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RESUMEN

El hemangioendotelioma es
un tumor vascular infrecuente;
representa entre 0.5y 1% de los
tumores primarios malignos de
hueso. Se han descrito menos
de una veintena que afectaban

ecografia

al craneo. Presentamos el pri-
mero diagnosticado con biopsia
percutanea guiada por ecogra-
fia. Se tratd de un varén de 60
afos con multiples imagenes
liticas craneales. Describimos
los hallazgos radiolégicos y la
técnica de la biopsia.
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El hemangioendotelioma epitelioide es un tumor de
endotelio vascular muy infrecuente que puede afectar a
cualquier 6érgano." El hemangioendotelioma epitelioide
de localizacion 6sea representa soélo de 0.5 a 1% de
los tumores 6seos malignos primarios y suele afectar a
huesos largos.2 Tras revisar la literatura médica hemos
encontrado menos de una veintena de casos de he-
mangioendotelioma epitelioide que afecte a huesos del
craneo. El diagnéstico en todos estos casos se obtuvo
con biopsia excisional.® Presentamos el que creemos
que es el primer caso de hemangioendotelioma epi-
telioide craneal diagnosticado por biopsia percutanea
guiada por ecografia.

Presentacion del caso

Paciente varén de 60 afios, hipertenso, fumador, sin
antecedentes de interés, que debuta con acufenos,
otalgia derecha y presenta varios nédulos palpables a
través del cuero cabelludo en varios puntos del craneo,
con predominio derecho, no relacionados con trauma-
tismo, dolorosos a la palpacion, sin fiebre ni sintomas
sistémicos asociados. Al examen fisico se identificaron
nodulos separados, de consistencia blanda ubicados
en hemicraneo derecho. La exploracion de los pares
craneales se encontré dentro de la normalidad.

La radiografia frontal, lateral y la proyeccion pos-
teroanterior de Towner 30° craneal revelaron varias
lesiones osteoliticas de bordes bien definidos y de
diferente tamano, localizadas predominantemente en
hemicraneo derecho (imagenes 1a y 1b). En el estu-
dio de TC de craneo sin y con contraste intravenoso
(imagenes 2a, 2b y 3) se identificaron varias lesiones
osteoliticas no confluyentes, ocupantes de espacio y
expansivas que presentaban trabeculacién discreta en
su interior, con componente de partes blandas asociado
que improntaba en el parénquima cerebral y en el cuero
cabelludo, comprometia el diploe craneal del hueso
frontal bilateralmente y los huesos temporal, parietal
y occipital derechos. Se observé compromiso focal de
mastoides, pefasco y condilo occipital derecho. No se
observé borde esclerético ni compromiso intraaxial.
Las lesiones realzaban intensamente con el contraste.
En las imagenes de resonancia magnética (RM) con
contraste intravenoso se observaron lesiones que
comprometian la béveda craneal, predominantemente
derecha, y la base del craneo. Dichas lesiones tenian
un aspecto heterogéneo en todas las secuencias y
realzaban con el gadolinio intravenoso (imagenes 4a,
4b y 4c). Estas lesiones respetaban la totalidad de la
duramadre e improntaban en el parénquima cerebral
sin alteracion patoldgica de la sefial del mismo. Se ob-
servo, ademas, compromiso de la masa lateral derecha
del axis. El estudio reveld también cambios involutivos
seniles y lesiones por encefalopatia hipoxicoisquémica.
En el estudio ecografico en escala de grises se visua-
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ABSTRACT

Hemangioendothelioma is
an uncommon vascular tumor;
it represents between 0.5 and

1% of primary malignant bone
tumors. Less than 20 affect-
ing the cranium have been
described. We present the first
diagnosed with percutaneous
biopsy guided by echography,
found in a male patient age 60
years with multiple cranial bone

images. We describe the radio-
logical findings and the biopsy
technique.

Key words: epithelioid hema-
gioendothelioma, percutaneous
biopsy, echographic guide.

