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Intravascular papillary
endothelial hyperplasia

Fernandez Garcia-Guilarte, R.*, Enriquez de Salamanca Celada, J.**, Comenero, |.***

Resumen

Garcia-Guilarte, R.

Abstract

La hiperplasia endotelial papilar intravascular
(PEH), también conocida como hemangioendotelio-
ma vegetante intravascular o pseudoangiosarcoma de
Masson, es una lesién vascular benigna inusual, no
neoplésica, que consiste en una rara proliferacion
endotelial reactiva, comtiinmente localizada en la piel
y en los tejidos subcutdneos. Es importante remarcar
los aspectos que distinguen esta entidad de otras
lesiones neopldsicas para evitar tratamientos inapro-
piados: se diferencia del angiosarcoma por su cir-
cunscripcién, la localizacién en un vaso, su asocia-
cién con trombosis y su arquitectura papilar sin atipia
citoldgica significativa o dreas de crecimiento sélido.
El tratamiento consiste en la completa reseccion de la
lesién incluyendo amplios mdrgenes para evitar la
recurrencia.

The intravascular papillary endothelial hyperplasia
(PEH), also known as hémangioendothéliome végé-
tant intra-vasculaire or Masson’s pseudoangiosarco-
ma, is an unusual benign, non-neoplastic, vascular
lesion, with rare non-neoplasic reactive endothelial
proliferation most commonly located in the skin or
subcutaneous tissues. It is important to remark the
features that can distinguish this entity from other
neoplasms to avoid inappropriate treatment. Patholo-
gical characteristics that distinguish PEH from angio-
sarcoma could be reduced to circumscription of the
lesion, location in a vessel or association with throm-
bus and papillary architecture without significant
cytologic atypia or areas of solid growth. Treatment
consists of complete resection of the tumor, including
wide enough margins to avoid recurrence.
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Introduccion

La hiperplasia papilar endotelial intravascular
(PEH) también conocida como hemangioendotelioma
vegetante intravascular o pseudoangiosarcoma de
Masson, es una lesién vascular benigna inusual, no-
neopldsica. Fue descrita por Pierre Masson en 1923
como una neoplasia peculiar en un varén de 68 afios
con una hemorroide dolorosa y ulcerada que no podia
reducirse. La hemorroide fue escindida y se determi-
n6 que histolégicamente se caracterizaba por una pro-
liferacion papilar endotelial atipica que mimetizaba al
angiosarcoma (1).

La PEH es una rara proliferacién no neopldsica
reactiva endotelial, comtiinmente localizada en la piel
y tejidos subcutdneos a pesar de haberse descrito en
multiples localizaciones del cuerpo humano.

Presentamos 5 casos de PEH, 4 de ellos en la mano
(Fig. 1) y 1 en el pie (Fig. 2). Es importante remarcar
los aspectos que ayuden a distinguir esta entidad de
otras neoplasias, con el objetivo de evitar tratamientos
inapropiados; por ello, en todos los casos, el diagnds-
tico fue en un primer tiempo clinico, por sus caracte-
risticas de presentacion y posteriormente anatomopa-
toldgico, de confirmacion.

CASOS CLINICOS

Durante 11, afios en el Servicio de Patologia Qui-
rurgica del Hospital Nifio Jesus (Madrid, Espafia), tan
solo 5 casos cumplieron los criterios diagndsticos del
tumor descrito por Masson. Revisaremos sus caracte-
risticas clinicas y las secciones teflidas con Hematoxi-
lina-Eosina, asi como las tinciones de fibras elasticas
seglin técnica de Van Gieson (Tabla I). Todos los
casos tuvieron lugar en mujeres de raza blanca, en el
intervalo de edad de 9 a 47 afos (alguno de los
pacientes provienen de la préctica privada de uno de

Fig. 1. Afectacion del aspecto volar de la articulacion interfalangica
proximal en paciente de 47 afios de edad.

los autores del trabajo, de ahi que el rango de edad
exceda la propia de la casuistica habitual de un hospi-
tal infantil).

El comportamiento clinico fue similar en todos los
casos, apareciendo una masa con margenes poco cla-
ros y coloracién puirpura, de crecimiento progresivo.
Tan solo 2 de las lesiones feueron dolorosas a la pal-
pacioén y sélo 2 pacientes relacionaron la presentacion
inicial del tumor con traumatismos previos (Fig. 1, 2).

La cirugia consistié en la completa reseccién de las
lesiones con 2 mm de margen, seguida de cierre direc-
to. Hubo 1 caso de dehiscencia menor, coincidiendo
con el tnico caso de afectacion de la planta del pie. Dos
de las lesiones recurrieron y fueron de nuevo resecadas
con margenes mayores, sin nuevas recidivas.

Discusion

Existen muy pocos articulos sobre la PEH en la lite-
ratura. La familiarizacion con esta entidad es importan-
te para el diagnéstico diferencial frente a tumores vas-
culares. La PEH representa un proceso vascular benig-
no sin ningun aspecto clinico especifico.

Las caracteristicas patoldgicas que podrian ayudar
a distinguir la PEH del angiosarcoma podrian reducir-
se a la circunscripcion de la lesion la localizacién en
un vaso o su asociacion con trombosis, asi como su
arquitectura papilar sin atipia citoldgica significativa
o dreas de crecimiento s6lido. El reconocimiento de
los hallazgos morfoldgicos de esta lesion y su inclu-
sion en el diagndstico diferencial de tumores vascula-
res, puede reducir la tendencia al diagndstico equivo-
cado de esta entidad como angiosarcoma y evitar asi
un tratamiento agresivo innecesario (2).

