NOTA CLINICA

Hemangioma esclerosante pulmonar. A proposito de un caso.

J.M. Mugiierza, J.M. Rodriguez, A.J. Torres, A.L. Picardo, F. Hernando, A. Gémez, L. Ortega

y JL Balibrea.

I Catedra de Cirugia*.
Hospital Universitario San Carlos. Madrid

El hemangioma esclerosante pulmonar es una neoplasia
benigna cuya histogénesis permanece todavia incierta. Es muy
poco frecuente y su presentacion clinica habitual es como
nédulo pulmonar solitario. Su tratamiento es quirirgico. Pre-
sentamos un caso de hemangioma esclerosante pulmonar,
haciendo énfasis en sus peculiaridades clinicas, histopatologi-
cas y terapéuticas.
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Pulmonary sclerosing hemangioma. A case re-
port

Pulmonary sclerosing hemangioma is a rare and benign
neoplasm with a still uncertain histogenesis. The common
clinical picture is characterized by the presence of a solitary
pulmonary nodule. The treatment is surgical. We report a
case of pulmonary sclerosing hemangioma and emphasize its
clinical, histopathologic, and therapeutic peculiarities.

Introduccién

El hemangioma esclerosante pulmonar (HEP) es un
tumor benigno poco frecuente descrito por primera
vez por Liebow y Hubbel en 1956'. Desde entonces
han sido comunicados menos de cien casos en la
literatura mundial. Este tipo de tumores han desperta-
do un gran interés tanto por su rareza cCOmo por su
histogénesis, aun no plenamente desvelada.

Se presenta en este trabajo un nuevo caso de HEP,
haciendo un analisis de sus caracteristicas clinico-
patoldgicas mas prominentes.

Observacion clinica

Mujer de 76 afios, ama de casa, remitida a nuestro servi-
cio para estudio de nddulo pulmonar solitario (NPS) en el
I6bulo inferior del pulmoén derecho. Clinicamente asinto-
matica.

Como antecedentes médicos reseniables destacan un episo-
dio de fiebre reumatica con poliartritis y corea a los 17 anos,
actualmente sin secuelas, tifus exantemadtico a los 26 y her-
pes zoster intercostal izquierdo a los 55. Intervenida quirdr-
gicamente a los 35 afos extirpandolo de un quiste en el
ovario izquierdo. Colecistectomia por colelitiasis a los 60 afios.
Entre sus antecedentes familiares destacan un hiyjo varén
fallecido a los 17 afios por meningitis tuberculosa y padre
fallecido por tuberculosis pulmonar.

No se encontraron hallazgos resefables en la exploracion
fisica salvo un aumento difuso de la consistencia de ambas
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mamas, sin palparse tumoraciones ni adenopatias axiliares.
Varices esenciales en miembro inferior derecho.

Los examenes de laboratorio fueron normales, incluyendo
una bateria de marcadores tumorales (CEA, AFP, CA-125,
ferritina, fosfohexosaisomerasa, haptoglobina, hierro y co-
bre).

El estudio radioldgico del térax demostrd la existencia de
una masa redondeada de 5 cm de diametro, de bordes bien
definidos, en lobulo inferior derecho (fig. 1). .

La fibrobroncoscopia no reveld alteraciones significativas
siendo la citologia por lavado y cepillado del 16bulo inferior
derecho negativas para malignidad.

Fig. 1. Rx simple posteroanterior y lateral. Masa de contornos nitidos en
16bulo inferior derecho.
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Fig. 3. Corte histolégico. Tincién con hematoxilina-eosina.

La TAC téraco-abdominal puso de manifiesto una masa
con coeficientes de atenuacion de componente sélido en
l6bulo inferior derecho de 5,5x 5 ¢m de bordes lisos, sin
evidencia de otras lesiones pulmonares, mediastinicas o ab-
dominales (fig. 2). En mama derecha, en zona subareolar, se
observd una masa bien definida, sélida de 1 cm de didmetro
sin signos radioldgicos de malignidad.

En la mamografia se objetivaron dos lesiones calcificadas,
una en cada mama, y un nodulo retroareolar derecho de
caracteristicas radiologicas benignas.

Con el diagnostico de nodulo pulmonar solitario (NPS)
se intervino quirirgicamente mediante toracotomia postero-
lateral derecha. Se observé una tumoracion de 6 c¢cm de
diametro de consistencia sélida en l6bulo inferior muy vas-
cularizada de aspecto benigno, sin evidenciarse adenopatias
hiliares o mediastinicas. Se practicd reseccién segmentaria
pulmonar incluyendo la tumoracién utilizando méquina de
autosutura TA 90. Se practicé asimismo biopsia de ambas
tumoraciones mamarias y se inserto un catéter epidural para
analgesia postoperatoria.

