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Epithelioid hemangioendothelioma of the oral cavity

El hemangioendotelioma epitelioide (HEE) es una rara
neoplasia vascular de grado intermedio de malignidad,
con potencial biolégico entre el hemangioma y el heman-
giosarcoma. Estos tumores principalmente se desarrollan
en tejidos blandos de extremidades, pulmoén, higado o
hueso, pero raramente se presentan en la regién cervico-
facial y excepcionalmente aparecen en cavidad oral. En el
presente documento aportamos un caso de HEE localiza-
do en suelo de boca. El diagnéstico se realizé en base a
la clinica, los hallazgos histolégicos y la tincion immuno-
histoquimica.

PALABRAS CLAVE:
Hemangioendotelioma epitelioide, cavidad oral.

Caso Clinico

Mujer de 29 afios, con antecedentes de alergia a la
penicilina y diabetes insulinodependiente. En junio de
2007 consulta por tumoracion no dolorosa en cavidad
oral de unos dos meses de evolucion. Se trataba de una
lesion unica, lobulada y rojiza de aspecto vascular, de 1 x
0,5 cm de tamaiio, localizada en suelo de boca en la proxi-
midad del segundo incisivo inferior derecho (Fig. 1). Tras
su reseccion quirurgica, el estudio histolégico demuestra
una lesion ulcerada, con abundantes vasos de morfologia
alargada, escaso pleomorfismo celular, escasas mitosis y
focalmente aparecen cambios epitelioides. Se oriento ini-
cialmente como un tejido de granulacion.

En diciembre de 2009, se detectd en la misma loca-
lizaciébn una nueva lesidon rosada, ulcerada, de 1 cm
de tamano. La tomografia computadorizada descarta
erosiones éseas o alteracién en periostio. Se realizé una
nueva resecciéon quirdrgica con margenes amplios hasta
el periostio de la encia. En esta ocasion, el estudio his-
toldgico revela una proliferacion vascular neopléasica de
patrén soélido, constituida por vasos pequeiios tapizados
por células endoteliales de morfologia epitelioide, con
presencia de células vacuoladas y algunas mitosis (Fig.
2A). El estudio immunohistoquimico, positivo para CD31
(Fig. 2B) y negativo para citoqueratina (AE-1/AE-3), resul-
t6 fundamental para confirmar el diagnostico de heman-
gioendotelioma epitelioide. Los margenes de reseccion se
encontraron libres de tumor.

A los 24 meses de la segunda cirugia, la paciente sigue
controles regulares sin presentar signos de recidiva.

SUMMARY

Epithelioid hemangioendothelioma (EHE) is a rare vascu-
lar neoplasm of intermediate malignant potential, with
biological behaviour between hemangioma and angio-
sarcoma. These tumours most commonly arise in soft tis-
sues of the extremities, lung, liver and bone, but it rarely
occurs in the head and neck region and excepcionaly
affects the oral cavity. In this paper, we report one case
of EHE in the floor of the mouth. Diagnosis was based on
the clinical behaviour, histological features, and immuno-
histochemical findings.
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Figura 1: Vision clinica del hemangioendotelioma epitelioide intraoral

Discusion

El hemangioendotelioma tipo epitelioide (HEE) fue
descrito por primera vez por Weiss y Enzinger en 1982,
como un tumor angiocéntrico caracterizado por una proli-
feracion neoplasica de células endoteliales con morfologia
epitelioide’.

Se trata de un tumor poco comun, que por lo general
afecta a los tejidos blandos de extremidades, pulmon,
higado o hueso, pero es rara su localizacién en cabeza y
cuello? y mucho mas rara es su presentacion en cavidad
oral34,

Su comportamiento biolégico difiere segun su locali-
zacién anatémica. En cavidad oral, se presenta como un
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Figuras 2: Secciones histolégicas. A) Tincion de hematoxolina-eosina:
Proliferacion vascular de patron sélido, constituida por vasos tapizados
de células epiteliodes con presencia de vacuolas y algunas mitosis (x400
aumentos). B) Tincion inmunohistoquimica CD 31 (+) de las células epi-
telioides (x400 aumentos)

tumor rosado, a veces ulcerado, habitualmente no doloro-
so y puede asociar erosion 6sea cuando afecta a la mucosa
gingival?35, Destaca su elevada tendencia a la recidiva local
tras el tratamiento quirurgico, que para la presentacion
intraoral se ha estimado en un 29,6% de los casos3.

El diagndstico diferencial es amplio, incluyendo desde
lesiones benignas como el granuloma piogénico hasta
lesiones neopldsicas de naturaleza vascular o epitelial.
Cuando en el estudio histolégico existen dudas, el analisis
immunohistoquimico resulta fundamental. La immunotin-
cion positiva con marcadores endoteliales como CD34, CD1
o factor 8 antigeno, junto con la immunotincion negativa
para marcadores epiteliales como la citoqueratina (AE-1/
AE-3) confirman la naturaleza endotelial del tumors?’.

Como tratamiento se recomienda la exéresis completa
de la lesién con margenes amplios y seguimiento posterior
a largo plazo®.
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