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Hemangioendotelioma de Humero

J.C. ALVAREZ GARCIA, E. FUENTE MARTIN y ANTONIO MURCIA MAZON.
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Resumen.—Se describe un caso de hemangioendotelioma grado |, que afectaba ala epifi-
sis humeral superior en una paciente de cincuentay siete afios, presentandose clinicamente
como una periartritis escapulo humeral. Se comenta el diagnéstico diferencial y el tratamien-
to que fué de resecciodn local y sustitucién del tercio superior del himero por una prétesis isoe-
lastica, masradioterapiacomplementaria. Después de ocho meses no hay evidenciade recidiva
local o sistémica, ha desaparecido el dolor y lafuncionalidad de la extremidad es aceptable.

Se destaca la importancia del estudio anatomopatoldgico como guia casi Unica para el
diagnostico y lanecesidad de realizar lagradacion histol6gica de la malignidad como base para
emitir un prondstico e indicar laterapéutica, asi como el rastreo del resto del esqueleto, tanto
ante la lesion primaria como en las sucesivas revisiones.

Descriptores: Hemangioendotelioma de himero. Protesis de humero.

Summary.—Thisis areport on a case of Hemangioendothelioma grade | located
over theupper humeral epiphysis,in awoman aged 57, and mimicing scapulohume-
ral periarthitis. The authors detail differential diagnosis and treatment consisting
of partial ablation and useahumeral isoelastic prosthesisaswell ascomplementary
radioterapy. After 8 months there is no evidence of local recidives or systemic, no
pain, and the function of the limb is acceptable.

They emphazise the importance of the pathologic as a true valid guidance con-
cerningthe diagnosis, and the necessity of a histologic typing to set both pronostic
and terapeutic planing. General skeletic X-Ray examination inthe benningand also

during the follow-up is also of paramount importance.

Key Words: Humeral hemangioendothelioma. Humeral prosthesis.

INTRODUCCION

El hemangioendotelioma &éseo primario es un
tumor raro e infrecuente siendo originario de las
células que tapizan la pared intraluminal de los
vasos sanguineos del hueso. Las primeras descripcio-
nes de las que tenemos referencia datan de la tercera
y cuarta década (1,2,3,4,5) de este siglo siendo Stout
(6) el primer autor que diferencié alos hemangioen-
doteliomas como tumores vasculares malignos ex-
cepcién hecha de los hemangiopericitomas. No obs-
tante, existia cierta confusion en laliteratura médi-
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ca, incluso en los libros cléasicos, de la anatomia
patol 6gicadsea (7,8,9,10,11), en cuanto al grado de
malignidad, quehan aclarado los estudios de Unnil
(12), Campanacci (13) y Wold (14) clasificando
estos tumores en tres gradosy sefialando también
las pautas terapéuticas. Maruyama (15) lo deno-
mino recientemente hemangioendotelioma epite-
loide, por su similitud con lalesién de este mismo
nombre descrita en los tejidos blandos por Weis
(16). Con esta designacién se han descrito nuevos
casos (17,18,19). Esta patologiainteresa preferen-
temente a los adultos, aunque hay descritos casos
en todas las décadas de la vida; existe un mayor
predominio en los varones afectando principal-
mente alas diéfisis de los huesos largos de las ex-
tremidades inferiores y al esqueleto axial
(8,11,12,14). Nosotros comunicamos un caso que
no se ajusta a este patrén yaquelaafectadaesuna
mujer y en la epifisis humeral superior.
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CASO CLIiNICO

M.F.Z., es unamujer de 59 afios que presentaba un
dolor discreto y rigidez progresiva en el hombro izquier-
do de un afio de evolucion. En la exploracion inicial se
observaba como datos |lamativos una exquisita sensibili-
dad 6seaen el contorno delacabezahumeral y unarigidez
que parecia ser subsidiaria de la contractura muscular.

Al realizar el estudio radiografico simple (Figuran®l)
se observé unalesion que afectaba al cuello y la cabeza
humeral de caracter litico, que expandialas corticales y
que a nivel de las tuberosidades parecia romperlas, con
finas trabeculaciones en su interior, de localizacién pre-
ferentemente medular; a nivel de la esponjosa metafisa-
ria tenia una fina reaccién esclerosa. Esta imagen nos
sugeriaen primer lugar, dadala edad de la paciente, una
metastasis de un carcinomavisceral, y como diagndsticos
secundarios: un quiste 6seo aneurismatico o un tumor de
célulasgigantes. Se practicé entoncesunaTAC delazona
(Figura n° 2) en la que observamos una lesion litica
expandiendo las corticales que parecia romperlas, pero
sin masa de partes blandas.