El diagnéstico histopatologico fué de hemangioma escle-
rosante pulmonar. Se trataba de una formacién nodular bien
delimitada por una cdpsula conectiva de grosor variable. Su
interior estaba constituido por una proliferacién celular de
arquitectura seudopapilar. En algunas zonas, la disposicion
era similar a los tabiques alveolares, que se encontraban
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expandidos por c¢élulas de mediano tamafio de limites bien
definidos, nucleo central hendido y citoplasma claro. Esos
tabiques delimitaban espacios repletos de hematies. En algu-
nas zonas la proliferacién era mas densa, de forma que no se
observaban los espacios descritos. En ellas la hialinizacidn
era frecuente en torno a estructuras vasculares de pequefo
calibre. De forma ocasional se observaban macréfagos con
pigmento férrico, material que aparecia en ocasiones dentro
de las células neopidsicas. Desde el punto de vista citolégico
no se apreciaban atipias nucleares ni mitosis. El pulmén
subyacente mostraba cambios compresivos secundarios, con
atelectasias y zonas de hemorragia tanto reciente como anti-
gua (fig. 3).

En el estudio inmunohistoquimico de la pieza se procedio
a realizar tinciones con proteina S-100 (marcador de nervio
periférico, células meldnicas y cartilago), actina, desmina
(denota el citoesqueleto de la célula mascular), vimentina
(marcador mesenquimal), citoqueratina (marcador epitelial)
y factor VIII (marcador endotelial). El tejido tumoral no
mostré avidez especifica por ninguna de las tinciones efec-
tuadas.

Las lesiones mamarias correspondian anatomopatologica-
mente a una mastopatia fibroquistica bilateral.

El postoperatorio cursé de forma normal, siendo dada de
alta en siete dias. Dos afios después de la intervencidn, la
paciente se encuentra asintomatica.

Discusion

El HEP es un tumor poco frecuente de curso sustan-
cialmente benigno. Puede aparecer a cualquier edad y
tiene un claro predominio por el sexo femenino®. La
mayoria cursan de forma asintomatica. Cuando dan
clinica, los sintomas mads frecuentes son hemoptisis,
tos y dolor tordcico si el crecimiento del tumor afecta
a la pleura. En nuestro caso el tumor fué un hallazgo
radiologico. El HEP se localiza con mayor frecuencia
en el pulmdn derecho y suele ser central®?, si bien se
han descrito algunos casos aislados en contacto con la
superficie de la pleura’.

El aspecto radioldgico de estos tumores es el de
nédulos intrapulmonares redondeados, de bordes
bien definidos y tamaifio variable desde milimetros
hasta varios centimetros, siendo excepcional el hallaz-
go de tumores multiples®. La TAC revel6 en nuestro
caso una masa sélida y bien delimitada en lébulo
inferior derecho sin datos radiolégicos de malignidad.

Algunos autores han constatado como hallazgo en el
examen broncoscépico la compresion del drbol tra-
queobronquial e incluso la citologia por cepillado
sugestiva de malignidad®. En nuestro caso ambas ex-
ploraciones complementarias fueron rigurosamente
normales.

El tratamiento instaurado en todas las series consul-
tadas>® fué quirirgico, practicindose en unos casos
reseccion en cufa y en qtros lobectomia, segun el
tamafo del tumor. Ningin paciente presenté recidiva
en el seguimiento.

Macroscopicamente el tumor suele ser de consisten-
cia solida, con los bordes bien delimitados por una
pseudocédpsula de parénquima pulmonar comprimi-
do. La superficie de corte es de aspecto necrotico-
hemorrédgico y/o parcialmente calcificada y muestra
habitualmente una rica vascularizacion.
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Microscépicamente, la lesion tiene unas caracteris-
ticas bien definidas: la presencia de lagunas vasculares
con tendencia a sufrir cambios esclerdticos, proyec-
ciones papilares con proliferacion atipica de sus célu-
las de revestimiento, hemorragias en diferentes esta-
dios de organizacion e infiltracion en siabana del
estroma y los espacios aéreos por células redondas
cargadas de grasa y hemosiderina que asemejan his-
tiocitos. Segun el predominio de uno u otro compo-
nente se han definido cuatro patrones basicos: papi-
lar, angiomatoide, escleroso y sélido! > °. Nuestro caso
mostraba una estructura de tipo papilar.

Diversas teorias se han barajado con respecto a la
histogénesis del HEP. Algunos autores abogan por ¢l
origen mesotelial del HEP? relaciondndolo incluso
con marcadores de superficie presentes en ciertos me-
soteliomas. La mayoria, en base a estudios inmuno-
histoquimicos y de microscopia electrénica, atribuyen
un origen epitelial a este tipo de tumores® '*!2 ha-
biendo encontrado marcadores especificos de los neu-
mocitos tipo II en la superficie de las células de reves-
timiento de las proliferaciones papilares y de los
espacios quisticos. En nuestro caso, el estudio inmu-
nohistoquimico no fue especifico para marcadores
epiteliales, endoteliales 0 mesenquimales, por lo que
actualmente no podemos definirnos en cuanto a la
naturaleza del tumor, que continda siendo un desafio
para el desarrollo de nuevos y mas especificos marca-
dores celulares.
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