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Hand; Neoplasms. A pesar de que el prondstico de la hiperplasia papilar endotelial intravascular es excelente,
es importante establecer un diagnostico diferencial de otras patologias que requieren inter-

venciones terapéuticas mas extensivas.

Abstract

We report a case of an intravascular papillary endothelial hyperplasia, or Masson’s tumor,
a rare benign vascular tumor, located at the volar side of the distal phalanx of the thumb
of a 60-year-old man. The diagnosis was made after the histological study because the
magnetic resonance imaging studies were inconclusive. While the prognosis is excellent,
differentiation from other causes that require more extensive interventions is essential.
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Introduccion

La hiperplasia papilar endotelial intravascular (HPEI), también co-
nocida como tumor de Masson en honor al patélogo francés que la
describio por primera vez'?, es una lesion tumoral vascular benig-
na de patogénesis incierta que puede desarrollarse tanto en vasos
sanguineos normales, como en malformaciones vasculares. Cuando
esta aparece en los dedos, es dificil diferenciarla de otras lesiones
benignas de partes blandas mas comunes con solo la exploracion
clinica, y por tanto su diagndstico definitivo puede establecerse solo
tras el estudio histolégico de la lesion, en el cual se observan una
serie de proyecciones papilares del endotelio vascular que son las
que dan nombre a la patologia. De igual forma, en casos de sospe-
cha de esta afeccion se debe hacer un diagndstico diferencial con
patologias tumorales malignas como el angiosarcoma.

El pronostico de la HPEI es excelente, con un bajo indice de
recurrencia, siendo la exéresis simple el tratamiento de eleccion®!''.

Presentacion del caso

Hombre de 60 afios, sin antecedentes patologicos de interés,
quien acudi6 al servicio de consulta externa de traumatologia por

Figura 1. Resonancia magnética de la lesion del paciente.
Fuente: Imagen obtenida durante la realizacién del estudio.

presentar una masa dolorosa a la palpacion en la cara palmar de
la falange distal del dedo pulgar izquierdo, la cual habia apare-
cido 12 meses antes, fue creciendo progresivamente y tenia un
tamaiio fluctuante.

En la exploracion fisica se observo una tumoracion profunda que
ocupaba toda la cara palmar de la falange distal del dedo pulgar de
la mano izquierda y que no se encontraba adherida a planos profun-
dos ni a la piel. Esta masa no afectaba el balance articular y no se
evidenciaron alteraciones neurovasculares distales a la lesion.

Dados los hallazgos en el examen fisico, se solicitd una resonan-
cia magnética que mostrd en la region del pulpejo una lesion solida
subcutanea de 10x7x10mm y bordes bien delimitados; esta masa,
ademas, presentaba hiposefial y sefial heterogénea en secuencias po-
tenciadas en T2, fundamentalmente con hiperintensidad T2 y zona
central de sefial intermedia. Asi mismo, la imagen mostrd captacion
del contraste endovenoso con la zona hipovascular que coincidia
con el area de intensidad de sefal intermedia en T2 (Figura 1). De
este modo, por su aspecto en T2 y la captacion del contraste, se
planted el diagndstico diferencial entre un neurofibroma, un miope-
ricitoma o un hemangioma.
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Dado el dolor causado por la lesion, se consensud con el paciente
la reseccion quirtirgica de la misma. Asi, bajo técnica de anestesia
troncular, se realizé un abordaje volar sobre la falange distal del
dedo pulgar de la mano izquierda, en la cual se observo, en locali-
zacion subcutanea, una tumoraciéon ovalada de color marrén y de
11x9x5mm que no se encontraba adherida a tejidos adyacentes. Esta
masa, ademas, era de consistencia elastica y tenia una superficie lisa
recubierta por una membrana fina casi transparente.

Dadas sus caracteristicas, se logro la extraccion completa de la tu-
moracion y se procedio a enviarla en bloque para su estudio al servicio
de anatomia patologica (Figura 2). El informe de patologia documen-
t6 una reseccion completa de una lesion constituida por una estructura
vascular de paredes muy gruesas con fendémenos de trombosis y re-
canalizacion, la cual presentaba proliferacion de pequefias estructuras
micropapilares que estaban recubiertas por endotelios prominentes
sin atipias, lo que permiti6 establecer el diagnostico de HPEIL

Figura 2. Imagen macroscépica de la lesion tumoral resecada.

Fuente: Imagen obtenida durante la realizacién del estudio.

Tras un afio de seguimiento, el paciente tuvo una evolucion satis-
factoria ya que no present6 signos de recidiva local ni volvié a sentir
dolor ni ningun otro sintoma relacionado.

