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Hemangioendotelioma multicéntrico de mufeca

J. E. AROCA NAVARRO, R. CALERO FERRANDIS, M. SALOM TAVERNER y J PARDO MONTANER

Servicio de Cirugia Ortopédicay Traumatologia. Hospital Universitario La Fe. Valencia.

Resumen.—Se presenta el caso de un hemangioendotelioma multicéntrico grado | localizado
en el extremo distal del cubito y en varios huesos del carpo en un varén de 57 afios como hallaz-
go casual en un estudio radiografico realizado tras un traumatismo de mufieca. El paciente fue
tratado mediante reseccién amplia del extremo distal del cubito y de los huesos del carpo afectos
(ganchoso, piramidal y pisiforme) y artrodesis radiocarpiana con injerto autélogo tricortical de
cresta iliaca. Tras un seguimiento de 24 meses el paciente esta asintomético y no presenta recidi-
vas locales ni metastasis a distancia.

MULTICENTRIC HEMANGIOENDOTHELIOMA AT THE DISTAL ULNAR
AND CARPAL RONES

Summary.—A case of multicentric hemangioendothelioma located at the distal ulnar and diffe-
rent carpal bones was found in a 57-year-old man after a Rx control because a wrist trauma. The
patient was treated by wide resection of distal ulnar and the affected carpal bones. Fusion of the
radiocar pal joint was performed using tricortical autologous bone graft taken from the iliac crest.
After 24-month follow-up, the patient was asymptomatic without local recurrence or metastasis.

INTRODUCCION Van der List ha descrito la asociacion de un he-
mangioendotelioma con la implantacién de una
prétesis total de cadera (10) y Pins con un infarto
6seo en un paciente afecto de enfermedad de Gau-

cher (14).

El hemangioendotelioma es un tumor vascular
poco comun (1-3) que supone entre el 0,1y el 1,5%
de los tumores 6seos malignos (4-12). Debido a la
rareza de este tumor es dificil dar cifras de locali-
zacion o edad con significacion estadistica (1, 7).

Segun algunos autores existe una ligera preferencia CASO CLINICO

por localizarse en diéfisis de huesos largos de ex-
tremidades inferiores (1, 3, 4, 6, 7, 12, 13) y en la
edad adulta (2, 3, 5, 12-14). Los varones se ven
afectados con més frecuencia que las mujeres, va-
riando ésta entre el 61 y el 66% (3-5, 7-9, 12-14).

El origen multicéntrico (sincrénico o metacroni-
co) de estas lesiones es muy frecuente (1, 4, 8, 9,
14) y puede llegar a representar un 38% de los tu-
mores de bgjo grado (5-7, 11, 13, 15), siendo ex-
tremadamente raro en los tumores de elevado gra-
do de malignidad (13).
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Vardn de 57 afios de edad, sin antecedentes de interés,
que acude a urgencias por sufrir un traumatismo sobre la
mufieca derecha. Al ser interrogado mas detalladamente
el paciente refiere molestias difusas en esa mufieca de
2 meses de evolucion que atribuye a sobreesfuerzo por el
trabajo manual que desarrolla. A la exploracion se obser-
va unatumefaccién en el borde cubital de la mufieca, sin
signos inflamatorios ni aumento de la circulacién local.
Lamovilidad de la mufieca era completay existia un do-
lor intenso a la presion.

Las radiografias simples mostraban iméagenes liticas
multiples localizadas en metéfisis y epifisis distal del cu-
bito y en varios huesos del carpo (Fig. 1). EI hemograma,
la VSG y una bioquimica completa resultaron completa-
mente normales. La gammagrafia con **Tc mostraba un
depdsito patoldgico intenso en la articulacién de la mu-
fieca. Se realiz6 una TAC en la que se podia observar la
afectacion distal del cubito izquierdo, el ganchoso, el pi-
ramidal y el pisiforme por multiples lesiones liticas que
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Figura 1. Radiografia simple mostrando lesiones osteoliticas
multiples en cubito y varios huesos del carpo.

rompian la cortical en varios puntos (Figs. 2A y B). La
RMN demostraba la expansion del cubito y la masa de
partes blandas que lo acompafiaba. Se realiz6 una arte-
riografia que mostraba una neoformacion muy vasculari-
zada localizada en el extremo distal del cubitoy en el car-
po, con vasos neoformados sin retorno venoso ni fistulas,
compatible con tumoracion vascular dependiente de la
arteria cubital (Fig. 3).

Figura 3. Arteriografia mostrando la gran vascularizacion de-
pendiente de la arteria cubital.

Se obtuvo una biopsia a cielo abierto, observandose
un adelgazamiento de la cortical metafisaria del cubito,
con una coloracion violacea y una zona quistica de con-
tenido hemorragico. Remitida la biopsia a Servicio de
Anatomia Patolégica se diagnosticé de hemangioendote-
lioma. Posteriormente se intervino, realizandose una re-
seccién amplia, extirpando el trayecto de la biopsia ante-
rior, el extremo distal del cubito y los huesos del carpo
afectos (ganchoso, piramidal y pisifome).

