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Resumen
El angiosarcoma hepático es una neoplasia maligna mesenqui-
matosa de células endoteliales de alto grado. Representa 2 %
de todas las neoplasias primarias del hígado. La mayor inciden-
cia se encuentra entre la sexta y séptima década de la vida, en
jóvenes y niños es raro; predomina en hombres (3:1). La mayoría
es de naturaleza idiopática (75 %). El diagnóstico es difícil por-
que las expresiones clínicas y radiológicas son inespecíficas.
Cuando comienza a manifestarse, la evolución suele ser rápida
y las opciones de tratamiento curativo son escasas. Se describe
el caso de un hombre de 17 años de edad, quien presentó dos
cuadros de hemoperitoneo, con diagnóstico de hemangioma
hepático por ultrasonido y tomografía computarizada. Se realizó
hepatectomía del lóbulo derecho y el estudio histológico de la
pieza quirúrgica indicó angiosarcoma hepático multicéntrico.
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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.
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El angiosarcoma hepático es una neoplasia mesenquimal que
representa 2 % de todas las neoplasias primarias del hígado.1 La
mayor incidencia se encuentra entre el sexto y el séptimo dece-
nio de la vida y en jóvenes y niños es raro; predomina en hom-
bres (3:1).2 La mayoría es idiopática (75 %), aunque existen casos
secundarios a la exposición de cancerígenos, principalmente clo-
ruro de vinilo, thorotrast y arsenicales. Otras posibles etiologías
incluyen ciclofosfamida, fenelzina, los compuestos estrogénicos,
los esteroides anabólicos, la enfermedad de von Recklinghau-
sen, la neurofibromatosis, la hemocromatosis y la cirrosis.1,2

Se ha postulado la participación de diversos genes y diferen-
tes mutaciones de los mismos en la genealogía de este tipo de
tumores. También se ha constatado que la exposición al cloruro
de vinilo provoca mutaciones en K-ras-2 y en la proteína p53,
alteración habitualmente encontrada en angiosarcomas del hí-
gado.3 La inactivación del gen p16, mediante la metilación de

su promotor, también desempeña un papel decisivo en la pato-
genia del angiosarcoma. En cualquier caso, ninguna de estas
mutaciones puede considerarse factor de riesgo o pronóstico y
son necesarias más investigaciones al respecto.4

Las formas de presentación incluyen:

Signos y síntomas relacionados con enfermedad hepática,
como hepatomegalia, ascitis, dolor abdominal, pérdida de
peso (62 %).
Abdomen agudo por hemoperitoneo por ruptura del tumor
(15 %).
Esplenomegalia (5 %).
Metástasis a distancia, hueso y pulmón (9 %).1
La insuficiencia hepática, consecuencia de la sustitución
de los hepatocitos por células malignas que lleva a necro-
sis secundaria, es rara.5
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Los datos de laboratorio no son específicos; más de 50 % de
los pacientes tiene trombocitopenia leve y fosfatasa alcalina
elevada. Los marcadores tumorales son negativos. La trombo-
citopenia verdadera ocurre solo en individuos con hemoperitoneo
masivo y consumo de plaquetas.2

Caso clínico

Hombre de 17 años de edad, quien acudió al servicio de urgen-
cias por dolor abdominal y en hombro derecho acompañado de
mareo, vómito y pérdida momentánea del estado de alerta. Por
medio de ultrasonido abdominal se identificó absceso hepático,
por lo que se inició tratamiento con antibióticos. Seis días más
tarde, se incrementó el dolor y se presentó choque hipovolémico
grado IV. Con una laparotomía exploradora se detectó
hemoperitoneo de 4L, por lo que se realizó empaquetamiento.

La tomografía computarizada de control mostró una ima-
gen compatible con hemangioma del lóbulo hepático derecho
con material textil. Se embolizó la arteria hepática derecha sin
complicaciones, con posterior estabilidad hemodinámica. Sin
embargo, dos meses más tarde, el paciente presentó nueva-
mente dolor en cuadrante superior derecho y en miembro torá-
cico ipsolateral.

La biometría hemática completa y la química sanguínea
indicaron hemoglobina de 8.9 g/dL, hematócrito de 27.2 %,
leucocitos de 8400/mm3 (neutrófilos 62.3 %), plaquetas de
26 000/mm3, proteínas totales/albúmina de 5.9/2.7 g/dL, bili-
rrubina total de 2.35 mg/dL, bilirrubina directa de 1.83 mg/dL,
aspartato aminotransferasa de 360 UI/L, alanino aminotransfe-

rasa de 444 U/L, fosfatasa alcalina de 276 UI/L, G-GT de 281
UI/L, PT de 27.7 s.

La tomografía computarizada abdominal reveló, en la fase
sin contraste y en la tardía, una lesión hepática de 20 × 18 cm, en
todo el lóbulo derecho, con contenido heterógeneo, que com-
primía el riñón ipsolateral; así como áreas de calcificación con
detritus en su interior con hepatomegalia compensadora y cam-
bios por embolización, imagen compatible con hemangioma
gigante (figura 1). Se realizó hepatectomía derecha, con
hemoperitoneo de 7 L, en la que se requirieron transfusiones
de crioprecipitados y paquetes globulares, a pesar de las cuales
continuó la hemorragia intraabdominal. El paciente falleció
por actividad tumoral y choque hipovolémico.