Imagen 1. Radiografia posteroanterior de craneo, (a) proyeccioén de Towner con inclinacion craneal de 30° y (b) proyeccion
lateral con multiples lesiones liticas redondeadas de margenes bien definidos.

liz6 una lesién hipoecoica de bordes bien definidos. Al
explorarla con Doppler color y con power Doppler se
observé una gran cantidad de vasos en su interior (ima-
genes 5ay 5b). Se completd el estudio de extension con
ecografia abdominal y TC toracica y abdominopélvica
con contraste intravenoso sin encontrar metastasis.
Realizamos la biopsia percutanea de la béveda cra-
neal con la técnica habitual. Rasuramos el cabello del
paciente inmediatamente por encima de la lesion de
mayor tamano, de localizacién parietal derecha. Pin-
tamos con antiséptico la piel del paciente y colocamos
panos estériles alrededor del punto de puncién. Guiados
por ecografia decidimos el trayecto mas adecuado para
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alcanzar la lesion. Inyectamos anestésico local (lidocaina
1% sin epinefrina) subcuténeo e infiltramos todo el tra-
yecto de la biopsia hasta la superficie 6sea. Realizamos
un pase con aguija fina tipo chiba de 20G por 10 cm de
largo y extendimos el material en laminillas para su es-
tudio citologico. Después realizamos 3 pases con aguja
gruesa tipo Tru-cut (Acecut®18G x 75 mm x 11 mm,
TSK Laboratory, Japan) y obtuvimos 3 cilindros para su
estudio histolégico (imagen 6).

El estudio anatomopatolégico microscopico repor-
t6 hemangioendotelioma epitelioide descrito como
fragmentos laxos muy vascularizados, con areas de
hemorragia y abundantes células inflamatorias (neu-



Imagen 2. (a) Tomografia, corte axial de craneo con ventana 6sea donde se visualizan lesiones osteoliticas en hueso occipital
que afectan las tablas interna y externa. (b) Corte a la misma altura que el anterior después de la administracion de contraste
intravenoso: realce intenso y heterogéneo de la lesion osteolitica.

Imagen 3. Tomografia, corte axial de craneo en ventana ésea.
En los huesos parietal y frontal derechos se identifican otras
lesiones osteoliticas que respetan la tabla externa.

trofilos, linfocitos, células plasmaticas e histiocitos);
gran cantidad de vasos de tamafo pequefio, algunos
de contorno irregular e incluso pequenos canales y
cordones de aspecto primitivo; endotelio prominente
con atipia leve. Sélo se observé una mitosis. No habia
necrosis. El analisis de inmunohistoquimia fue positivo
para CD31, CD34, CD45, CD68, S100; bajo para Ki67
y negativo para CK AE 1.3 y EMA.

Con el diagndstico de hemangioendotelioma epite-
lioide el paciente fue remitido al Servicio de Oncologia
para recibir quimioterapia.

Discusion

El hemangioendotelioma es un tumor raro del
endotelio vascular de grado intermedio. Inicialmente
fue identificado, en 1975, por Dail y Liebow* como un
tumor de pulmon (tumor intravascular bronquialveolar).
El término fue acufiado por Weiss y Enzinger en 1982
para designar un tumor del endotelio vascular en tejidos
blandos.® Se trata de una lesion localmente agresiva,
que raramente metastatiza y que se incluye en cate-
gorias de malignidad intermedia entre el hemangioma
y el angiosarcoma. Aunque lo mas frecuente es que
aparezca en pulmon, higado y hueso, puede afectar
casi cualquier localizacién anatomica.® En el caso que
se presenta se trata de multiples lesiones que afectan
ala calota. Puede ocurrir a cualquier edad, siendo mas
frecuente en segunda y tercera décadas de la vida con
predileccion masculina 2:1.2

La frecuencia descrita para este tumor, en cualquier
localizacion 6sea, varia de 0.5 a 1% de las neopla-
sias primarias malignas de hueso; los huesos mas
frecuentemente afectados son los huesos largos: tibia
(23%), fémur (18%) y himero (13%).2 La aparicion de
este tumor en el craneo, como en nuestro paciente, es
muy infrecuente. La aparicion de nuevos crecimientos
0seos en huesos craneales constituyen sélode 2a 6 %
de los tumores primarios de hueso en algunas series
y, en otras, unicamente representa de 2 a 4%.” Uno
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Imagen 4. (a) Corte de resonancia magnética potenciada en T1, en plano coronal. Se aprecian 2 imagenes osteoliticas
hipointensas en los huesos parietal y occipital del lado derecho. (b) Corte axial de resonancia magnética, potenciada en T2,
donde se visualiza la lesion occipital osteolitica discretamente hiperintensa que asocia componente de partes blandas. (c)
Corte axial de resonancia magnética, potenciada en T1, tras administracién de gadolinio. La lesion osteolitica visualizada se

muestra realzada e hiperintensa.

