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Hemangioendotelioma renal: a proposito de un caso

Renal hemangioendothelioma: a case report

Mayra Molina Herrera!, Edison Llamuca Naranjo?, Janeth Salazar Arias?, Duval Borja Menéndez*

RESUMEN

El hemangioendotelioma se reporta como neoplasia vascular rara poco frecuente, con localizaciones habituales como higado,
piel y con menor frecuencia en bazo, rinon y pulmon. El hemangioendotelioma renal es un tumor extremadamente raro. Afecta
principalmente independiente de género, a personas de mediana edad, entre los sintomas que suelen estar presentes son dolor
en region lumbar y hematuria. El diagndstico se establece mediante histopatologia. Se indica como eleccion de tratamiento qui-
rurgico nefrectomia radical y radioterapia, hasta el momento no se ha descrito quimioterapia sistémica eficaz para enfermedad
metastasica. En la actualidad la experiencia diagnostica y terapéutica son limitadas en nuestro medio. Reportamos el caso de
hemangioendotelioma renal de paciente masculino de 69 afos, se realizd busqueda exhaustiva de literatura se identificé pocos
casos reportados de esta patologia. Reportamos en caso de HE renal de un varén de 69 anos que presentaba dolor abdominal
principalmente, la urotomografia revelaron masa renal izquierda de 11,3 X 9,5 X 8,0cm con un volumen de 449,15cc. Se realizé
nefrectomia radical mas linfadenectomia para-aortica e intercavo-aortica. El diagnostico se realizd con base en los hallazgos histo-
l6gicos e inmunohistoquimicos, se efectud seguimiento postquirtrgico a los 3 meses no se evidencio recidiva en lecho quirdrgico,
con los resultados esperados en el presente estudio descriptivo a propdsito de un caso se pretende contribuir a la casuistica de
nuestro pais ademas de ser referente a nivel mundial en cuanto al reporte de hemangioendotelioma renal y el manejo tanto clinico
como quirtrgico del mismo.
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ABSTRACT

Hemangioendothelioma is reported as a rare vascular neoplasm, with usual locations such as liver, skin and less frequently in the
spleen, kidney and lung. Renal hemangioendothelioma is an extremely rare tumor. It mainly affects middle-aged people regardless
of gender, among the symptoms that are usually present are pain in the lumbar region and hematuria. The diagnosis is established
by histopathology. Radical nephrectomy and radiotherapy are indicated as surgical treatment of choice; to date, no effective syste-
mic chemotherapy has been described for metastatic disease. At present, diagnostic and therapeutic experience are limited in our
environment. We report the case of renal hemangioendothelioma of a 69-year-old male patient, an exhaustive literature search was
carried out, few reported cases of this pathology were identified. We report a case of renal HE in a 69-year-old man who presented
mainly with abdominal pain. Urotomography revealed a left renal mass of 11.3 X 9.5 X 8.0 CM with a volume of 449.15 CC. Radical
nephrectomy plus para-aortic and intercavo-aortic lymphadenectomy was performed. The diagnosis was made based on histologi-
cal and immunohistochemical findings, postoperative follow-up was performed at 3 months, no recurrence was found in the surgical
bed. The expected results with this descriptive study of a case are intended to contribute to the casuistry of our country as well
as being a worldwide reference in terms of the report of renal hemangioendothelioma and its clinical and surgical management.
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INTRODUCCION

El hemangioendotelioma se reporta como
neoplasia vascular rara poco frecuente, con
localizaciones habituales como higado, piel
y en menos frecuencia se han reportado ca-
sos de aparicion en bazo, rifidn y pulmon™.

El hemangioendotelioma renal es un tumor
extremadamente raro especialmente para
la variante epitelodie’?, Karasavvidou et al.*
fueron los primeros en reportar esta entidad
en una mujer de 54 afios. Afecta principal-
mente, independiente de género, a perso-
nas de mediana edad, entre los sintomas
que suelen estar presentes son dolor en re-
gion lumbar y hematuria?. El diagnéstico se
establece mediante histopatologia®.

Se indica como eleccion de tratamiento qui-
rurgico nefrectomia radical y radioterapia,
hasta el momento no se ha descrito quimio-
terapia sistémica eficaz como tratamiento
efectivo para enfermedad metastasica?®. en
la actualidad la experiencia diagnostica vy
terapeutica son limitadas en nuestro medio.
Reportamos el caso de hemangioendotelio-
ma renal de paciente masculino de 69 anos,
se realizd busqueda exhaustiva de literatu-
ra se identificé pocos casos reportados de
esta patologia.