El tratamiento reconstructor que se realizé fue una
artrodesis de mufieca tipo Mannerfelt (16), pasando una
aguja intramedular a través del tercer metacarpiano,
hueso grande, semilunar y radio, complementandose con
un injerto autélogo corticoesponjoso en la columna cubi-
tal sujeto con una grapa para dar mayor estabilidad.

La pieza de reseccion presentaba una tumoracion
6sea multicéntrica de apariencia hemorrégica y localiza-
tion intradsea que destruia epifisis y metéfisis distal del

Figura 2. A: TAC de lalesion a nivel del cubito distal. B: Afectacion de los huesos ganchoso, piramidal y pisiforme.
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Figura 4. Imagen macroscopica de la pieza de reseccion donde
se observan las lesiones en cubito y piramidal sin continuidad
aparente.

cubito. Lesiones liricas de similar naturaleza se encontra-
ron en ganchoso, piramidal y pisiforme (Fig. 4).

El estudio microscopico revel6 la presencia de células
redondeadas o poligonales de citoplasma amplio y eosi-
nofilo, presentando muchas de ellas vacuolizacion cito-
plasmética y con tendencia a disponerse en el seno de
una matriz hialinay aformar canales vascularizados, ro-
deados de su correspondiente membrana basal que se ti-
-e con las coloraciones de plata para las fibras de reticu-
lina, mostrando las células en su luz. No fueron evidentes
las atipias nucleares, el hipercromatismo, ni las figuras
mitéticas, lo que confirmd el diagndstico de hemangioen-
dotelioma grado | (Fig. 5).

A los 4 meses, una vez conseguida la artrodesis de
mufieca, se retird la aguja del radio central y se compro-
bd que existia una pseudoartrosis indolora entre el extre-
mo distal del cubito y el injerto, por lo que el paciente era
capaz de realizar pronosupinacién, evitandonos tener que
realizar la intervenciéon de Sauve-Kapandji (fusion radio-
cubital distal con pseudoartrosis quirdrgica del cubito)
que en un principio teniamos prevista.

Figura 5. Imagen microscopica mostrando la proliferacion de
células globulosas en el interior de la membrana basal, pero
sin un pleomorfismo evidente (tincion argéntica para fibras de
reticulina, 150x).

Figura 6. Resultado a los 2 afios de la excision y artrodesis.
Puede observarse la buena fusién carpiana y la pseudoartrosis
indolora entre el extremo distal del cubito y el injerto (flecha).

A los 24 meses de evolucién el enfermo se encuentra
asintomatico y libre de recidivas, con una buena artrode-
sis radiocarpiana (Fig. 6). Ha realizado una pseudoartrosis
indolora a nivel de la union del extremo distal del cubito
y €l injerto, por lo que es capaz de realizar una pronacion
de 60° y una supinacion de 45°. Mantiene una fuerza de
100 kilopascales (130 kp en la mano izquierda) y est&
satisfecho del resultado obtenido, realizando las tareas de
la vida cotidiana sin restricciones.

DISCUSION

La Organizacién Mundial de la Salud define el
hemangioendotelioma como «tumor agresivo, no
metastatizante, caracterizado por cordones celulares
macizos y estructuras vasculares endoteliales. Las
células endoteliales son atipicas, pero carecen de las
caracteristicas malignas del angiosarcoma» (7).

La tincion con plata para fibras de reticulina es
de gran importancia para demostrar la proliferacién
celular por dentro de la membrana basal vascular.
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El sintoma més frecuente es el dolor, que habi-
tual mente viene acompariado de tumefacciéon (4, 5,
7, 8, 12, 13), aunque la lesion puede ser asintoméa-
ticay su diagnéstico casual (4, 8). Cuando asienta
en el raquis puede debutar con una paraplejia por
un colapso vertebral (8, 12, 13).

La imagen radiogréfica aparece como una le-
sion osteolitica bien definida en los casos benignos,
sin esclerosis periférica y habitualmente sin reac-
cion periéstica (4, 5, 8, 12, 13).

La reseccion amplia es el tratamiento de eleccion
(4-9,13,17,18). Lautilidad de laradioterapia es di-
ficil de establecer, aunque debe ser utilizada cuando
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la reseccion ha sido incompleta (4, 6-9, 13). Hay au-
tores que defienden la utilidad de la quimioterapia en
las lesiones de alto grado de malignidad (6, 13).

El pronéstico de estas tumoraciones es segun
muchos autores impredecible (3, 7, 15, 19) y de-
pendera en gran medida del grado histolégico que
se trate, por lo que sera necesario examinar minu-
ciosamente numerosas y amplias secciones de la zo-
na sospechosa a fin de descartar la presencia de
areas de distinta gradacion histoldgica en la misma
lesion (4, 6, 9, 12, 13, 20).

Las metastasis pulmonares variaran entre el 1%
paralosgrados| y Il (6) y el 92% parael grado Il (13).
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