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El hemangioma histiocitoide o hiperplasia angiolinfoide
con eosinofilia es una entidad ‘extremadamente rara y dentro
de ella lo es mas infrecuente su localizacion lingual.

Se trata de una patologia que puede manifestarse de diver-
sas formas; de ahi la cantidad de sindnimos que ha recibido:
hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia, nddulo inflamatorio
angiomatoso, granuloma pseudopiogénico atipico, hemangio-
ma histiocitoide, enfermedad de Kimura, hemangioma eplte-
lioide (4).

Histopatoldgicamente, estd constituida por una prolifera-
cion vascular con células endoteliales histiocitoides atipicas y
numerosos eosinofilos, frecuentemente acompafiada de eosi-
nofilia en sangre.
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MATERIAL Y METODO

CASO CLINICO

Paciente de 48 afios que acude por presentar una tumora-
ciéon lingual de aparicion espontanea seis dias antes, dolorosa
al tacto, sin otros sintomas ni signos acompafiantes y de creci-
miento progresivo. Sin antecedentes personales de interés.

En la exploracion se observaba una tumoracion redondea-
da de 2-3 cm de diametro, de consistencia dura, movil, lo-
calizada en el tercio anterior de hemilengua izquierda, palpa-
ble en la cara inferior lingual. La mucosa que lo recubria era
de aspecto normal. Resto de exploraciones normales.

Se realizo la extirpacion quirurgica de una formacion soli-
da, dura, fibrosa, de unos 2 x 2 cm y el informe anatomopato-
logico fue el siguiente:

Macroscépicamente: A la seccion, dos formaciones trape-
zoidales pardorrojizas de consistencia aumentada que miden
en conjunto 20 x 10 x 10 cm.

Microscopicamente: La lesion aparece intramuscular y esta
constituida por la proliferacion vagamente lobular de vasos
neoformados de endotelio prominente, histiocitos epitelioides
y células inflamatorias mononucleares, a menudo formando
luces pequenias e irregulares con hematies en las mismas. Peri-
féricamente, existe una reaccion inflamatoria y degenerativa
muscular con células gigantes multinucleadas, fibrosis e infil-
tracion inflamatoria y sigue un componente vascular mas dife-
renciado, asi como una proliferacion neuromatosa irregular.

El diagnostico fue de formacion solida en tercio medio de
lengua lado izquierdo, consistente con hemangioma histioci-
toide.

DISCUSION

El primer caso de esta enfermedad fue descrito por KIMU-
RA, en 1948, como una enfermedad cutdanea caracterizada por
unas «extrafas granulaciones con cambios hiperplasicos e in-
filtracion linfocitica» (1). FUJITA, en 1963, y KAWADA, en
1966, llamaron a esta entidad enfermedad de Kimura y elabo-
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FiG. |

Imagen del tumor en el tercio anterior de la hemilengua izquierda. Mucosa que lo re-
cubre de aspecto normal.

raron los aspectos clinicos de la patologia cutdnea. Hallaron
un infiltrado eosinofilico en las lesiones, asi como la afectacion
linfatica y describieron las caracteristicas peculiares de esta en-
fermedad en China y Japon. En 1969, WELLS y WHIMSTER
denominaron hiperplasia subcutdnea angiobldstica linfoide
con eosinofilia (A.L.H.E.) a esta enfermedad caracterizada por
nodulos subcutdneos en cabeza y cuello y, ocasionalmente,
linfadenopatias (1). En 1970, aparecieron las primeras publi-
caciones de A.L.H.E en O.R.L. (2). En 1981, existian 250
casos publicados en la literatura (1). En 1985, KUO y HSUE
describieron un caso de A.L.H.E. de localizacion cardiaca con
eosinofilia periférica (3).

La etiologia y patogenia son desconocidas (5), pero se ha
barajado la posibilidad de que se trate de un proceso reactivo o
inflamatorio, aunque lo mds probable es que su naturaleza
sea neopldsica, porque la mayoria son tumores benignos (1).

Clinicamente, la A.L.H.E. es mads frecuente en mujeres que
en hombres, sobre los 20-40 afios. La localizacién mas fre-
cuente es cabeza y cuello, particularmente en la region periau-
ricular. Las manifestaciones mas frecuentes son cutaneas, con
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FiG. 2

Proliferacion de vasos con vy sin luz con endotelio prominente formado por células his-
tiocitoides que contienen abundantes vesiculas ensu citoplasma.

pequefias placas rojas, pruriginosas, que secundariamente pue-
den encostrarse, excoriarse, sangrar (25 %), coalescer y ulce-
rarse. Son tumores circunscritos, dérmicos o subdérmicos. El
50 % de los pacientes desarrollan lesiones multiples, general-
mente en la misma area (1, 4).

Nos llama la atencion en este enfermo que la unica mani-
festacion de la enfermedad haya sido la tumoracion lingual,
con ausencia de sintomas cutaneos (los cuales serian la mani-
festacion mas frecuente de A.L.H.E.) y de eosinofilia en sangre
periférica.

En la histologia de este caso clinico, la presencia de una
proliferacion de vasos neoformados con endotelio prominente
constituido por histiocitos epitelioides y células inflamatorias
mononucleares formando luces pequefias e irregulares hizo
pensar que se trata de un hemangioma histiocitoide en fase
temprana.