Figuran® 1: Imagen del tumor en laradiologia simple, apareciendo como
una lesién expansiva, con finas trabeculaciones Gseas en su interior, que
ocupa la epifisis proximal del himero.

Figuran©2: En e estudio con laTAC seobservalalesion litica que ex-
pande las corticales pero sin invasion de las partes blandas.

La siguiente aproximacion diagnostica fué larealiza-
cién de unapuncion-aspiracién con agujafinadelalesion
y en ella observamos un abundante sangrado de color
rojizo oscuro, obteniendo células epiteliales malignas.
Esto nos hizo pensar, con més firmeza, que estabamos
ante una metastasis de una tumoracion visceral.

La historia y la exploraciéon general solo ponian de
manifiesto el antecedente de un carcinoma papilar de ti-
roides veinte afios antes.

Se lerealiz6 entonces una TAC toracico y abdominal,
una ecografia abdominal, unagammagrafiatiroideay un
transito intestinal, descubriendo solamente una hiper-
plasia de glandulas suprarrenales. Las pruebas endocri-
noldgicas de tiroidesy suprarrenal es no demostraron al-
teraciones significativas. También se realizé una gam-
magrafia 6sea corporal no observandose afectacién mul-
ticéntrica.

Decidimos entonces realizar unabiopsiaacielo abier-
to por un abordaje anterior del hombroy, tras abrir una
ventana cuadrada de 2x2 cm. en lacortical anterior adel-
gazada del himero por fuera del surco bicipital, observa-
mos una cavidad medular rellenapor un material de color
rojizo oscuro, con una consistencia semiblanda, de apa-
riencia esponjosay adherente alas corticales dejando al
desprenderla de ellas unasuperficie rugosa, teniendo que
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Figuran® 3: Imagen radiogréficatras labiopsia-lcgradoy el relleno dela
cavidad con cemento acrilico.

utilizar para separarlo una gubia. Habia roto la cortical
en dos lugares pero que no parecia invadir los tejidos
blandos adyacentes ni haber reaccion en la sinovial del
hombro. Legramoslacavidad y larellenamos con cemen-
to acrilico (Figura n°® 3).

El estudio anatomopatol 6gico del material nos revel 6
una neoformacion que crecia formando lagos celulares o
estructuras solidas constituidas por células de pequefio
tamafioy formaen las zonas més solidas observandose 2-
5 mitosis por 10 campos de gran aumento. Los espacios
mostraban por fuera de las células fibras de reticulinay
en suinterior abundantes hematies. Llamabalaatencién
que las trabéculas 6seas estaban comprimidas por lapro-
liferacién tumoral, sin verse afectacién tumoral de los
tejidos peridseos (Figuras n° 4y 5).

Los estudios de inmunopatol ogia mostraron positivi-
dad delas células tumorales alaVimentinay muy focal-
mente ala S-100 y al factor VIII.

Esto llevé al diagnostico de hemangioendotelioma
epiteloide grado | o de bajo grado de malignidad.

Basandonos en los criterios de Campanacci (13) y
Wold (14) optamos por real i zar reseccion con bordes de ca-
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Figura n® 4: Imagen microscopica en la que se puede apreciar € creci-
miento tumoral en forma de espacios vasculares recubiertos por células
poligonales monédtonas en "amacenado”.
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Figuran®5: Imagen microscdpicadel crecimiento tumoral solido con cé-
lulas de limites mal definidos y ligeras diferencias de tamafio nuclear.

bezay metéfisishumeral retirando laparte del tejido cap-
suloligamentoso incluido el manguito de losrotadores en
las zonas donde |a cortical estabarotay colocacién de una
prétesis humeral isoeléstica, realizando el anclaje alaar-
ticulacion mediante la fijacion del orificio central de la
cabeza de la protesis con un Dexon fuerte ala porcion
larga del biceps que estabaindemney sin signos de inva-
sion debido alaimportante reseccion de las partes blan-
das articulares. Asi selogré unabuenaestabilidad articu-
lar. Luego se marcaron los campos "contaminados" du-
rantelacirugiacon "clics' parael tratamiento con radio-
terapia (Figura n° 3).

En la pieza 6sea resecada y remitida para estudio
anatomopatol 6gico se observo tejido tumoral residual en
el interior de la cabeza humeral pero no en los tejidos
blandos adyacentes.

