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CASO CLIiNICO

Hemangioendotelioma epitelioide como causa de
intususcepcion intestinal en una paciente adulta: caso clinico

Epithelioid hemangioendothelioma as a cause of intestinal intussusception in an adult
female patient: case report
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Resumen

Introduccion: E/l hemangioendotelioma epitelioide es un tumor vascular poco frecuente de aspecto epitelioide e histiocitoide.
La intususcepcion intestinal suele ser causa de dolor abdominal crénico y corresponde al 1-5% de las obstrucciones intesti-
nales en el adulto. Caso clinico: Mujer de 65 afios que acude con dolor abdominal cronico. Se realiza tomografia compu-
tarizada y se observa incursion del ileon en el colon derecho. Es llevada a mesa operatoria con hallazgo de intususcepcion
intestinal ileocdlica por tumoracion de intestino delgado, con resultado anatomopatoldgico de hemangioendotelioma epitelioide.
Conclusiones: Se describe el proceso de diagndstico y manejo, con apropiado desenlace posoperatorio.
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Abstract

Introduction: Epithelioid hemangioendothelioma is a rare vascular tumor with an epithelioid and histiocytoid appearance. In-
testinal intussusception can manifest as chronic abdominal pain, representing only 1-5% of intestinal obstructions in adults.
Case report: 65-year-old female who is attended with chronic abdominal pain. We performed a computed tomography show-
ing the incursion of the ileum into the right colon. She was taken to the operating table, with the finding of ileo-colic intestinal
intussusception due to small bowel tumor, with subsequent anatomopathological results of epithelioid hemangioendothelioma.
Conclusions: The diagnosis and management process with an appropriate postoperative outcome is described.
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|ntroducci6n

El hemangioendotelioma epitelioide (HE) es un tu-
mor vascular poco frecuente de aspecto epitelioide e
histiocitoide originado de células endoteliales o preen-
doteliales vasculares'. Representa menos del 1% de
los tumores vasculares y fue descrito por primera vez
en 1975 por Dail y Liebow como HE pulmonar; el tér-
mino «hemangioendotelioma epitelioide» fue introdu-
cido en 1982 por Weiss y Enzinger para describir un
tumor vascular del hueso y del tejido blando con ca-
racteristicas entre hemangioma y angiosarcomaZ.
La prevalencia estimada es menor de un caso por
millén de habitantes®. Suele diagnosticarse en muje-
res en la sexta década de la vida, manifestandose
como dolor abdominal y anemia ferropénica cuando
se localiza en el intestino delgado, y adelgazamiento
e incluso hepatomegalia dolorosa, hipertension portal
0 secuestro plaquetario (sindrome de Kasabach-Me-
rritt) cuando se localiza en el higado*.

El dolor abdominal inespecifico es la causa mas comun
de ingreso quirurgico agudo por dolor abdominal. Su
etiologia no se logra establecer hasta en el 40-65% de
los pacientes, lo que puede llevar a una evolucién croéni-
ca’. En el dolor abdominal agudo, las investigaciones
suelen dirigirse hacia la exclusion de dolencias como
apendicitis aguda, obstruccion intestinal y otras similares;
en el dolor cronico, el principal objetivo de investigacion
son las patologias malignas, la enfermedad inflamatoria
intestinal, la enfermedad acido-péptica, las enfermeda-
des ginecoldgicas y la patologia hepatobiliar®.

La invaginacion intestinal es un tipo raro de obstruccion
intestinal, definida como la introduccion de un asa intes-
tinal proximal (intususceptum) dentro de un asa distal
(intussuscipiens), resultando en la obliteracion de su luz.
Si bien es una causa de obstruccion intestinal frecuente
en nifos, la invaginacion intestinal en adultos es bastante
rara, con una incidencia estimada de dos casos por mi-
llén de habitantes y afio®. Del total de los casos de intu-
suscepcion, solo el 5% ocurren en adultos, y Unicamente
representan el 1-5% de todas las obstrucciones intesti-
nales en adultos’. Las localizaciones mas frecuentes son
las uniones entre los segmentos de intestino que se
pueden movilizar libremente y los segmentos de intestino
que se encuentran adheridos o fijos al retroperitonec®.

La presentacion clinica de la invaginacion intestinal
en el adulto suele ser inespecifica. Con poca frecuen-
cia se evidencia la triada clésica de dolor abdominal,
vomitos y heces en «jalea de grosella», que suele ser
mas frecuente en el nifio, lo que lleva a retrasos en el
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diagndstico. Sin embargo, la invaginacion intestinal es
un diagndstico diferencial importante a considerar por-
que la mayoria de los casos en adultos son causados
por lesiones estructurales, comunmente neoplasias
malignas®. El uso de la tomografia computarizada
como método de diagndstico preoperatorio se ha de-
sarrollado ampliamente en los Ultimos afios para este
tipo de patologia™.

