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Hemangioma esclerosante
pulmonar: tumor de facil
confusion con el carcinoma
broncogénico

Sr. Director: El hemangioma esclerosante
(HE) es un raro tumor pulmonar cuya histolo-
gia ha sido objeto de debate durante muchos
afios, atribuyéndole un origen mesenquimal'
hasta que con las nuevas técnicas inmunohis-
toquimicas parece claro su origen epitelial
derivado de los neumocitos tipo II%. Suele
presentarse como un nédulo pulmonar solita-
rio (NPS) bien delimitado y homogéneo, pero
su compleja histologia puede sugerir un gran
nimero de neoplasias, lo que suele dar lugar
a una amplia exéresis quirtrgica. Presenta-
mos un caso diagnosticado tras una lobecto-
mia, cuya sospecha diagnoéstica inicial era de
neoplasia pulmonar maligna.

Mujer de 63 afios, sin hdbitos téxicos ni antece-
dentes de interés, en la que se detecta de forma ca-
sual un NPS de 3-4 cm en l6bulo medio. Estaba
asintomdtica y la exploracién fisica era anodina. La
fibrobroncoscopia fue normal, asi como el anlisis
de las muestras obtenidas. La tomograffa computari-
zada (TC) toracoabdominal evidenci6 un nédulo pa-
renquimatoso bien delimitado, de densidad hetero-
génea, sin calcificaciones, de 3 x 3,5 cm, préximo a
estructuras vasculares, sin adenopatias mediastinicas
ni afeccion pleural (fig. 1). La puncidn transtordcica
de la lesién descarté malignidad. La resonancia
magnética nuclear proporciond datos compatibles
con hamartoma pulmonar. Remitimos a la paciente a
cirugia tordcica y la biopsia intraoperatoria fue posi-
tiva para células malignas, por lo que se decidi6 rea-
lizar una lobectomia y exéresis de un ganglio de 1,5
X 1 c¢cm no visible en las exploraciones previas. El
estudio anatomopatolégico de la pieza quirtrgica
parenquimatosa revelé un nédulo de coloracién
blanquecina de 3 X 2,5 cm no encapsulado, sin infil-
trar estructuras vecinas, formado por una prolifera-
cion seudopapilar de células epiteliales cuboides de
tipo neumocitario, que expresaban antigeno especial
de membrana (EMA), citoqueratina y factor 1 de
transcripcion tiroidea (TTF-1) pero con tincién para
calretinina negativa, que alternaba con grandes espa-
cios vasculares y dreas mds sélidas de células fusi-
formes y esclerosis. El ganglio evidencié una adeni-
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tis con antracosis. Todo ello apoya el diagndstico de
HE. Tras dos afios de seguimiento la paciente per-
manece asintomatica, sin signos de recidiva tumoral.

El hemangioma esclerosante (HE) es una
rara neoplasia pulmonar que describieron por
primera vez Liebow y Hubbel en 1956. La
serie mds amplia publicada’® incluye 100 ca-
sos y es un estudio multicéntrico retrospecti-
vo que abarca 35 afios (1962-1998), lo que da
idea de su baja prevalencia. Es més frecuente
en mujeres (5:1) entre 40-60 afios y se locali-
za preferentemente en el pulmén derecho
(54%). Los hallazgos histolégicos original-
mente descritos por Liebow inclufan la pre-
sencia de vasos sanguineos dilatados con ten-
dencia a la esclerosis, proyecciones papilares,
hemorragias en diferentes estadios de organi-
zacion e infiltracion del estroma y de espa-
cios aéreos por células redondeadas que se-
mejaban histiocitos. En la actualidad se
reconocen 4 patrones histolégicos diferentes
que se entremezclan en distintas proporcio-
nes: solido, esclerdtico, papilar y hemorragi-
co. En todos ellos aparecen dos tipos de célu-
las: unas redondeadas de citoplasma claro
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Fig. 1. Tomografia compu-
tarizada donde se observa
un nédulo parenquimatoso
bien delimitado y de densi-
dad heterogénea de 3 x 3,5
cm, proximo a estructuras
vasculares, sin calcificacio-
nes.

con nucleo redondo u oval, aceptadas como
neoplasicas y que conforman el hallazgo his-
toldgico caracteristico de este tumor, y otras
células cuboides que revisten las estructuras
papilares®. Los dos tipos celulares se tifien
con marcadores de estirpe epitelial (EMA y
TTE-1), pero las células cuboides son negati-
vas a marcadores mesoteliales como la calre-
tinina. Estos hallazgos proporcionan pistas
utiles no sélo para la histogénesis, sino tam-
bién para el diagnéstico de la enfermedad?, y
parecen demostrar que el HE es una neopla-
sia derivada del epitelio respiratorio primitivo
o de neumocitos tipo II no completamente di-
ferenciados®. En el diagndstico diferencial se
incluye el carcinoma primario y metastdsico,
carcinoide, adenoma papilar de células tipo
II, adenoma alveolar, hemangioendotelioma
epiteloide, histiocitosis X, meningioma y n6-
dulos meningoteliales*. La radiologia conven-
cional suele evidenciar un NPS homogéneo,
pero en la TC tiene densidad heterogénea y
resalta con el contraste; estos hallazgos pare-
cen tener correlacién con el predominio del
patrén histolégico angiomatoso o hemorrdgi-
co®. Aunque se le reconoce un comportamien-

to benigno, se han documentado casos con
metdstasis ganglionares o nédulos de cardcter
neuroendocrino (tumorlets) adyacentes a una
masa dominante, cuyo significado permanece
sin determinar, aunque no sitdan necesaria-
mente al HE en la categoria de tumores poten-
cialmente malignos, ya que otros tumores be-
nignos también metastatizan, como el adenoma
pleomoérfico, el tumor dseo de células gigantes
y el condroblastoma’. En cualquier caso, la Or-
ganizacion Mundial de la Salud (OMS) lo in-
cluye en la categoria de “misceldnea tumoral”
en su udltima Clasificacion para el Estudio del
Céncer de Pulmén de 1999°. El tratamiento es
la exéresis quirtrgica.
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