REPORTE DE CASO

Paciente masculino de 69 afnos, hipertenso,
hipotiroideo, dislipidémico en tratamiento,
sin antecedentes quirdrgicos previos de im-
portancia. Acude con un cuadro de disten-
sion abdominal, inapetencia, nauseas que
llegan al vomito con pérdida de peso de
5kg aproximadamente en 2 meses (subje-
tivo de paciente). Al examen fisico destaca
punto ureteral superior izquierdo positivo y
maniobra de Guyon izquierda positiva, exa-
menes de laboratorio dentro de parame-
tros de la normalidad, se solicita estudios
de imagen tomografia abdominal y pélvica
simple y contrastada donde se evidencia
masa dependiente de rifidn izquierdo en su
tercio medio de 9,5cm de diametro que dis-
torsiona arquitectura de parénquima renal,
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centro degenerativo necrotico con compo-
nente mural periférico, adecuada definicion
aorto-cava, no liquido libre en cavidad ab-
dominal, posterior al paso de contraste en-
dovenoso masa quistica compleja con ex-
tensa zona degenerativa necrética, infiltra
piramides renales y se pierde diferenciacion
corticomedular, no infiltra sistema colector.
Lesion alcanza a medir 11,3 X 9,5 X 8,0 cm
con un volumen de 449,15 cc. Se evidencia
coeficiente de atenuacion de partes blan-
das en componente mural de 42 UH, rapido
ascenso durante fase corticomedular hasta
63 UH, con rapido descenso en fase nefro-
génica llegando a 54 UH con un patrén de
curva tipo 3.

Se decide realizar abordaje quirdrgico me-
diante nefrectomia radical izquierda mas
linfadenectomia paraadrtica e interca-
vo-aortica mediante incision tipo hemiche-
vron izquierda, entre hallazgos quirdrgicos
rAon izquierdo aumentado de tamafno de
consistencia dura ademas de conglomera-
do ganglionar paracavo e intercavo-aortico.
Posterior a reseccion quirdrgica se coloco
drenaje aspirativo tipo Jackson pratt.

Paciente con adecuada evolucion quirar-
gica, se retira dren y puntos cutaneos sin
complicaciones. Se evidencio elevacion de
azoados postquirdrgicos con creatinina de
hasta 2,1 mg/dl que se catalogé por parte
de nefrologia como enfermedad renal croni-
ca reagudizada.

En estudio anatomo-patolégico se reportd
macroscopicamente (Figura 1) rindn rese-
cado de 1460 g, mide 19x16x10 cm, al cor-
te de pieza quirurgica lesion de 10,5x8x14
cm, heterogénea, aspecto hemorragico,
con 80% de necrosis central localizada en
polo inferior renal.
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En la microscopia neoplasia con tendencia
a formar papilas con focos de patrén sélido
de células de nucleos con leve pleomorfis-
mo, citoplasmas eosinofilico, escasas mi-
tosis, ademas areas que se disponen en
patron fusocelular y en canales vasculares.
(Figura 2-6)

.}'I?.

Ty wl
e v 325" o N
T T g DL

Figura 1. Masa de 10,5 x 8x 14 cm de as- r';_" ‘.-i." b
pecto hemorragico en polo inferior renal.

Fuente: Servicio de Anatomia patolégica-
Hospital de Especialidades Carlos Andrade
Marin.
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Figura 2-4. HE: Se puede observar el reemplazo del parénquima renal por la neoplasia
vascular.

Fuente: Servicio de anatomia Patolégica-Hospital de Especialidades Carlos Andrade
Marin.

Inmunohistoquimica reporta CK7, CK20, CD10, RACEMASA, CD117, CK de alto peso,
Ecadherina, Cromogranina, S100, CEA, EMA, HMB45 Negativos; KI67: 60%; vimentina po-
sitiva, CD34: positiva en células tumorales, factor VIII: positiva en células tumorales, actina
de musculo liso: positiva en paredes de vasos y en algunas células tumorales. (Figura 7 y 8)

123

MetroCiencia VOL. 30 N° 1 (2022)



Molina Herrera M, Llamuca Naranjo E, Salazar Arias J,

Borja Menéndez D

e AR AN e
¥ - ey T R X
R e ) %‘ = Y TR
iAo SO S
B SR SN A AR R
N O N T L Mgt
S AN
O ey " LR R !
KTt N XA LY kil Aol
e ‘..Jh-_&-_‘i!-_ L gt .%
gt Sy LBt N T e T e e
% ap NN S B e R R e
ra L ALD A ?‘- .gﬂ ".- =
RN o ad. b e SR

v gy W '; L “ -ﬁ.,:_q- il - B
G BN S T kg
0 S St 3T e g3 L M P
@.ﬁl t‘ ‘Hﬂa"ﬂ:ri“'i::l" -"-:-""" ““-.. “g-‘“ w“ .-!-
Wy Y S Teae byt e T

«

BT

Figura 5-6. 5. HE: Canales vasculares neoplasicos y patrén papilar. 6. HE: Neoplasia vas-

cular.

Fuente: Servicio de anatomia Patolégica-Hospital de Especialidades Carlos Andrade
Marin.

Figura 7-8. 7. CD34. 8. Factor VIl
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Fuente: Servicio de anatomia Patolégica-Hospital de Especialidades Carlos Andrade

Marin.

Basados en los hallazgos histologicos e
inmunohistoquimicos el diagnoéstico fue
de tumor vascular real de comportamiento
maligno incierto con alto indice de prolife-
racion nuclear (60%), compatible con He-
mangioendotelioma de grado intermedio
(limitrofe).

