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Hiperplasia endotelial papilar
intravascular (tumor de Masson)

Cardona-Hernandez MA?, Fierro-Arias L, Gonzédlez-Gonzalez M3, Cabrera-
Pérez AL*

Resumen

La hiperplasia endotelial papilar intravascular, también conocida como
tumor de Masson, es una lesién poco frecuente de origen vascular sin
una manifestacion caracteristica. Por lo general, se manifiesta como
una neoformacién subcutanea que simula otras lesiones benignas o
malignas. Su topografia habitual es en las extremidades superiores,
la cabeza y el cuello. En términos histoldgicos, se caracteriza por
proliferacion papilar de células endoteliales, asociada con material
trombético. El tratamiento de eleccion es la extirpacién quirdrgica,
en algunos casos se recomienda realizar margenes amplios, como
en la variedad mixta, para evitar recurrencias. Comunicamos el caso
de una paciente con tumor de Masson en la zona frontal y adecuada
respuesta al tratamiento convencional.

PALABRAS CLAVE: hiperplasia endoteliar papilifera intravascular,
tumor de Masson, tumor vascular.
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Intravascular papillary endothelial
hyperplasia (Masson’s tumor).

Cardona-Hernandez MA?, Fierro-Arias L, Gonzalez-Gonzalez M3, Cabrera-
Pérez AL*

Abstract

Intravascular papillary endothelial hyperplasia, also known as Masson’s
tumor, is a rare neoplasm of vascular origin. It hasn’t a characteristic
presentation; it is commonly manifested as a subcutaneous tumor
simulating benign lesions and malignancies. Usual topography is in
upper extremities, head and neck. In histopathological terms, it is
characterized by a papillary proliferation of endothelial cells, associ-
ated with thrombotic material. Treatment consists of complete resec-
tion of the tumor, including wide enough margins in mixed form to
avoid recurrence. We present the case of a female patient diagnosed
as Masson’s tumor on forehead with good response to conventional
treatment.

KEYWORDS: intravascular papillary endothelial hyperplasia; Masson’s
tumor; vascular tumor
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ANTECEDENTES

La hiperplasia endotelial papilar intravascular,
también conocida como tumor de Masson, es
una lesion reactiva de origen vascular, benigna,
no neoplasica y con marcado parecido al angio-
sarcoma.'? Puede ocurrir en cualquier vaso y se
localiza frecuentemente en la piel y tejido celular
subcutaneo; también se han descrito casos ex-
tracutdneos.’ La lesién no tiene una morfologia
caracteristica y se reconocen tres variedades:
pura, mixta y extravascular.*

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 12 anos de edad, origi-
naria y residente de la Ciudad de México, sin
antecedentes personales patoldgicos relevantes
para su padecimiento actual.

A la exploracion fisica, tenfa una dermatosis
localizada en la cabeza de la que afectaba la
cara en la region supraciliar derecha, constituida
por una neoformacién subcutdnea de 0.8 cm de
didmetro con superficie eritemato-violacea, de
consistencia blanda y desplazable, no dolorosa
a la palpacion, de bordes bien definidos. Al
estudio dermatoscépico se observé un patrén
vascular con predominio de vasos mds o menos
aberrantes en el seno del tumor. El ultrasonido
Doppler reporté una masa tumoral de 0.6 mm,
con alta vascularidad central (Figura 1).

Inici6 el cuadro ocho meses antes de su consulta
con un “grano”, de crecimiento progresivo en
la frente y sin haber estado expuesta a algin
tratamiento previo; referia que al recostarse la
lesién aumentaba de tamafo y era menos notoria
al estar en posicion vertical; no habfa sintomas
agregados.

Ante la evidencia de una lesién vascular, se
optd por un abordaje quirdrgico, con anestesia
semitumescente en la periferia de la lesién. Se

Figura 1. A. Dermatoscopia con luz polarizada. Patrén
vascular con agrupacion central y periferia irregular.
B. Ultrasonido Doppler. Lesion con alta vascularidad
central.

disecé por planos hasta encontrar una neofor-
macioén violdcea envuelta en una membrana
transltcida, con dos pediculos altamente vascu-
larizados (Figura 2). Se ligaron los extremos y se
dio un margen periférico de 1 cm, finalizando
el evento con cierre directo por planos. Con el
diagnéstico presuntivo de probable tumor de
Masson, la pieza obtenida se envié a estudio
histopatolégico, que reporté una neoformacion
vascular, cuya pared estaba formada por proyec-
ciones de aspecto papilar, con estroma fibroso
circundante, trombos y células endoteliales
que se dirigian hacia la luz vascular (Figura 3).

