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Hemangioendotelioma epitelioide como causa de 
intususcepción intestinal en una paciente adulta: caso clínico
Epithelioid hemangioendothelioma as a cause of intestinal intussusception in an adult 
female patient: case report
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Carlos E. Gómez, Eduardo E. Marquina-Montilla y Estrella Uzcátegui-Paz
Servicio de Cirugía General, Instituto Autónomo Hospital Universitario de Los Andes, Universidad de Los Andes, Mérida, Estado de Mérida, 
Venezuela

Resumen

Introducción: El hemangioendotelioma epitelioide es un tumor vascular poco frecuente de aspecto epitelioide e histiocitoide. 
La intususcepción intestinal suele ser causa de dolor abdominal crónico y corresponde al 1-5% de las obstrucciones intesti-
nales en el adulto. Caso clínico: Mujer de 65 años que acude con dolor abdominal crónico. Se realiza tomografía compu-
tarizada y se observa incursión del íleon en el colon derecho. Es llevada a mesa operatoria con hallazgo de intususcepción 
intestinal ileocólica por tumoración de intestino delgado, con resultado anatomopatológico de hemangioendotelioma epitelioide. 
Conclusiones: Se describe el proceso de diagnóstico 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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Introducción

El hemangioendotelioma epitelioide (HE) es un tu-
mor vascular poco frecuente de aspecto epitelioide e 
histiocitoide originado de células endoteliales o preen-
doteliales vasculares1. 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-
racterísticas entre hemangioma y angiosarcoma2.  
La prevalencia estimada es menor de un caso por 
millón de habitantes3. Suele diagnosticarse en muje-
res en la sexta década de la vida, manifestándose 
como dolor abdominal y anemia ferropénica cuando 
se localiza en el intestino delgado, y adelgazamiento 
e incluso hepatomegalia dolorosa, hipertensión portal 
o secuestro plaquetario (síndrome de Kasabach-Me-
rritt) cuando se localiza en el hígado4.

El dolor abdominal inespecífico es la causa más común 
de ingreso quirúrgico agudo por dolor abdominal. Su 
etiología no se logra establecer hasta en el 40-65% de 
los pacientes, lo que puede llevar a una evolución cróni-
ca5. En el dolor abdominal agudo, las investigaciones 
suelen dirigirse hacia la exclusión de dolencias como 
apendicitis aguda, obstrucción intestinal y otras similares; 
en el dolor crónico, el principal objetivo de investigación 
son las patologías malignas, la enfermedad inflamatoria 
intestinal, la enfermedad ácido-péptica, las enfermeda-
des ginecológicas y la patología hepatobiliar5.

La invaginación intestinal es un tipo raro de obstrucción 
intestinal, definida como la introducción de un asa intes-
tinal proximal (intususceptum) dentro de un asa distal 
(intussuscipiens), resultando en la obliteración de su luz. 
Si bien es una causa de obstrucción intestinal frecuente 
en niños, la invaginación intestinal en adultos es bastante 
rara, con una incidencia estimada de dos casos por mi-
llón de habitantes y año6. Del total de los casos de intu-
suscepción, solo el 5% ocurren en adultos, y únicamente 
representan el 1-5% de todas las obstrucciones intesti-
nales en adultos7. Las localizaciones más 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 retroperitoneo8.

La presentación clínica de la invaginación intestinal 
en el adulto suele ser inespecífica. Con poca frecuen-
cia se evidencia la tríada clásica de dolor abdominal, 
vómitos y heces en «jalea de grosella», que suele ser 
más frecuente en el niño, lo que lleva a retrasos en el 

diagnóstico. Sin embargo, la invaginación intestinal es 
un diagnóstico diferencial importante a considerar por-
que la mayoría de los casos en adultos son causados   
por lesiones estructurales, comúnmente neoplasias 
malignas9. El uso de la tomografía computarizada 
como método de diagnóstico preoperatorio se ha de-
sarrollado ampliamente en los últimos años para este 
tipo de patología10.