Caso clinico

Mujer de 65 afios, natural y procedente de
Mérida, Venezuela, con antecedente quirirgico de
apendicetomia abierta, quien presenta enfermedad ac-
tual de 4 meses de evolucion caracterizada por dolor
abdominal de inicio insidioso, de leve intensidad, pun-
zante, inicialmente generalizado, pero luego de 3 me-
ses se localiza en la fosa iliaca derecha, motivo por el
cual acude al médico facultativo, quien le indica trata-
miento médico, con mejoria parcial del cuadro. En vista
de que persiste la sintomatologia y aparece una masa
palpable en la fosa iliaca derecha, acude al servicio de
gastroenterologia de nuestra institucion, donde se le
realiza una colonoscopia que reporta una tumoracion
subepitelial en la region cecal.

Concomitantemente presenta alteracion del patrén
evacuatorio, alternando entre periodos de estrefiimien-
to y evacuaciones diarreicas, alzas térmicas de apari-
cion reciente (15 dias) e intolerancia a la via oral
(sdlidos), motivo por el cual es referida al servicio de
cirugia general.

En la exploracidn fisica se encontrd en condiciones
clinicas estables, afebril, hidratada, con adecuada
coloracién cutaneomucosa; al examen abdominal, ab-
domen plano, ruidos hidroaéreos presentes, blando,
depresible, con masa palpable en la fosa iliaca dere-
cha de 5 x 5 cm, mdvil, dolorosa a la palpacion y sin
signos de irritacion peritoneal; al tacto rectal, ano sin
alteraciones, esfinter con tonicidad conservada, am-
polla rectal con paredes lisas en las que no se palpan
tumoraciones, y con escasas heces blandas en su
interior; examen ginecoldgico, sin alteraciones; resto
de la exploracion fisica, sin alteraciones.

Se solicita tomografia computarizada con doble con-
traste (oral e intravenoso), en la que se evidencia
pérdida de la configuracion habitual en la regién ileo-
cecal con importante aumento de volumen del ciego,
y se observa la incursién del ileon en el colon derecho
en un largo trayecto que abarca desde el colon trans-
verso hasta el angulo esplénico (Fig. 1), en donde se
observa una formacion sacular llena de contraste oral.
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Figura 1. A: pérdida de la configuracion habitual de la region ileocecal (flecha). B: incursion del ileon en el colon derecho en un largo trayecto
que abarca desde el colon transverso hasta el angulo esplénico.
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Figura 2. A: intususcepcion ileo-cdlica hasta el angulo hepatico del colon transverso. B: tumoracion a 10 cm de la valvula ileocecal y de 10 cm
de longitud en el intestino delgado, que invade hasta la serosa indurada y compromete la luz del intestino.

Durante la fase arterial, la regiéon cecal no muestra
cambios en su densidad y se aprecian los trayectos
vasculares en todo el interior del colon acompafiados
de tejido adiposo, pero se evidencia doble realce en
la region del angulo esplénico del colon transverso.
Se concluye como hallazgos sugestivos de intusus-
cepcion intestinal secundaria a neoplasia.

En vista de los hallazgos tomograficos y la explora-
cion fisica es llevada a la mesa operatoria, donde se
encuentra escaso liquido cetrino libre en la cavidad
abdominal. Se evidencia intususcepcidn ileo-célica has-
ta el angulo hepatico del colon transverso (Fig. 2 A). Al
reducir la intususcepcion se observa una tumoracion a
10 cm en la valvula ileocecal y de 10 cm en el intestino
delgado que invade hasta la serosa, indurada y que
compromete la luz intestinal (Fig. 2 B), y mdltiples ade-
nopatias de tamafos variados (no > 2 cm) en el me-
senterio del colon derecho, sin evidencia de lesiones
en el higado. Se realizan maniobra de Cattell-Braasch,
hemicolectomia derecha hasta la emergencia de la ar-
teria cdlica derecha, cierre de muidén de colon

transverso y confeccion de anastomosis ileo-transversa
término-lateral, lavado y drenaje de la cavidad, y cierre
por planos de la cavidad abdominal. El acto quirdrgico
culmina sin complicaciones y la paciente tiene una evo-
lucién clinica favorable. A las 48 horas de posoperatorio
se inicia la via oral. Es egresada a los 5 dias de posto-
peratorio, se retira el drenaje a los 10 dias y la paciente
se mantiene en control por el servicio de cirugia gene-
ral, sin eventualidades en su evolucion.