Figura 2. Aspecto macroscépico de la neoformacién
durante el procedimiento quirtrgico.
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Figura 3. Imagenes histolégicas. A. Neoformacion
vascular que se encuentra en el espesor de la dermis
(H/E 10x). B. Numerosos eritrocitos que forman trom-
bos (H/E 40x). C. Proyecciones de aspecto papilar,
revestidas por células endoteliales que se dirigen
hacia la luz del vaso.
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Con ese estudio se corroboré el diagndstico de
hiperplasia endotelial papilar intravascular o
tumor de Masson. A dos anos de seguimiento
de la paciente, la evolucién ha sido favorable y
no ha habido datos de recurrencia.

DISCUSION

La primera descripcién de este tumor la hizo
Pierre Masson en 1923, en venas hemorroi-
dales, denominandolo hemangioendotelioma
vegetante intravascular.® En 1932, Henschen
lo interpreté como un proceso reactivo a infla-
macién y con estasis en el lecho vascular. Esta
lesién también se ha llamado angiomatosis in-
travascular, proliferacién endotelial intravascular,
hemangioendotelioma intravascular de Masson
y pseudoangiosarcoma de Masson. El término
con mayor aceptacion en la actualidad es el
de hiperplasia papilar endotelial intravascular
(Clearkin-Enzinger, 1976); se considera un tumor
de estirpe vascular y comportamiento benigno,
que en términos histolégicos, simula un heman-
giosarcoma.®’

Esta lesion representa entre 2 y 3.6% de todas
las proliferaciones vasculares de piel y mucosas.
Puede manifestarse a cualquier edad, con pre-
dominio entre la tercera y cuarta décadas de la
vida. Algunos autores refieren mayor frecuencia
en el sexo femenino (1.7:1).8°

Masson describié a la hiperplasia endotelial
papilar intravascular como una neoplasia, con
proliferacién de células endoteliales en la luz
vascular, con obstruccién, degeneracion y ne-
crosis con aspecto de infarto rojo secundario.’
El doble fenotipo inmunolégico, reportado en
algunos casos (histiocitico y endotelial), con-
firma que la lesién es de naturaleza reactiva y
no propiamente neoplasica. En la actualidad se
considera asi, una proliferacién vascular reactiva
con organizacion inusual de trombos y estasis
vascular traumatica.’®"" Kim y colaboradores'?
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reportaron que la existencia de trombos induce
un estado de hipoxia, que inicia su reorgani-
zacion asociada con proliferacion vascular
reactiva, junto con la expresion de dos moléculas
caracteristicas de esta fase: el factor inducible
de hipoxia 1(HIF-Ta) y el factor de crecimiento
vascular endotelial (VEGF).

En 1983, Hashimoto y colaboradores®'* descri-
bieron tres tipos de hiperplasia endotelial papilar
intravascular:

I. Pura o primaria (56%), es la mas frecuente, se
origina di novo en espacios vasculares dilata-
dos, afecta las extremidades (especialmente los
dedos), la cabeza y el cuello. Il. Mixta o reac-
tiva secundaria (40%). Se produce focalmente
en vdrices, hemangiomas, malformaciones
arteriovenosas preexistentes y enfermedades
crénicas, como la hemoglobinuria paroxistica
nocturna. Tiende a ser intramuscular. Ill. Extra-
vascular. Variedad excepcional (4%), asociada
principalmente con la formacién de hematomas
inducidos por traumatismo, que actdan como
una plantilla para la proliferacién de células
endoteliales.

Hace poco Sarode y colaboradores? encontraron
predominio de la forma pura con 84 casos (73%),
contra 31 (27%) de tipo mixto.

Su topografia habitual es la cabeza, el cuello o
las extremidades con afectacion de la piel y el
tejido celular subcutaneo, aunque se ha reporta-
do en la regién intracraneal, la 6rbita, los senos
paranasales, la mandibula, la cavidad oral, la
faringe, la parétida, el tubo gastrointestinal y
la vulva."'> Su morfologia no es caracteristica,
aunque existen datos orientadores segtn la loca-
lizacién. En la piel, generalmente se manifiesta
como una neoformacion subcutanea de consis-
tencia firme, eritemato-violacea, mal definida, de
crecimiento lento y progresivo."'*'° Las lesiones
intramusculares se manifiestan como masas sub-

cutaneas de tamafio considerable que facilmente
se confunden con sarcomas.'® En la cavidad oral,
las localizaciones mas frecuentes son: el labio
inferior, la lengua, la mucosa bucal, el labio su-
perior, la region vestibulo-mandibular y el angulo
de la boca; los hallazgos clinicos son semejantes,
identificandose bien delimitada de la mucosa
adyacente. Incluso se han descrito lesiones multi-
plesy asintomdticas.'” La evolucion puede cursar
desde un lapso de 15 dias hasta 6 afios. Se asocia
con el antecedente de traumatismo local en 6 a
10% de los casos, particularmente en la boca.?
Existe un caso reportado de hiperplasia endotelial
papilar intravascular periocular asociado con
enfermedad de Behget (con riesgo de formacion
de trombosis vascular);'® sin embargo, a este res-
pecto, en un estudio multicéntrico efectuado en
Turquia de 661 casos, no se encontrd ninglin caso
de hiperplasia endotelial papilar intravascular
concomitante con esa enfermedad.'