Caso clínico

Mujer de 65 años, natural y procedente de 
Mérida, Venezuela, con antecedente quirúrgico de 
apendicetomía abierta, quien presenta enfermedad ac-
tual de 4 meses de evolución 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 ilíaca derecha, motivo por el 
cual acude al médico facultativo, quien le indica trata-
miento médico, con mejoría parcial del cuadro. En vista 
de que persiste la sintomatología y aparece una masa 
palpable en la fosa ilíaca derecha, acude al servicio de 
gastroenterología de nuestra institución, donde se le 
realiza una colonoscopia que reporta una tumoración 
subepitelial en la región cecal.

Concomitantemente presenta alteración del patrón 
evacuatorio, alternando entre periodos de estreñimien-
to y evacuaciones diarreicas, alzas térmicas de apari-
ción reciente (15 días) e intolerancia a la vía oral 
(sólidos), motivo por el cual es referida al servicio de 
cirugía general.

En la exploración física se encontró en condiciones 
clínicas estables, afebril, hidratada, con adecuada 
coloración cutaneomucosa; al examen abdominal, ab-
domen plano, ruidos hidroaéreos presentes, blando, 
depresible, con masa palpable en la fosa ilíaca dere-
cha de 5 × 5 cm, móvil, dolorosa a la palpación y sin 
signos de irritación peritoneal; al tacto rectal, ano sin 
alteraciones, esfínter 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 ginecológico, sin alteraciones; resto 
de la exploración física, sin alteraciones.

Se solicita tomografía computarizada con doble con-
traste (oral e intravenoso), en la que se evidencia 
pérdida de la configuración habitual en la región ileo-
cecal con importante aumento de volumen del ciego, 
y se observa la incursión del íleon en el colon derecho 
en un largo trayecto que abarca desde el colon trans-
verso hasta el ángulo esplénico (Fig. 1), en donde se 
observa una formación sacular llena de contraste oral. 
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Durante la fase arterial, la región cecal no muestra 
cambios en su densidad y se aprecian los trayectos 
vasculares en todo el interior del colon acompañados 
de tejido adiposo, pero se evidencia doble realce en 
la región del ángulo esplénico del colon transverso. 
Se concluye como hallazgos sugestivos de intusus-
cepción intestinal secundaria a neoplasia.

En vista de los hallazgos tomográficos y la explora-
ción física es llevada a la mesa operatoria, donde se 
encuentra escaso líquido cetrino libre en la cavidad 
abdominal. Se evidencia intususcepción íleo-cólica has-
ta el ángulo hepático del colon transverso (Fig. 2 A). Al 
reducir la intususcepción se observa una tumoración a 
10 cm en la válvula 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 múltiples ade-
nopatías de tamaños variados (no > 2 cm) en el me-
senterio del colon derecho, sin evidencia de lesiones 
en el hígado. Se realizan maniobra de Cattell-Braasch, 
hemicolectomía derecha hasta la emergencia de la ar-
teria cólica derecha, cierre de muñón de colon 

transverso y confección de anastomosis íleo-transversa 
término-lateral, lavado y drenaje de la cavidad, y cierre 
por planos de la cavidad abdominal. El acto quirúrgico 
culmina sin complicaciones y la paciente tiene una evo-
lución clínica favorable. A las 48 horas de posoperatorio 
se inicia la vía oral. Es egresada a los 5 días de posto-
peratorio, se retira el drenaje a los 10 días y la paciente 
se mantiene en control por el servicio de cirugía gene-
ral, sin eventualidades en su evolución.

En la muestra estudiada se evidenció una lesión neo-
plásica caracterizada por la proliferación de estructuras 
tubulares con revestimiento de tipo endotelial que mues-
tra citoplasma eosinófilo, núcleos vesiculares sin nucléo-
los, vacuolas intracitoplasmáticas, 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 neutrófilo y linfocitario con zonas de necrosis, 
detritus celulares y eritrocitos extravasados. Se realizaron 
coloraciones especiales de PAS (Periodic Acid-Schiff) y 

Figura 1. A: pérdida de la configuración habitual de la región ileocecal (flecha). B: incursión del íleon en el colon derecho en un largo trayecto 
que abarca desde el colon transverso hasta el ángulo esplénico.

A B

Figura 2. A: intususcepción íleo-cólica hasta el ángulo hepático del colon transverso. B: tumoración a 10 cm de la válvula ileocecal y de 10 cm 
de longitud en el intestino delgado, que invade hasta la serosa indurada y compromete la luz del intestino.

