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Resumen
El angiosarcoma hepatico es una neoplasia maligna mesenqui-
matosa de células endoteliales de alto grado. Representa 2 %
de todas las neoplasias primarias del higado. La mayor inciden-
cia se encuentra entre la sexta y séptima década de la vida, en
jovenes y nifios es raro; predomina en hombres (3:1). La mayoria
es de naturaleza idiopatica (75 %). El diagndstico es dificil por-
que las expresiones clinicas y radioldgicas son inespecificas.
Cuando comienza a manifestarse, la evolucion suele ser rapida
y las opciones de tratamiento curativo son escasas. Se describe
el caso de un hombre de 17 afios de edad, quien present6 dos
cuadros de hemoperitoneo, con diagnéstico de hemangioma
hepético por ultrasonido y tomografia computarizada. Se realizé
hepatectomia del I6bulo derecho y el estudio histolégico de la
pieza quirdrgica indicé angiosarcoma hepatico multicéntrico.
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El angiosarcoma hepético es una neoplasia mesenquimal que
representa 2 % detodas|as neoplasias primariasdel higado.* La
mayor incidencia se encuentraentre € sextoy € séptimo dece-
nio delaviday enjévenesy nifios esraro; predominaen hom-
bres(3:1).2 Lamayoriaesidiopética(75 %), aunqueexisten casos
secundariosalaexposicion de cancerigenos, principalmenteclo-
ruro devinilo, thorotrast y arsenicales. Otras posibles etiologias
incluyen ciclofosfamida, fenelzina, |oscompuestos estrogénicos,
los esteroides anabdlicos, la enfermedad de von Recklinghau-
sen, laneurofibromatosis, lahemocromatosisy lacirrosis.*?
Sehapostulado laparticipacion dediversosgenesy diferen-
tes mutaciones de los mismos en la genealogia de este tipo de
tumores. También se haconstatado quelaexposicién d cloruro
de vinilo provoca mutaciones en K-ras-2 y en la proteina p53,
ateracion habitualmente encontrada en angiosarcomas del hi-
gado.® Lainactivacion del gen p16, mediante la metilacion de
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Summary

Hepatic angiosarcoma is a malignant mesenchymal neoplasm
of endothelial cells of high grade. Hepatic angiosarcoma repre-
sents two percent of all primary neoplasm liver. The highest inci-
dence is between the sixth and seventh decade of life, youth
and children is rare, predominantly in men (3:1). Most are idio-
pathic (75 %). Diagnosis is difficult because clinical manifesta-
tions and imaging studies are inconclusive. When clinical
manifestations begin progression is often fast, and possibilities
for curative treatment are limited. We report the case of a man
aged 17, presented two clinical episodes of hemoperitoneum
with ultrasound and CT diagnosis of hepatic hemangioma, hepa-
tectomy was performed in the right lobe, the histological study
reported multicenter liver angiosarcoma.

Key words
hemangiosarcoma
liver neoplasms
hemoperitoneum

su promotor, también desempefia un papel decisivo en la pato-
genia del angiosarcoma. En cuaquier caso, ninguna de estas
mutaciones puede considerarse factor de riesgo o prondstico y
0N necesarias més investigaciones al respecto.*

Las formas de presentacién incluyen:

= Signosy sintomas relacionados con enfermedad hepética,
como hepatomegalia, ascitis, dolor abdominal, pérdida de
peso (62 %).

= Abdomen agudo por hemoperitoneo por rupturadel tumor
(15 %).
Esplenomegalia (5 %).
Metéstasis a distancia, hueso y pulmén (9 %).

= Lainsuficiencia hepética, consecuencia de la sustitucion
delos hepatocitos por células malignas que llevaanecro-
sis secundaria, esrara®
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Figura 1l | Tomografia computarizada con contraste. Lesién
heterogénea en l6bulo hepético derecho, con
areas de calcificacion

L osdatos delaboratorio no son especificos, méasde 50 % de
los pacientes tiene trombocitopenia leve y fosfatasa acalina
elevada. Los marcadores tumorales son negativos. La trombo-
citopeniaverdaderaocurre solo enindividuos con hemoperitoneo
masivo y consumo de plaguetas.?

