tienen apariencia neoplasica con células endotelia-
les epitelioides que frecuentemente cierran la luz vascu-
lar; en la enfermedad de Kimura la proliferacion vascu-
lar es menor, carentes de endotelio epitelioide y aspecto
similar a las vénulas de endotelio alto vistas en procesos
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linfoides reactivos (10). Ademas la enfermedad de
Kimura muestra diferencias clinicas relevantes como su
predomino en orientales, mayor frecuencia de adenopati-
as periféricas, hipereosinofilia y aumento de IgE (11).
No obstante y a pesar de ser reconocidas como entidades
independientes existe un caso recientemente descrito en
el que en un mismo enfermo aparecen de forma inde-
pendiente y consecutivas en el tiempo lesiones con
hallazgos de HE y de enfermedad de kimura, haciendo
pensar que puedan corresponder a un espectro de evolu-
cién tumoral (12).

Respecto al tratamiento no existe un consenso, siendo
muchos los tratamientos descritos en la literatura, inclu-
yendo cirugia, radioterapia, corticoides, crioterapia, laser
de argodn, dioxido de carbono o luz pulsada, quimioterapi-
cos intralesionales, etc. Cheney y cols (13) han propuesto
la cirugia, o terapia con laser si ésta no es factible, como
tratamiento inicial, dejando el resto de medidas para casos
con recidivas frecuentes. No obstante, y a pesar de esta fal-
ta de consenso siempre hay que tener en cuenta que el HE
es una enfermedad benigna con capacidad de recidiva a
pesar de las medidas terapéuticas, por lo que no tendria
sentido un tratamiento demasiado agresivo.

En resumen, se describen dos casos muy singulares de
HE, no sélo por su inhabitual localizacion, sino también
por sus caracteristicas histologicas ya que mientras que
en el caso 1 el componente inflamatorio es muy intenso
con frecuente formacion de foliculos linfoides, presencia
de policariocitos y fibrosis que recuerdan a la enfermedad
de Kimura; en el caso 2 el componente inflamatorio es
muy discreto, predominando la proliferacion vascular y
por tanto concluyendo que son en general los hallazgos
vasculares y en particular las caracteristicas endoteliales
las que permiten llegar al diagndstico de HE.
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