BA
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tricrómico de Gomori, que mostraron la presencia de 
tejido conjuntivo fibroso alrededor de las zonas de lesión 
neoplásica descritas; los cortes de intestino grueso con 
revestimiento mucoso sin alteraciones de consideración, 
al igual que en el mesenterio. Hallazgos en intestino del-
gado consistentes con HE de malignidad intermedia.

Discusión

La intususcepción se clasifica, según su ubicación, 
en cuatro categorías:

– Entero-entérica: confinada al intestino delgado.
– Colo-cólonica: afecta solo al intestino grueso.
– Íleo-cólica: definida como la introducción del 

íleon terminal dentro del colon ascendente.
– Íleo-cecal: la válvula íleo-cecal es el punto prin-

cipal de la invaginación intestinal y se distingue 
con cierta dificultad de la variante íleo-cólica11.

Se presenta el caso de una paciente adulta con intu-
suscepción intestinal íleo-cólica, que es muy infrecuente 
en este grupo etario. Actualmente se desconoce la fi-
siopatología exacta de la invaginación intestinal (prima-
ria o idiopática) hasta en un 8-20% de los casos, siendo 
más probable su aparición en el intestino delgado7. En 
este caso fue consecuencia de un HE, tumoración tam-
bién bastante infrecuente que representa solo el 1-3% 
de todas las neoplasias malignas gastrointestinales12, 
mientras que los tumores malignos más frecuentes en 
el tracto gastrointestinal son los adenocarcinomas 
(40%), los carcinoides (25-30%), los linfomas (15-20%), 
los sarcomas (12%) y las metástasis13.

El HE es un tumor raro y localmente agresivo, descrito 
en el intestino delgado como causa de hemorragia diges-
tiva superior4. Aunque realizamos una revisión extensa 
de la literatura, no encontramos descrito ninguno como 
causa de intususcepción intestinal en pacientes adultos 
ni pediátricos. Hay cuatro tipos histológicos de heman-
gioendotelioma: epitelioide, fusiforme, kaposiforme y en-
dovascular papilar maligno o tumor de Dabska4. En orden 
de mayor a menor frecuencia, su ubicación suele ser en 
la piel, el hígado, el bazo, el tracto gastrointestinal (prin-
cipalmente el yeyuno y el íleon), el hueso, el pulmón, y 
la cabeza y el cuello. Alrededor del 50% de los pacientes 
con afectación de órganos internos presentan lesiones 
cutáneas asociadas. En los adultos, las variantes fusifor-
me y epitelioide son las más comunes, afectando de 
forma nodular o difusa uno o varios órganos4.

Se realizaron controles sucesivos de la paciente utili-
zando otros métodos de imagen (ultrasonido abdominal 
y radiografía de tórax), sin evidencia de tumoraciones 
en otro órgano ni de afectación cutánea, por lo que se 

concluyó que el HE localizado era un tumor primario con 
afectación de un solo órgano. El dolor abdominal pre-
sentado puede ser adjudicado a la intususcepción intes-
tinal, que mostró una expresión clínica atípica.

Conclusiones

La invaginación intestinal no tratada puede poner en 
peligro la vida del paciente, ocasionando distensión intes-
tinal progresiva que resulta en un aumento de la presión 
intraluminal, lo que puede conducir a isquemia microvas-
cular, necrosis tisular con perforación intestinal y posterior-
mente peritonitis14. Se han descrito metástasis a distancia 
por diseminación hematógena de los HE; invaden princi-
palmente el hígado, pero también la piel, las serosas, el 
bazo, las amígdalas, el retroperitoneo y el riñón, y excep-
cionalmente se han descrito metástasis colónicas15.

Cuando las lesiones son pequeñas y limitadas en 
número, algunos autores recomiendan la resección 
quirúrgica o un abordaje preventivo en pacientes asin-
tomáticos. La resección 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 resección quirúrgica 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 aún no está confirmado1.

En esta paciente, el diagnóstico precoz basado en 
la presunción, aunado a métodos más específicos de 
diagnóstico por imágenes (tomografía computarizada), 
llevó a su resolución quirúrgica temprana, corrigiendo 
no solo la intususcepción, sino también resecando una 
tumoración de malignidad intermedia.
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