Imagen 5. Ecografia Doppler-color y power-Doppler. Se observa la masa de partes blandas asociada a la lesion litica occipital
derecha muy vascularizada tanto en Doppler-color (a) como en power-Doppler (b).

de los hallazgos tipicos es que se presenta como una
enfermedad multicéntrica que puede ser sincrénica
o metacrénica hasta en 50% de los casos. Cuando
aparece de forma multicéntrica y sincrénica podemos
encontrar multiples lesiones en el mismo hueso o en
huesos contiguos dentro de la misma regidén ana-
tébmica; en este caso se tratdé de multiples lesiones
osteoliticas en varios huesos del craneo.

El hemangioendotelioma es una lesion que puede
asentarse también en hueso anormal como se ha des-
crito en osteomielitis cronicas, radioterapia previa o en
zonas de osteosintesis con material metalico.®
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Clinicamente se presenta con dolor cuando no se
localiza en la boveda craneal. Si afecta a la calota lo
mas frecuente es que se presente como una tumoracion
o hinchazén,® ése fue el motivo de consulta de nuestro
paciente. Solo en 10% de los casos el debut es una
fractura patolégica. La existencia de signos constitu-
cionales y sintomas como pérdida de peso y fatiga,
anemia hemolitica microangiopatica y coagulopatia
de consumo son raros;' no los presentaba nuestro
caso puesto que el hemograma y la bioquimica eran
normales. Era un tumor vascular de grado intermedio de
malignidad cuya incidencia de metastasis varia de 20



Imagen 6. Ecografia de la lesién occipital derecha en el
momento de la biopsia donde se identifica la masa de partes
blandas hipoecoica que corresponde a la lesién osteolitica y
se aprecia la imagen de la aguja de biopsia en el interior de
la lesion (flechas).

a 30%. Algunos estudios recogen un mejor pronostico
en el caso de las lesiones multifocales comparadas
con las solitarias, aunque la experiencia de Kleer y
sus colaboradores no apoya dicha afirmacién." Se
debe complementar el estudio de estos pacientes con
TC toracoabdominal para descartar la existencia de
otras lesiones o enfermedades. A nuestro paciente se
le realizé la TC sin presentar signos de metastasis ni
de otra enfermedad concomitante. No existe consenso
respecto a la eleccion del tratamiento ya que se trata
de un tumor localmente destructivo de curso variable,
no predecible por histologia.®

Aunque los hallazgos radiolégicos pueden no ser es-
pecificos o variar en funciéon de la localizacion y tamarfio
de la lesion, las lesiones osteoliticas con expansion
y destruccion de la cortical son las mas frecuentes.!
Pueden presentarse en hueso cortical o medular y
son lesiones de tamario variable. Aunque las lesiones
suelen presentarse en hueso pueden asociar partes
blandas hasta en 40% de los casos.®

Los hemangioendoteliomas se presentan, en la
radiologia simple, como lesiones liticas, generalmente
bien definidas, igual que en el caso que hemos descrito
(imagen 1). Estas lesiones no suelen presentar reaccion
peridstica adyacente excepto si se asocian con fractura
patolégica.? Tienden a expandir y remodelar el hueso
afectado. En TC se muestran como lesiones liticas, sin
esclerosis ni calcificaciones alrededor. Pueden afectar
al hueso cortical o medular e incluso extenderse a teji-
dos blandos adyacentes. En la calota las lesiones del
diploe pueden extenderse hacia la tabla interna, externa
o0 ambas.® En nuestro caso, como se puede ver en las
imagenes de TC con ventana 6sea, existieron zonas
de afectacion de tabla interna y tabla externa (ima-
gen 2) o Unicamente de tabla externa (imagen 3). Las