Discusion

La HPEI es una lesion vascular benigna descrita por primera vez en
1923 por Masson y definida como una lesion proliferativa reactiva
de células endoteliales que se presenta en vasos sanguineos de me-
diano calibre®. Esta representa el 2-4% de los tumores vasculares,
tanto malignos como benignos de la piel y del tejido subcutaneo®*,
y se ha establecido que no presenta predileccion por ninglin grupo
de edad ni por ningun sexo’. Este tipo de tumores se presentan
habitualmente como una masa superficial, pequefia, firme y de cre-
cimiento lento®* signos y sintomas que son poco especificos y muy
variables, por lo cual su diagnéstico es un desafio’. Las localiza-
ciones mas comunes son las manos y los dedos de estas, la cabeza
y el cuello®>.

A pesar de que la patogénesis exacta de la HPEI es desconoci-
da, se considera que podria ser una lesion postraumatica: tras un
estimulo mecanico en el vaso afectado, la liberacion del factor de
crecimiento fibroblastico 2 (FGF2) generada por los macréfagos en
el sitio de la lesion puede causar una proliferacion de células en-
doteliales, la cual, a su vez, puede amplificar aun mas la liberacion
de FGF2, produciéndose asi un ciclo de realimentacion positiva®.

Se pueden diferenciar tres tipos de HPEIL: uno primario o intra-
vascular que aparece de novo en vasos dilatados (habitualmente ve-
nas) y que representa el 56% del total de tumores de este tipo; uno
secundario que se origina en vasos patologicos (aneurismas, heman-
giomas, malformaciones arteriovenosas, linfangiomas y granulomas
pidgenos) y que representa el 40% del total de tumores de este tipo,
y, finalmente, un tipo extravascular que crece a partir de hematomas
y que representa el 4% del total de tumores de este tipo. En todos los
casos las lesiones estan asociadas a trombos o material trombotico®’.

Clinicamente, las HPEI se presentan como una masa pequeila,
firme y superficial que por lo general tiene una coloracion rojiza o
azulada®, mientras que en la ecografia se observan como una masa
bien definida con venas periféricas y de ubicacion subcutanea o in-
tramuscular. La naturaleza vascular de este tipo de lesiones se puede
establecer mediante un Doppler’.

La resonancia magnética también puede ayudar al diagnostico
de las HPEI, pues mediante esta se observa una lesion hipointensa o
heterogénea en T1 debido a las hemorragias intralesionales; asi mis-
mo, en T2 la HPEI es hiperintensa, con septos internos de baja sefial
y ciertas areas hipointensas que representan el material trombotico
o hemorragico*'’. No obstante, el diagndstico definitivo de este tipo
de tumores es histologico.

Las HPEI son lesiones intravasculares bien circunscritas (excep-
tuando en el subtipo extravascular) con formaciones papilares rela-
cionadas con material trombotico, las cuales no presentan capilares
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sanguineos aberrantes y rara vez presentan mitosis o necrosis’. Esta
descripcion concuerda con la aportada por el servicio de anatomia
patologica para el tumor que se le extrajo al paciente del caso repor-
tado en el presente estudio.

Las proyecciones papilares resultan de la endotelizacion del mate-
rial tromboético fragmentado y del crecimiento interno de los capilares
anastomosados. Ademads, inmunohistoquimicamente las proliferacio-
nes muestran un patrén de reactividad de células endoteliales para
CD31 y CD34, factor de von Willebrand y niveles bajos de MIB1 (un
anticuerpo anti Ki-67, que es una proteina expresada en células pro-
liferativas). Las membranas basales de los vasos son positivas para
colageno tipo IV y laminina®.

El principal diagnostico diferencial de las HPEI es con el an-
giosarcoma, el cual casi nunca esta delimitado en la luz vascular, a
diferencia de los tumores de Masson*®. No obstante, cabe destacar
que el subtipo de HPEI extravascular puede confundirse con un an-
giosarcoma®®. También se debe realizar el diagndstico diferencial
con el hemangiopericitoma, el granuloma pidgeno, el sarcoma de
Kaposi, el angioendotelioma, la enfermedad de Kimura, la angio-
matosis bacilar, la proliferacién vascular intravenosa atipica y el
hemangioma sinusoidal®*¢7.

La reseccion simple de la lesion, como la realizada en el presen-
te caso, suele ser un tratamiento suficiente para las HPEIL, ademas
esta tiene un pronodstico excelente, aunque se ha descrito recidiva de
la enfermedad®''. La localizacion intracraneal; sin embargo, si que
presenta una importante morbilidad*’.

Conclusion

La HPEI es una lesion vascular inusual que puede ser confundida
con otras patologias de la misma estirpe, tanto malignas como be-
nignas, y en ocasiones solo puede diferenciarse de estas mediante el
estudio histologico de la lesion. En este sentido, el conocimiento de
esta patologia es importante para la realizacion de un correcto diag-
nostico diferencial y de un adecuado manejo terapéutico, el cual en
la inmensa mayoria de los casos consiste en una reseccion simple
de la masa.
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