Caso clinico

Hombre de 17 afios de edad, quien acudié a servicio de urgen-
cias por dolor abdomina y en hombro derecho acompafiado de
mareo, vomito y pérdida momentanea del estado de aerta. Por
medio de ultrasonido abdominal seidentifico absceso hepético,
por lo que seinicid tratamiento con antibidticos. Seis dias méas
tarde, seincrementd € dolor y se present6 choque hipovolémico
grado 1V. Con una laparotomia exploradora se detect6
hemoperitoneo de 4L, por 1o que se realizd empaguetamiento.

Latomografia computarizada de control mostré unaima-
gen compatible con hemangioma del |6bulo hepatico derecho
con material textil. Se embolizo la arteria hepética derechasin
complicaciones, con posterior estabilidad hemodindmica. Sin
embargo, dos meses més tarde, € paciente presentd nueva
mente dolor en cuadrante superior derechoy en miembro tor&
cico ipsolateral.

La biometria hematica completa y la quimica sanguinea
indicaron hemoglobina de 8.9 g/dL, hematécrito de 27.2 %,
leucocitos de 8400/mm?3 (neutréfilos 62.3 %), plagquetas de
26 000/mmg, proteinas totales/albimina de 5.9/2.7 g/dL, bili-
rrubinatotal de2.35 mg/dL, bilirrubinadirectade 1.83 mg/dL,
aspartato aminotransferasade 360 UI/L, alanino aminotransfe-
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rasade444 U/L, fosfatasaacainade 276 UI/L, G-GT de 281
UI/L,PT de27.7s.

Latomografia computarizada abdominal revel6, en lafase
sincontrastey enlatardia, unalesion hepéticade20x 18cm, en
todo el I6bulo derecho, con contenido heterégeneo, que com-
primiael rifiénipsolateral; asi como areas de cal cificacion con
detritusen suinterior con hepatomegaliacompensadoray cam-
bios por embolizacién, imagen compatible con hemangioma
gigante (figura 1). Se realizd hepatectomia derecha, con
hemoperitoneo de 7 L, en la que se requirieron transfusiones
decrioprecipitadosy paquetesglobulares, apesar delascuaes
continué la hemorragia intraabdominal. El paciente fallecio
por actividad tumoral y chogue hipovol émico.

Lapiezaquirdrgicadelahepatectomiaderechaseenvié para
estudio histopatol 6gico, en €l cua seconsignaron los siguientes
datos: peso de 1350 g, superficie heterogénea con mlltiplesle-
siones de aspecto quistico, que midieron de 0.1 a4 cm de dia
metro maximo (figura 2) Los cortes histol égicos tefiidos con
hematoxilina-eosina mostraron una neoplasia con espacios
vasculares de aspecto cavernoso, revestidos por células
endoteliales epiteliodes, con nlcleos pleomorficos e hiper-
crométicos, nucléolo prominente y numerosas mitosis (cuatro
por campo a seco fuerte) (figuras 3 y 4). Las tinciones de
inmunohistoquimicaCD31y CD34 fueron positivasen las cé-
lulas neopléasicas (figura 5). Se diagnostico angiosarcoma he-
péatico multicéntrico.

Discusioén

El angiosarcoma hepético primario es dificil de diferenciar de
otrostumoresvascularesdel higado por técnicasradiogréficas.>*
El patron de crecimiento agresivo de este tumor y las complica
ciones asociadas deben ser aspectos que se deben considerar en
el diagndstico de esta rara entidad. El angiosarcoma crece en
dos patrones: multifocal 0 como una masa solitaria grande.® El
ultrasonido muestra diferentes ecotexturas debido alanecrosis
y hemorragia. En latomografiacomputarizada helicoidal, € tu-
mor se presenta como multiples masas hipodensas o como una
gran masa solitaria hipodensa. Estos hallazgos son similares a

Figura 2 | Lobulo hepatico derecho. Multiples cavitaciones he-
morragicas que alternan con parénquima normal
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Figura 3 | Tincion hematoxilina-eosina de higado (10x). Es-
pacios vasculares revestidos por células neo-

plasicas pleomérficas

los hemangiomas? Con la angiografia puede obtenerse infor-
macion acerca de las complicaciones de este tumor y descartar
otras entidades, por lo que complementa el diagnéstico. La
resonancia magnética demuestra la naturaleza hemorragica,
heterogénea e hipervascular detodas|as masas dominantes.5”

