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La hiperplasia endotelial papilar intravascular (IPEH) es una lesion vascular benigna poco frecuente que
se presenta habitualmente como una neoformacion subcutdnea eritemato-violacea inespecifica. El
estudio histopatoldgico, necesario para el diagndstico de confirmacion, muestra proliferacion papilar
de células endoteliales asociada con material trombético. La IPEH puede simular otras lesiones como
elangiosarcoma, por lo que el diagndstico correcto de esta entidad es esencial para evitar tratamientos
agresivos. La reseccion con margenes amplios suele ser suficiente.
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Abstract

Intravascular papillary endothelial hyperplasia in the supraclavicular region

Intravascular papillary endothelial hyperplasia (IPEH) is a rare benign vascular lesion that usually pre-
sents as a nonspecific erythematous-violaceous subcutaneous neoformation. The histopathological
study, necessary for the confirmatory diagnosis, shows papillary proliferation of endothelial cells asso-
ciated with thrombotic material. IPEH can simulate other lesions such as angiosarcoma, so the correct
diagnosis of this entity is essential to avoid aggressive treatments. The resection with wide margins is
usually enough.

INTRODUCCION

identifican tres variantes: pura, mixta y extravas-

cular’?. Se manifiesta generalmente como una

La hiperplasia endotelial papilar intravascular
(IPEH), también conocida como tumor de Masson,
es una lesion vascular benigna poco frecuente que
se localiza habitualmente en extremidades supe-
riores, cabeza y cuello, aunque se han descrito ca-
sos en multiples localizaciones del cuerpo huma-
no. No presenta una morfologia caracteristicay se

neoformacion subcutanea eritemato-violacea, de
crecimiento lento y progresivo, pudiendo simular
otras lesiones benignas o malignas como el angio-
sarcoma. Histolégicamente, se caracteriza por pro-
liferacion papilar de células endoteliales, asociada
con material tromboético.
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CASO CLINICO

Nifo de nueve afios, sin antecedentes personales
de interés, que presenta una tumoracion en region
supraclavicular derecha de dos semanas de evolu-
cion. Afebril, sin otra clinica acompafnante. No re-
fieren cuadro infeccioso los dias previos ni antece-
dente traumatico. No viajes recientes, no contacto
con animales ni ambiente epidémico familiar.

A la exploracién fisica presenta una tumoracion
supraclavicular derecha de 2 x 1 cm, de morfolo-
gia ovalada, blanda, bien delimitada, no adherida
a planos profundos y sin signos inflamatorios lo-
cales. Es desplazable con la respiracion, palpando-
se mejor con la maniobra de Valsalva mantenida.
No presenta adenopatias ni tumoraciones palpa-
bles a otros niveles. Resto de exploracion fisica
normal.

Se solicitan las siguientes pruebas complementa-
rias: analitica de sangre con hemograma (leucoci-
tos 6530/mm? [neutréfilos 3400/mm?3, linfocitos
2500/mm?3, monocitos 300/mm?], hemoglobina
13,4 g/dl, plaquetas 299 000/mm?3); proteina C
reactiva 0,01 mg/dl, procalcitonina 0,04 ng/ml. Se-
rologias (virus de Epstein-Barr, citomegalovirus,
Toxoplasma gondii y Bartonella henselae) negati-
vas. Radiografia de térax sin alteraciones. Ecografia
de partes blandas: nddulo subcutaneo de 24 x 9,9
mm en hueco supraclavicular derecho, de morfolo-
gia ovoidea, bien delimitado, contornos lisos, en-
capsulado, con contenido heterogéneo con zonas
ecogénicas laminares y refuerzo acustico posterior,
que sugiere lesion benigna.

Se biopsia la lesion, objetivandose durante la inter-
vencion una lesion violacea que se rompe a la ma-
nipulacion, muy sangrante. Se ligan y disecan va-
sos perforantes, simulando la tumoracién una
adenia necrotizada. Finalmente se realiza extirpa-
cion completa de la lesion.

Los resultados de la anatomia patoldgica confir-
man el diagnostico de IPEH. Macroscépicamente
se observa una formacién nodular de 2,8 x 2 x 1
cm, de coloracién parda y superficie irregular. A la
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seriacion, aspecto homogéneo, rojo-violaceo sin
necrosis. Microscopicamente se observa una proli-
feracion intravascular de estructuras papilares que
se anastomosan entre si, formando una red. Algu-
nos ejes estan compuestos por fibrina y otros por
tejido fibroconectivo, encontrandose revestidos
por una capa de células endoteliales, sin atipia. La
proliferacion esta en relacion con trombo en orga-
nizacion (Figs. 1y 2).

Tras la escisién quirdrgica, el paciente presenta
una evolucion favorable sin observarse recurrencia
de la lesion.

Figura 1. Hematoxilina y eosina 25x. Proliferacion
papilar intravascular, en relacién con trombo en
organizacion

Figura 2. Hematoxicilina y eosina 40x. Proliferacion
papilar intravascular
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DISCUSION

La IPEH es una rara proliferacién no neoplasica
reactiva endotelial, frecuentemente localizada en
la piel y tejidos subcutaneos, a pesar de haberse
descrito en otras localizaciones extracutdneas®.
Existen pocos casos en edad pediatrica reportados
en la literatura médica.

Fue descrita por primera vez en 1923 por Pierre
Masson como una neoplasia peculiar en venas he-
morroidales, que histolégicamente se caracteriza-
ba por una proliferacion papilar endotelial atipica
que simulaba un angiosarcoma®.

Se considera un tumor de estirpe vascular y com-
portamiento benigno que no presenta ningun as-
pecto clinico especifico. Puede manifestarse a
cualquier edad, con predominio entre la tercera y
cuarta décadas de la vida. Es mas frecuente en mu-
jeres® y representa el 2-4% de todas las prolifera-
ciones vasculares de piel y mucosas’.

Existen clasicamente 3 tipos de IPEH segun la cla-
sificacion de Hashimoto'?: forma pura o primaria,
la mas frecuente, que se desarrolla en espacios
vasculares dilatados y afecta a las extremidades, |a
cabezay el cuello; forma mixta o reactiva secunda-
ria, que suele ser intramuscular y ocurre en ano-
malias vasculares ya existentes como hemangio-
mas, varices, malformaciones arteriovenosas y
granuloma piégeno; y la forma extravascular, va-
riedad excepcional asociada con la formacion de
hematomas inducidos por traumatismo.

El diagnostico de sospecha es clinico, con confir-
macion anatomopatolodgica. A nivel histologico, la
lesion principal consiste en un entramado de con-
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