lesiones realzaran tras la administracion de contraste
intravenoso. En RM no existe un patrén especifico de
intensidad de sefal.?2 En general podemos decir que
estas lesiones presentan una sefial hipointensa en T1;
una sefal hiperintensa en T2 y realce homdgeneo tras
administracion de contraste. Nuestro caso se presento
hipointenso en T1, discretamente hiperintensoen T2y
realzo tras la administracion de gadolinio intravenoso
(imagen 4). En ecografia pueden aparecer tanto hipo
como hiperecogénicas con importantes areas quisticas
debidas al componente hemorragico.”™ En nuestro
caso las lesiones eran hipoecogénicas. En ecografia
Doppler color y power Doppler presentaron abundante
vascularizacion (imagen 5).

La lesion, macroscopicamente, se presenta bien
definida, con bordes irregulares, blanda y de apariencia
hemorragica.? Desde el punto de vista anatomopato-
I6gico microscopico son lesiones con una rica red de
vasos que se anastomosan, cruzados por células en-
doteliales atipicas,® en el seno de una matriz mixoide
o hialina;' en la muestra se pudieron encontrar zonas
de infiltrado inflamatorio mixto. Se trata de cordones de
células eosinofilicas en el seno de un estroma mixoi-
de basofilico. Las células pueden ser redondeadas
o fusiformes con un nucleo central y una prominente
vacuolizacion intracitoplasmatica, en algunos casos.
Ademas se debe apoyar el diagnéstico con técnicas
inmunohistoquimicas ya que las células expresan el
factor VII, CD31 y CD34, que en nuestro caso también
se confirmaron.

En el diagnéstico diferencial de las lesiones os-
teoliticas por técnicas de imagen hay que incluir a la
angiomatosis, a los tumores de células gigantes, a la
histiocitosis de células de Langerhams, la displasia
fibrosa, el angiosarcoma, infecciéon, mieloma, metas-
tasis y linfoma.

Dado que los hallazgos de imagen no son patogno-
monicos es importante confirmar el diagndstico con la
anatomia patoldgica e inmunohistoquimica para arribar
al diagnéstico definitivo. Con este fin se practico la
biopsia guiada por ecografia. Tras revisar la literatura
médica hemos encontrado menos de una veintena
de casos de hemangioendotelioma de localizacién
craneal y ninguno de ellos habia sido diagnosticado
con biopsia percutanea guiada por ecografia; es por
ello que creemos que el nuestro es el primer caso de
hemangioendotelioma epitelioide craneal diagnosticado
con esta técnica.

En primer lugar, y ante cualquier biopsia percutanea
guiada por técnicas de imagen, es importante elegir
cuidadosamente la via de abordaje, revisando los es-
tudios de imagen previamente y determinar la relacion
con estructuras neurovasculares criticas.™

Revisando la literatura se ha descrito que la biopsia
percutanea con aguja es altamente efectiva para ayu-
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dar en el diagndstico de tumores musculoesqueléticos
primarios tanto en hueso como en tejidos blandos.™ Al-
gunos autores sugieren mayor efectividad de la biopsia
percutanea para el diagnéstico anatomopatoldgico en
las lesiones dseas que en las de partes blandas.* Como
método guia normalmente se emplea la TC aunque
también puede usarse la ecografia como método guia
de las biopsias percutaneas de lesiones dseas tanto
liticas como blasticas.™

En nuestro caso empleamos la ecografia porque la
lesion era superficial y de facil acceso; ademas, pre-
sentaba componente de partes blandas y disrupciones
en la cortical 6sea que facilitaban tanto la visualizacion
de la lesion por ecografia como por la via de abordaje
a pesar de que estos criterios no son indispensables
para emplear esta guia para la biopsia de lesiones
oseas.' Respecto a la eficacia de la biopsia percuta-
nea se ha descrito una fiabilidad de entre 60 y 95% en
series amplias.' Ademas, el hecho de poder ver las
imagenes en tiempo real y controlar en todo momen-
to la adecuada localizacion de la aguja, asi como la
posibilidad de saber exactamente de qué zona de la
lesion se toma la muestra supone una de las principales
ventajas respecto a la guia por TC. Es importante evitar
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