El diagnéstico diferencial radiol égicoincluyehemangioma,
carcinoma hepatocelular, hemangioendotelioma epitelioide,
colangiosarcoma, metéstasis y hepatoblastoma. Lacirrosis es
el factor mas importante en el diagnéstico diferencial
radiol égico, ya que més de 80 % de los hepatocarcinomas se
asociacon cirrosis.5® El diagndstico definitivo es anatomopato-

Tincién hematoxilina-eosina de higado (40x). A ma-
yor aumento se observan células pleomorficas con
abundantes mitosis atipicas

Figura 4

|6gico,*® sin embargo, la biopsia es controversial por € ato
riesgo de hemorragia.®

Macroscopicamente, €l tumor esté formado por areas café
grises que alternan con focos de hemorragia con grandes
cavitaciones. Microscopicamente, las célulasdel tumor crecen
a lo largo de canales vasculares preformados: sinusoides,
vénulas hepéticasterminalesy ramasdelavenaporta. El creci-
miento sinusoidal se asocia con atrofia progresivade las célu-
|as hepéticas con formacion de grandes cana es vascul ares que
eventualmente desarrollan cavidades de distintos tamafios.
Pueden existir zonas de hemorragia, infarto, calcificacionesy
necrosis. Las células del angiosarcoma son epitelioides,
fusiformes y pleomorficas; las figuras mitdsicas son frecuen-

Figura 5 | Tincion de inmunohistoquimica. a) CD31y b) CD34. Expresion intensa en células neoplasicas que delinean los

espacios vasculares
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tes. Inmunohistoquimicamente son positivos parafactor VI,
CD31 y CD34. El diagndstico diferencial histopatol 6gico es
amplio, se debe hacer la distincion entre angiosarcoma me-
tastasico, sarcoma de Kaposi, fibrosarcoma o leiomiosar-
coma, principal mente en las &reas slidas.»10

El tratamiento del angiosarcoma hepético alin no esté defi-
nido debido a la rareza y rdpida evolucién del tumor.? Hasta
ahora, lareseccion completaese tratamiento deelecciony pue-
de mgjorar lasupervivenciaen algunos pacientes. Sin embargo,
la mayoria de los angiosarcomas hepéticos no es resecable al
momento del diagnéstico, por su gran tamafio y la presencia
de metéstasis. La supervivencia sin tratamiento es de seis
meses tras el diagndstico por insuficiencia hepética, hemo-
peritoneo o coagulacion intravascular diseminada*®

La embolizacion estabiliza a paciente y reduce €l riesgo
de hemorragia pre e intraoperatoria; la cirugia se puede rea
lizar con la reduccién del riesgo de hemorragia grave.®! Se
observa peor prondstico en los pacientes con hemoperitoneo
por ruptura del tumor. Cuando existe esta, se presentan im-
plantes de las células tumorales en la cavidad peritoneal y
sarcomatosis difusa en e peritoneo, las posteriores lesiones
angiosarcomatosas inducen hemorragia difusay severa, que
parece ser la causa principal de muerte.®
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El angiosarcoma hepético esresistente alaradioterapia !>
No hay régimen de quimioterapia establecido para
angiosarcoma hepético primario. La quimioterapia pdiativa
puede mejorar la supervivencia. En este sentido, se sugiere e
uso de 5-FU-carboplatino junto con doxorrubicina o
ifosfamida.’?

Existeun esquemadeinfusion dedoxorrubicinay mitomicina
C atravésdelaarteria hepética que parece ser (til enlapreven-
cion de ruptura del angiosarcoma, aunque debe ser andizado
con més detalle.** El trasplante hepético no ha mostrado me-
jorar lasupervivencia®
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cas y radioldgicas son inespecificas, por elo no es dificil soda
yar e angiosarcoma hepético en d diagndgtico diferencid. A lo
anterior se adiciona la répida evolucidn y la recurrencia, que
aumentan la mortaidad, de ahi que muy pocos pacientes sean
candidatos a tratamiento curativo en & momento del diagndsti-
co. Esto explica la importancia de concretar las caracteristicas
clinicas y radiol6gicas de estos tumores, paralograr € diagnés-
tico y e tratamiento oportunos, ya que hasta ahora € Unico
diagndstico de certeza es & anatomopatol 4gico.
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