En la muestra estudiada se evidencid una lesion neo-
plasica caracterizada por la proliferacion de estructuras
tubulares con revestimiento de tipo endotelial que mues-
tra citoplasma eosindfilo, nucleos vesiculares sin nucléo-
los, vacuolas intracitoplasmaticas, que presentan luces
endoteliales, algunas con eritrocitos, y mitosis aisladas
(tres en 40 campos de alto poder). Dicha zona muestra
un incremento de tejido conjuntivo fibroso. En la periferia
se aprecia un importante infiltrado inflamatorio polimorfo-
nuclear neutrdfilo y linfocitario con zonas de necrosis,
detritus celulares y eritrocitos extravasados. Se realizaron
coloraciones especiales de PAS (Periodic Acid-Schiff) y
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tricrdmico de Gomori, que mostraron la presencia de
tejido conjuntivo fibroso alrededor de las zonas de lesion
neoplasica descritas; los cortes de intestino grueso con
revestimiento mucoso sin alteraciones de consideracion,
al igual que en el mesenterio. Hallazgos en intestino del-
gado consistentes con HE de malignidad intermedia.

Discusion

La intususcepcion se clasifica, segun su ubicacion,
en cuatro categorias:

— Entero-entérica: confinada al intestino delgado.

— Colo-colonica: afecta solo al intestino grueso.

— lleo-célica: definida como la introduccién del
ileon terminal dentro del colon ascendente.

— ileo-cecal: la valvula fleo-cecal es el punto prin-
cipal de la invaginacion intestinal y se distingue
con cierta dificultad de la variante ileo-célica'.

Se presenta el caso de una paciente adulta con intu-
suscepcion intestinal ileo-colica, que es muy infrecuente
en este grupo etario. Actualmente se desconoce la fi-
siopatologia exacta de la invaginacién intestinal (prima-
ria o idiopatica) hasta en un 8-20% de los casos, siendo
mas probable su aparicién en el intestino delgado’. En
este caso fue consecuencia de un HE, tumoracion tam-
bién bastante infrecuente que representa solo el 1-3%
de todas las neoplasias malignas gastrointestinales'?,
mientras que los tumores malignos més frecuentes en
el tracto gastrointestinal son los adenocarcinomas
(40%), los carcinoides (25-30%), los linfomas (15-20%),
los sarcomas (12%) y las metastasis™.

El HE es un tumor raro y localmente agresivo, descrito
en el intestino delgado como causa de hemorragia diges-
tiva superior*. Aunque realizamos una revision extensa
de la literatura, no encontramos descrito ninguno como
causa de intususcepcion intestinal en pacientes adultos
ni pediatricos. Hay cuatro tipos histoldgicos de heman-
gioendotelioma: epitelioide, fusiforme, kaposiforme y en-
dovascular papilar maligno o tumor de Dabska®*. En orden
de mayor a menor frecuencia, su ubicacion suele ser en
la piel, el higado, el bazo, el tracto gastrointestinal (prin-
cipalmente el yeyuno y el ileon), el hueso, el pulmén, y
la cabeza y el cuello. Alrededor del 50% de los pacientes
con afectaciéon de organos internos presentan lesiones
cutaneas asociadas. En los adultos, las variantes fusifor-
me y epitelioide son las mas comunes, afectando de
forma nodular o difusa uno o varios 6rganos®.

Se realizaron controles sucesivos de la paciente utili-
zando otros métodos de imagen (ultrasonido abdominal
y radiografia de tdrax), sin evidencia de tumoraciones
en otro 6rgano ni de afectacion cutanea, por lo que se
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concluyd que el HE localizado era un tumor primario con
afectacion de un solo érgano. El dolor abdominal pre-
sentado puede ser adjudicado a la intususcepcion intes-
tinal, que mostré una expresion clinica atipica.

Conclusiones

La invaginacién intestinal no tratada puede poner en
peligro la vida del paciente, ocasionando distension intes-
tinal progresiva que resulta en un aumento de la presion
intraluminal, lo que puede conducir a isquemia microvas-
cular, necrosis tisular con perforacion intestinal y posterior-
mente peritonitis™. Se han descrito metastasis a distancia
por diseminacion hematdgena de los HE; invaden princi-
palmente el higado, pero también la piel, las serosas, el
bazo, las amigdalas, el retroperitoneo y el rifidon, y excep-
cionalmente se han descrito metastasis colonicas'™.

Cuando las lesiones son pequefas y limitadas en
numero, algunos autores recomiendan la reseccion
quirdrgica o un abordaje preventivo en pacientes asin-
tomaticos. La reseccion curativa exitosa logra buenos
resultados, pero el papel de la quimioterapia adyuvante
y la radioterapia es ambiguo. Por lo general, se elige
la radioterapia después de la reseccion quirdrgica del
HE localizado, con el fin de controlar la enfermedad
residual, mientras que se prefiere la quimioterapia en
caso de enfermedad diseminada, pero su efecto bene-
ficioso aun no esta confirmado’.

En esta paciente, el diagndstico precoz basado en
la presuncion, aunado a métodos mas especificos de
diagndstico por imagenes (tomografia computarizada),
llevd a su resolucion quirdrgica temprana, corrigiendo
no solo la intususcepcion, sino también resecando una
tumoracion de malignidad intermedia.
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