En examen imagenolégico de control a 3
meses no se evidencia recidiva loco-regio-
nal en fosa renal izquierda.
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Desde su descripcion en 1982, los heman-
gioendoteliomas son tumores vasculares de
comportamiento biolégico intermedio con
un alto potencial metastasico en especial la
variante epiteloide, por su naturaleza agre-
siva se agrupa en la actualidad junto a los
angiosarcomas (OMS)!4578,

MetroClencla VOL. 30 N° 1 (2022)
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Su aparicion usual son tejidos blandos, aun-
que existe en la literatura reportes en mul-
tiples sitios de la economia humana como
por ejemplo pulmon e higado que represen-
tan los 6rganos internos mas comunmente
afectados, existe reportes limitados de ca-
sos a nivel renal, la literatura reporta hasta
el 2019 solamente 4 casos de hemangioen-

diteliomas de variante epiteloide a nivel re-
na|4,5,7,9,10_

Se ha reportado que del 20 al 30% de casos
se ha observado metastasis®, casi el 13%
de los pacientes con hemangioendotelioma
de tejidos blandos desarrollan recurrencia,
se ha descrito el rango de edad con mayor
prevalencia entre la edad media y mayores,
con amplia variedad de género'4°°,

Entre los sintomas y signos destacados en
la serie de casos reportados en la literatu-
ra resaltan dolor abdominal, sensacion de
masa en flanco ademas de dolor lumbar,
inapetencia y hematuria micro o0 macrosco-
pica, de manera excepcional Peters et al.®
reportan cagquexia como signo cardinal’3°9;
en nuestro reporte de caso destacaron
como sintomas principales, distension ab-
dominal ademas de inapetencia, se eviden-
cia ademas de manera subjetiva la pérdida
de peso por parte de paciente.

Para determinacion de morfologia renal, lo-
calizacion de masa renal, compromiso con
organos aledarnos, y sobre todo para deter-
minar plan quirdrgico se utiliza como herra-
mienta de imagen urotomografia simple vy
contrastada.

Segun las guias EAU 2019 en cuanto al
tratamiento quirdrgico para masas renales,
se establece que depende el tamano deter-
minado por examenes de imagen para el
abordaje quirdrgico y la técnica quirdrgica.
Los determinantes para eleccion de abor-
daje quirurgico son tamano y localizacion
de tumor HE®>'2, En nuestro caso se deter-
miné como opcidn quirdrgica la nefrectomia
radical mas linfadenectomia para-aortica e
intercavo-aortica por abordaje anterior con
incision Hemichevron izquierda.

El diagndstico definitivo de HE lo da el ana-
lisis de patologia®, en las caracteristicas pa-
tologicas principales se describe como un
tumor maligno, angioceéntrico compuesto de
cordones de células endoteliales, eosinofili-
cas redondeadas ligeramente onduladas y
blandas incrustadas en matriz mixohialina,
con vacuolas intracitoplasmaticas que con-
tienen glébulos rojos, asemejando lUmenes
vasculares primitivos'+1213Se informa ade-
mas presentaciones atipicas histologicas
como por ejemplo: actividad mitética mar-
cada >1/10 campos de alta potencia, ne-
crosis coagulativa, atipia nuclear marcada
que pueden predecir un mayor potencial
metastasico y recurrencia*® ™.

La confirmacion del diagnoéstico y sobre
todo la diferenciacion de otras neoplasias
renales lo realiza la inmunohistoquimica?*, la
expresion de CD31, CD34, FLI1 son carac-
teristicas mas confiable para el diagnosti-
co"314 Se ha descrito ademas la expresion
de antigenos epiteliales como CK de bajo
peso, EMA™. La inmunotincion en nuestro
caso fue positiva para vimentina, CD34: po-
sitiva en células tumorales, factor VIII: po-
sitiva en células tumorales, actina de mus-
culo liso: positiva en paredes de vasos y en
algunas células tumorales. Ademas se rea-
lizaron marcadores epiteliales como pan-
queratinas, antigeno epitelial de membrana,
proteina S100, HMB45 que fueron negativas
donde se descartd angiomiolipoma.

En la actualidad por la baja casuistica re-
portada en cuanto a esta patologia (HE), no
hay una pauta de tratamiento establecido,
Yuri Tolkach et al.® en 2012 reportaron que
Sunitinib podria ser un tratamiento efectivo
para HE metastasico por su mecanismo de
accion de inhibicion de la via de sefaliza-
cion de VEGFR-2, demostrando asi la acti-
vidad antitumoral del medicamento a través
de inhibicion de proliferacion y motilidad de
células endoteliales a concentraciones far-
macoldgicas establecidas™.
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RESULTADOS

Con los resultados esperados en el presen-
te estudio descriptivo, a propdsito de un
caso se pretende contribuir a la casuistica
de nuestro pais ademas de ser referente a
escala mundial en cuanto al reporte de he-
mangioendotelioma renal.
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