En el hemangioma histiocitoide en fase temprana existen
lesiones proliferantes activas que se caracterizan por agregados
de tejido linfatico bien circunscrito; las regiones centrales es-
tan preponderantemente ocupadas por células endoteliales
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histiocitoides atipicas, con nucleo hipercrémico y citoplasma
con bordes festoneados que protuyen profundamente en la luz.
Existen canales vasculares sinusoides con paredes irregulares
que componen la gran mayoria de las lesiones en periodos ini-
ciales, canales linfaticos entremezclados con los vasos y eosi-
néfilos amorfos. En las fases maduras los componentes vascu-
lares son menos notables y las células linfoides comienzan a
proliferar; inicialmente, las células linfoides estan difusamente
organizadas, pero circunscritas por densos septos fibrosos que
forman lobulos. Cuando el tejido linfoide comienza a prolife-
rar, los foliculos linfoides empiezan a reemplazar la abundante
vascularizacion (1, 4, 5, 6). Por lo tanto, en la histologia se dis-
tingue una fase inicial, o activa, con predominio vascular, y
una fase tardia, o quiescente, con predominio linfatico. Un
hecho importante es la evidencia de eosinofilia en sangre.

Ultraestructuralmente, las células presentan unas caracte-
risticas diferenciales con el endotelio normal y poseen abun-
dantes organelas, sugiriendo una alta actividad metabdlica (4,
6, 7). En cuanto a su comportamiento histoquimico, presentan
caracteristicas de células histiociticas, tales como: reaccidon
queratina positiva, actividad esterasa, enzimas ATP-asa, enzi-
mas DPNH y aumento de fosfatasa acida. Al mismo tiempo,
presentan caracteristicas de diferenciacion vascular, pues la in-
munoperoxidasa demuestra Factor VIII-RAG en las células
tumorales (4, 6).

La enfermedad de Kimura oriental es una enfermedad in-
flamatoria de etiologia desconocida, endémica en Oriente, que
clinicamente se caracteriza por nodulos subcutaneos y adeno-
patias, que a veces son la unica manifestacion (4, 5, 8). Histo-
patologicamente, las adenopatias presentan una hiperplasia de
centros germinales, fibrosis intersticial y depdsitos proteina-
ceos. Existen infiltrados eosinofilos que forman abscesos eosi-
nofilicos (8). La enfermedad de Kimura y A.L.H.E. son entida-
des diferentes, pues la enfermedad de Kimura carece de célu-
las endoteliales epitelioides o histiocitoides.

El diagndstico diferencial hay que establecerlo con nume-
rosas entidades, tales como: granuloma facial, linfoplasia cuta-
nea benigna o linfocitoma benigno cutaneo, hamartoma angio-
matoso linfoide angioendotelioma (9, 10, 11), angioendotelio-
ma maligno; angiosarcoma del cuero cabelludo, picaduras de
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artropodos, linfoma maligno, granuloma eosinofilico, granulo-
ma piogénico (1, 5).

El tratamiento de eleccion es la excision quirurgica local,
pero la alta vascularizacion de la lesion generalmente hace que
los margenes sean dificiles de identificar. Se ha empleado la
radioterapia superficial a bajas dosis, particularmente en los
pacientes mas jovenes, y el 80 % de enfermos han respondido
parcialmente (4). Se ha utilizado el laser de CO, con control
microscopico, el cual proporciona un campo seco y permite la
vaporizacion de la tumoracion con la adecuada delimitacion
microscopica de la lesion (1).

En el caso que presentamos, en la evolucion hay que desta-
car que al cabo de 3-4 semanas tras la excision quirurgica la
lesion recidivd, aunque con un tamafio ligeramente menor,
pero en la misma localizacién. Lo mas frecuente es la recu-
rrencia, que ocurre en un tercio de los casos. Raras veces las
lesiones han regresado espontaneamente y, en general, se re-
quiere excision quirurgica (4). EI hemangioma histiocitoide no
parece tener potencial maligno (1, 5).
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RESUME
HEMANGIOME HISTIOCYTOIDE.

L’hemangiome histiocytoide ou hyperplasie angiolymphoide
avec €osinophilie est une maladie multisystémique caracterisée sur-
tout par nodules cutanés, prolifération vasculaire avec cellules en-
dothéliales histiocytoides atypiques et nombreux éosinophiles, sou-
vent s’accompagnant d’€osinophilie sanguin. Maintes fois il y a de
récurrence locale et continue la maladie résiduelle, aprés I'exerese
chirurgicale. Les AA. présentent les traits cliniques et histopatholo-
giques caractéristiques d’un cas d’hyperplasie angiolymphoide de lo-
calisation linguale.

SUMMARY
HISTIOCY TOID HEMANGIOMA.

Angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia is a multisystemic
disease characterized mainly by cutaneous nodules, vascular prolife-
ration with atypical histiocytoid endothelial cells and numerous eo-
sinophiles, often with blood eosinophilia. It use to recur «in situx»
and persist after surgical excision. The AA. review the literature
about this rare tumor and present the clinical and histopathological
features of a case of Angiolymphoid hiperplasia with eosinophilia of
the tongue. ‘

ZUSAMMENFASSUNG
HISTIOZYTOID HAMANGIOM.

Das Histiozytoid Himangiom oder Angiolymphoid Hyperplasie
mit Eosinophilie ist eine multisystemische Krankheit, characterisiert
durch Hautkngdtchen, Vaskuldr-Wucherung mit atypischen endothe-
lialen Zellen histoizytoider Art und vielzihligen Eosinophilen, hiu-
fig ist Eosinophilie im Blut.

Sie ist meist lokal rezidiv und die Krankheit besteht trotz der chi-
rurgischen Entfernung weiter. Die Verfasser stellen die klinischen
und histopathologischen Charakteristiken eines Falles von angio-
lymphoid Hyperplasie mit lingualis Lokalisierung dar.
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