La lesién principal consiste en una masa de
conductos vasculares anastomosados, con pro-
yecciones intraluminales de cantidad variable
que pueden dar la apariencia de pequefas islas
en el centro del lumen. Los vasos se muestran
de caracter infiltrativo, con células endote-
liales hiperplasicas, algunas hipercromaticas,
anastomosadas e incluso con algunos ntcleos
pleomérficos, que llegan a confundirse con un
proceso sarcomatoso.?’2! Es usual encontrar
eritrocitos en la luz vascular. El estroma esta con-
formado por un material eosinofilico y hialino
que puede fusionarse con vasos trombosados.?

Los estudios de gabinete son un complemento
para el abordaje y son de relevancia para des-
cartar diagnésticos diferenciales, en los que
se involucran otras estructuras, como hueso,
musculo o tejidos blandos.'® Los hallazgos ul-
trasonograficos en la forma pura son imagenes
hipoecoicas, comparadas contra el tejido celular;
en la imagen por Doppler se ha descrito refor-
zamiento vascular periférico.??
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Desde el punto de vista histolégico, lo mas im-
portante es diferenciarlo del angiosarcoma, con
el que se confunde con facilidad. Los diagnosti-
cos diferenciales de la forma pura incluyen, entre
otros: fibroma traumatico, mucocele, tumor de la
glandula salival, melanoma, granuloma piégeno,
sarcoma de Kaposi, hemangioma o hematoma.
La forma mixta muestra caracteristicas de la
lesion vascular inicial y se basa en ésta para su
diagnéstico definitivo.?

El tratamiento de eleccién de las formas puras,
bien circunscritas y de limites evidentes, es la
reseccion quirdrgica completa en las que resulta
suficiente una escision con 2 mm de margen y
con escasas tasas de recurrencia.?*** Las tasas
de recurrencia llegan a ser de 7 a 10% en las
variedades mixtas que asientan sobre anomalias
vasculares subyacentes; en el tratamiento de
estas formas se recomiendan margenes am-
plios para evitar recurrencia.*'*?>?¢ En el caso
de resecciones incompletas, las recurrencias
varian de 10% en tejidos blandos hasta 42%
en lesiones intraparenquimatosas. En pacientes
con enfermedad residual o recurrencia, el papel
de la radioterapia o quimioterapia es incierto.?”
En 2012, Prey y colaboradores publicaron un
caso tratado exitosamente con nebivolol, far-
maco que tiene propiedades selectivas para p-1
antagonistas y liberacién de 6xido nitrico, aun-
que su mecanismo de accién en la hiperplasia
endotelial papilar intravascular hasta ahora se
desconoce.?®

COMENTARIO

El interés de comunicar este caso de hiperplasia
endotelial papilar intravascular tipo | radica en
que es una enfermedad infrecuente. Pensamos
que puede estar subdiagnosticada por la amplia
gama de diagndsticos diferenciales y por el po-
limorfismo clinico de la lesion. Se deben evitar
tratamientos cuando no se cuente con estudios
iniciales de apoyo para evitar manejos inadecua-

2017 septiembre;61(5)

dos, siempre debe descartarse la posibilidad de
un sarcoma, verificar la extirpacién completa y
finalizar con el estudio histopatolégico corres-
pondiente. Sugerimos hacer seguimiento del
paciente a largo plazo, por la posibilidad de
recurrencia de la lesién.
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Fundacion para la Dermatitis Atépica (FDA) en México

N

Siendo la dermatitis atépica uno de los padecimientos mas prevalentes, crénicos en nifnos, y que requiere
de explicaciones precisas y apoyo a la investigacion, para todo eso se creé la Fundacién México. Tiene
como sede el prestigiado Servicio de Dermatologia del Instituto Nacional de Pediatria, y lo lidera su
jefa: la Dra. Carola Duran McKinster, y estd conformado por su selecto grupo de especialistas.

Sus objetivos son claros y precisos: afiliacién de pacientes, dar informacién, conducir talleres, ayuda
directa a los pacientes. Su pagina web es:

http://www.fundacion-dermatitis-atopica.com.mx/

Mision y Vision de la FDA

“Su misién. Poner al alcance de los nifos mexicanos con Dermatitis Atopica y sus familiares informacion
clara, precisa y profesional sobre qué es, cémo tratar y cémo superar la enfermedad, basados en un
enfoque no sélo de salud clinica sino psicolégica y social.”

“Su vision. Convertir a la Fundacién para la Dermatitis Atopica en la entidad de referencia mas
relevante del pais, para dirigir y orientar tanto a pacientes y familiares, como a otras entidades clinicas
y sociales que puedan identificar esta enfermedad en su entorno, a fin de brindar los cuidados clinicos
y emocionales de mas nifios con Dermatitis Atpica, para devolverles una mejor calidad de vida que
redunde en una mejor integracion y un mejor desempefio de estos pequefos en su entorno social.”
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