No hubo problemas en la herida quirdrgica y se
comenz0d simultaneamente larehabilitacion y laradiote-
rapia alas tres semanas de postoperatorio.
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Figuran® 6: Imagen radiografica que muestrala protesis humeral sustitu-
livay @ marcaje de los campos "contaminados'.

Seaplicaron 6000 rads en un periodo de tresmeses sin
reacciones cutaneas adversas. Larecuperacién funcional
fué de una abduccion de 50°, R.E. de 70° y R.1. de 40° con
una buena estabilidad y sin dolor.

A los ocho meses se reviso alaenfermano detectando
recidiva local y/o enfermedad a distancia tras el rastreo
6seo y pulmonar.

DISCUSION

El hemangioendotelioma éseo es un tumor muy
poco frecuente, limitandose las referencias biblio-
gréficasauno o dos casos. Representabael 0'36% de
los tumores 6seos primarios malignos en Suecia
recogidos entre 1958 y 1968, siendo laincidenciaen
ese estudio de 1/4.000.000 (20).

En casi todas las series hay un predominio de la
afectacion deloshombres con respecto alas mujeres
(9,10,11,12,13,14,15,20).

La afectaciébn mas frecuente es en la tercera,
cuartay quinta década de la vida, aunque se han
descrito en todas las edades (14,21,22).
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Figuran®7: Imagen macroscopicade lapiezaresecada. Presenla cemento
acrilico ocupando la cavidad medular y restos de latumoracion en la zona
de las tuberosidades.

Laclinicaesbastanteinespecifica siendo el dolor
el sintomas principal y mas comin. En nuestro caso
fué una periartritis de hombro de un afio de dura-
cion. También se han descrito los signos inflamato-
rios si se afectan huesos superficiales, fracturas pa-
toldgicas, afectacion neurolédgica si se localizaba en
el esqueleto axial.

El patrén radiografico, como en nuestro caso,
suele ser bastante inespecifico, originando lesiones
liticas que erosionan el cortex y que aveces dan una
muy discreta reaccién periéstica (7,8,9,10,11). Por
eso raramente éste nos da el diagnéstico siendo fun-
damentalmente anatomopatolégico. Campanacci
(13) refiere una mayor definicion de los bordes en
las lesiones de baja malignidad y mayor borrosidad,
imagenes de celdillas fusionadas y rotura de la
cortical en las lesiones de superior malignidad.

En los casos multicéntricos, que pueden ser un
20% del total (14) y aunque se suele afectar sola-
mente unaregién corporal, ocasionalmente pueden
afectarse otras distintas por |0 que seria necesario
realizar un rastreo esquelético por ejemplo con una
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serie 6sea metastasica o una gammagrafia 6sea
corporal para que al plantear la terapéutica no se
dejen focos activos sin tratar. También podriamos
sefialar que habria que pensar en |la posibilidad de
esta patologia en las lesiones liticas multicéntricas
cercanas en una misma extremidad.

En las revisiones posteriores al tratamiento,
habria que realizar, ademas del rastreo pulmonar,
un rastreo esquel ético ya que en algunas series (20)
las metastasi s 6seas aparecieron siempre antes que
las pulmonares.

Esinteresante sefialar que, en algunas series, el
hemangioendotelioma se asociaba con la aparicién
de otros tumores primarios malignos en el mismo
paciente (23,24). En el caso que describimos la
paciente habiatenido un carcinoma papilar detiroi-
des veinte afos antes.

La extendida impresion de que las lesiones
multicéntricas tenian mejor prondstico quelasloca-
lizadas (25,26,27) no lo ha confirmado la dltima
revision delaclinicaMayo (14) que eslamas amplia
de las realizadas hasta el momento.

Se han descrito casos de aparicion tras fenéme-
nos irritativos locales: osteomielitis no fistulizada
(20), en el extremo de un clavo de Kuntscher (9) o
después de laradioterapia (9).

En la Ultima décaday con la ayuda de los estu-
dios inmunohistoquimicosy de la microscopia elec-
tréonica se han logrado delimitar mas |las caracteris-
ticas histologicas del tumor. Fué Maruyama (15)
quien le puso el apellido de "epiteloide" por simili-
tud con los descritos en partes blandas por Weiss
(16).

Campanacci (13) y Wold (14) clasificaron las
caracteristicas histolégicas atendiendo a las dife-
rencias celularesy al tamafio de los canal es vascu-
lares y las relacionaron con el prondstico de estas
lesiones en tres grados de menor a mayor maligni-
dad.