Tipicamente, estas papilas estdn alineadas en una
sola capa de células endoteliales hinchadas alrededor
de un tronco de coldgeno. No hay ninguna papila mul-

Fig. 2: Afectacion de la planta del pie en paciente de 17 afios de edad.



Hiperplasia papilar endotelial intravascular

Tabla 1. Hallazgos clinicos

Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4 Paciente 5
Edad (afios) 13 9 47 24 17
Localizacién Mediopalmar Hipotenar 4° Dedo Mediopalmar Planta del pie
Duracion (Meses) 12 12 3 6 4
Tamafio (cm) 0.7 1 0.8 0.6 12
Clinica Masa blanda dolorosa ~ Nodulo firme violdceo Nédulo firme rojizo Nédulo indurado Nédulo firme violdceo
Tratamiento Reseccion completa Reseccién completa Reseccién completa Reseccién completa Reseccién completa

con 2 mm de margen
Recurrencia Local -

con 2 mm de margen con 2 mm de margen

con 2 mm de margen

con 2 mm de margen

Tras 8 meses Tras un mes - -
de la cirugfa de la cirugia
2 anos 5 anos 5 anos 3 meses

Seguimiento 6 meses

ticapa, dreas sélidas, necrosis y poca o ninguna atipia.
Hay poca evidencia de mitosis. En los estadios inicia-
les, las papilas estdn compuestas de fibrina; en los esta-
dios finales existe agrupacion y fusion de la papilas for-
mandose una red anastomdtica de vasos sanguineos
dentro de un entramado de tejido conectivo (Fig. 3).

Desde la Idmina interna de las grandes venas nacen
papilas, cubiertas por endotelio. Estas papilas aumen-
tan en tamafio dando lugar a proyecciones polipoides
(vegetaciones) cuyos extremos poseen capilares y
fibrina. Estas papilas tienden a cubrir progresivamen-
te el lumen de las venas. A medida que aumentan,
estas ramificaciones endoteliofibrinosas se acercan y
contactan entre ellas, gradualmente rellenando la vena
y obstruyéndola. Como consecuencia, la sangre no
puede circular y finalmente se forma un trombo (3)
(Fig. 4).

La PHE puede aparecer como una forma primaria o
pura, desarrollada en un vaso distendido o puede aso-
ciarse a otras lesiones vasculares como hemangiomas,
granulomas pidgenos (4) o malformaciones linféticas,
pero la causa de esta condicion es desconocida. Pro-
bablemente haya factores hormonales que influyan en

su histogénesis (5, 6) dada su preponderancia femeni-
na al igual que en otras tumoraciones vasculares
benignas, tal y como nosotros vemos en nuestra serie
en la que todos los casos ocurrieron en mujeres. Ade-
mds, hay quien describe esta entidad como un proce-
so reactivo por un trombo dada la frecuente historia
de traumatismo previo.

La presentacion clinica es variable; puede aparecer
en casi todo el cuerpo humano (7). La localizacién
mads frecuente es en la mano; por ello, los cirujanos de
la mano deben tener conocimiento y tener presente
este raro tumor para considerarlo en el diagndstico
diferencial con los tumores vasculares de la mano,
puesto que la PEH puede curarse mediante la comple-
ta reseccion quirdrgica evitando un tratamiento
inapropiadamente agresivo (8, 9).

La principal caracteristica de 1a PEH es su gran pare-
cido, tanto clinico como histolégico, con el sarcoma de
tejidos blandos y su posible malinterpretacion como
tal. Por tanto, debe hacerse énfasis en el estudio clini-
co, radioldgico e histolégico de la misma (10).

Su tratamiento consiste en la completa reseccion
de la tumoracién, incluyéndo madrgenes amplios

Fig. 3. Anatomia Patolégica mediante tincion con Hematoxilina-Eosi-
na y microscopia optica, 40X: se puede observar como las papilas
endoteliales nacen desde el endotelio.

Fig. 4. Anatomia Patolégica mediante tincion con Hematoxilina-Eosi-
na y microscopia 6ptica 40X: se puede observar como en un estadio
final, la vena se rellena por ramificaciones endotelio-fibrinosas.
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para evitar asi su recurrencia. Basdndonos en el
cardcter benigno y circunscrito de esta lesion, es
suficiente la escision con 2 mm de margen en los
casos en que sus limites son evidentes, pero pueden
requerirse margenes mayores en caso de no ser asi.
Es importante afiadir que no existe consenso acerca
de los margenes de reseccion. No obstante, dado
que el tamafio del tumor es generalmente pequefio,
suele ser posible el cierre directo tras la extirpacion

(11).

Conclusiones

La hiperplasia papilar endotelial intravascular o
tumor de Masson, es una lesidn vascular benigna no
neoplasica, no habitual. Es importante no despre-
ciarla a la hora de realizar el diagndstico diferencial
frente a otras tumoraciones vasculares dada su fre-
cuente malinterpretaciéon con el angiosarcoma. Su
localizacion mas frecuente se da a nivel de las
manos, por lo que los cirujanos de la mano deben
tenerla siempre presente. Para su diagndstico, el
estudio es fundamentalmente anatomopatolégico.
Una vez cumplidos los criterios diagndsticos que la
identifican, la extirpacion con margenes suele ser
suficiente.
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