En el grado | las células tienen escasas caracte-
risticas anapléasicasy estan dispuestas en forma de
"almacenado" en laluz del canal vascular. Presen-
taban abundantes espaciosvasculares. El nacleo es
cuboideo y discretamente hipercromatico, pudién-
dose hallar células multinucleadas benignas. Se
observan menos de 5 mitosis por diez campos a 100
aumentos.

En el grado Il las células del "almacenado" tie-
nen unos ndcleos mayores y mas cromaticos. Se
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observan de 5 a 15 mitosis por diez campos a 100 au-
mentos y en general las células son mas anaplasi-
cas.

En el grado Il las células del "almacenado"
tienen mayor anaplasiacon diferenciaen el tamafio
y forma del ndcleo y de las mitosis asi como del
namero de nucleolos. Pueden existir células gigan-
tes multinucleadas malignas. Se pueden observar
areas con aspecto epitelial y zonas de necrosis. Se
observan muchas mitosis atipicas entre 20y 30 por
diez campos a 100 aumentos.

El diagnostico diferencial radiol6gico debe esta-
blecerse con todas las lesiones que den imagenes
liticas en las diferentes edades de aparicidn (metas-
tasis de carcinomas viscerales, tumor de células
gigantes, quiste 6seo aneurismatico o simple, el
adamantimoma de huesos largos, granuloma eosi-
néfilo.. etc.). El anatomopatolégico (14) es funda-
mentalmente en los de bajo grado con el hemangio-
ma, y en los de alto grado con el fibrosarcoma y las
metastasis de hipernefroma. Lichtenstein (9) refe-
ria que probablemente tumores descritos como he-
mangioendoteliomas eran en realidad hipérnefro-
mas sobre todo en el hombro. Respecto aeste Gltimo
punto sefialaremos que nosotros tuvimos otro caso
cercano en el tiempo de una paciente en la cuarta
década de la vida con una lesion Unica litica en el
hombro que al realizar la puncién aspiracién se
pensé que pudiera ser un hemangioendotelioma,
diagndstico que se descartd en la biopsia a cielo
abierto, estableciéndose el definitivo de metéstasis
de hipernefroma.

En todos los grados, en algunos casos hay infil-
tracion de eosindfilos por lo que se puede confundir
con el granuloma eosindfilo (13).

Enlarevision de 112 casos en laClinicaMayo de
1982 (14), la sobrevida a los cinco afios libre de en-
fermedad fué del 95% en los pacientes con enferme-
dad de grado |, del 62% en los degrado Il y del 20%
en losdel tipo I11. El tratamiento debe estar basado
en el grado y en lalocalizacion.

Asi en el grado | unicéntrico se recomienda
reseccion y sustitucion por un homoinjerto 6seo o
unaprotesis para mantener lafuncion. En la moda-
lidad multicéntrica puede ser de eleccion laradiote-
rapiay si la extension de la enfermedad altera la
funcién del miembro, laopcion seriala amputacion.
Otros autores como Campanacci (13) consideran su-
ficiente el curetaje para el tratamiento de estas
lesiones de bajo grado.

En el grado |1, laprimeraopcion serialacirugia



124 REVISTA ESPANOLA DE CIRUGIA OSTEOARTICULAR

de salvacién del miembro. Enlaslesiones poco acce-
sibles quirdrgicamente se podriautilizar radiotara-
pia.

En el grado I, la terapia debe ser agresiva,
combinando la cirugia con la radioterapiay la qui-
mioterapia. Esta Gltima puede realizarse con algu-
no de los protocolos del osteosarcoma.

Laradioterapia debe ser con una dosis superior
a los 5000 rads, pues por encima de esta dosis el
control local de la enfermedad es del 93% y por
debajo sdlo del 55%.

En los nifios habria que dar preferencia al trata-

cién sarcomatosa postirradiacion (9) y por los pro-
blemas funcionales y del crecimiento que provoca.

Creemos que la sustitucion protésica puede ser
una buena opcién terapéutica en las lesiones epifi-
sometafisarias sobre todo en las extremidades
superiores que no tienen que soportar el peso corpo-
ral.

Consideramos que la actual rigidez relativa del
hombro de nuestra paciente puede mejorar cuando
se libere espontaneamente la cabeza protésica
humeral de sufijacién en laporcion largadel biceps,
tal como ocurre ocasionalmente, en el hombro con-
gelado segun describieron Lippman (28,29) y De

miento quirudrgico por la posibilidad de degenera- Palma (30).
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