La pieza quirúrgica de la hepatectomía derecha se envió para
estudio histopatológico, en el cual se consignaron los siguientes
datos: peso de 1350 g, superficie heterogénea con múltiples le-
siones de aspecto quístico, que midieron de 0.1 a 4 cm de diá-
metro máximo (figura 2) Los cortes histológicos teñidos con
hematoxilina-eosina mostraron una neoplasia con espacios
vasculares de aspecto cavernoso, revestidos por células
endoteliales epiteliodes, con núcleos pleomórficos e hiper-
cromáticos, nucléolo prominente y numerosas mitosis (cuatro
por campo a seco fuerte) (figuras 3 y 4). Las tinciones de
inmunohistoquímica CD31 y CD34 fueron positivas en las cé-
lulas neoplásicas (figura 5). Se diagnosticó angiosarcoma he-
pático multicéntrico.

Discusión

El angiosarcoma hepático primario es difícil de diferenciar de
otros tumores vasculares del hígado por técnicas radiográficas.2,4

El patrón de crecimiento agresivo de este tumor y las complica-
ciones asociadas deben ser aspectos que se deben considerar en
el diagnóstico de esta rara entidad. El angiosarcoma crece en
dos patrones: multifocal o como una masa solitaria grande.6 El
ultrasonido muestra diferentes ecotexturas debido a la necrosis
y hemorragia. En la tomografía computarizada helicoidal, el tu-
mor se presenta como múltiples masas hipodensas o como una
gran masa solitaria hipodensa. Estos hallazgos son similares a

Figura 1 Tomografía computarizada con contraste. Lesión
heterogénea en lóbulo hepático derecho, con
áreas de calcificación

Figura 2 Lóbulo hepático derecho. Múltiples cavitaciones he-
morrágicas que alternan con parénquima normal
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los hemangiomas.2 Con la angiografía puede obtenerse infor-
mación acerca de las complicaciones de este tumor y descartar
otras entidades, por lo que complementa el diagnóstico. La
resonancia magnética demuestra la naturaleza hemorrágica,
heterogénea e hipervascular de todas las masas dominantes.6,7

El diagnóstico diferencial radiológico incluye hemangioma,
carcinoma hepatocelular, hemangioendotelioma epitelioide,
colangiosarcoma, metástasis y hepatoblastoma. La cirrosis es
el factor más importante en el diagnóstico diferencial
radiológico, ya que más de 80 % de los hepatocarcinomas se
asocia con cirrosis.6-8 El diagnóstico definitivo es anatomopato-

lógico,4,8 sin embargo, la biopsia es controversial por el alto
riesgo de hemorragia.9

Macroscópicamente, el tumor está formado por áreas café
grises que alternan con focos de hemorragia con grandes
cavitaciones. Microscópicamente, las células del tumor crecen
a lo largo de canales vasculares preformados: sinusoides,
vénulas hepáticas terminales y ramas de la vena porta. El creci-
miento sinusoidal se asocia con atrofia progresiva de las célu-
las hepáticas con formación de grandes canales vasculares que
eventualmente desarrollan cavidades de distintos tamaños.
Pueden existir zonas de hemorragia, infarto, calcificaciones y
necrosis. Las células del angiosarcoma son epitelioides,
fusiformes y pleomórficas; las figuras mitósicas son frecuen-

Figura 3 Tinción hematoxilina-eosina de hígado (10×××××). Es-
pacios vasculares revestidos por células neo-
plásicas pleomórficas

Figura 4 Tinción hematoxilina-eosina de hígado (40×××××). A ma-
yor aumento se observan células pleomórficas con
abundantes mitosis atípicas

Figura 5 Tinción de inmunohistoquímica.  a) CD31 y b) CD34. Expresión intensa en células neoplásicas que delinean los
espacios vasculares
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tes. Inmunohistoquímicamente son positivos para factor VIII,
CD31 y CD34. El diagnóstico diferencial histopatológico es
amplio, se debe hacer la distinción entre angiosarcoma me-
tastásico, sarcoma de Kaposi, fibrosarcoma o leiomiosar-
coma, principalmente en las áreas sólidas.1,10

El tratamiento del angiosarcoma hepático aún no está defi-
nido debido a la rareza y rápida evolución del tumor.2 Hasta
ahora, la resección completa es el tratamiento de elección y pue-
de mejorar la supervivencia en algunos pacientes. Sin embargo,
la mayoría de los angiosarcomas hepáticos no es resecable al
momento del diagnóstico, por su gran tamaño y la presencia
de metástasis. La supervivencia sin tratamiento es de seis
meses tras el diagnóstico por insuficiencia hepática, hemo-
peritoneo o coagulación intravascular diseminada.4,9

La embolización estabiliza al paciente y reduce el riesgo
de hemorragia pre e intraoperatoria; la cirugía se puede rea-
lizar con la reducción del riesgo de hemorragia grave.9,11 Se
observa peor pronóstico 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 el peritoneo, las posteriores lesiones
angiosarcomatosas inducen hemorragia difusa y severa, que
parece ser la causa principal de muerte.9

El angiosarcoma hepático es resistente a la radioterapia.12,13

No hay régimen de quimioterapia establecido para
angiosarcoma hepático primario. La quimioterapia paliativa
puede mejorar la supervivencia. En este sentido, se sugiere el
uso de 5-FU-carboplatino junto con doxorrubicina o
ifosfamida.12

Existe un esquema de infusión de doxorrubicina y mitomicina
C a través de la arteria hepática que parece ser útil en la preven-
ción de ruptura del angiosarcoma, aunque debe ser analizado
con más detalle.11,14 El trasplante hepático no ha mostrado me-
jorar la supervivencia.13

El angiosarcoma hepático es una entidad rara y muy poco
frecuente en pacientes jóvenes, como el que aquí se describe.
El diagnóstico es complicado porque las manifestaciones clíni-
cas y radiológicas son inespecíficas, por ello no es difícil sosla-
yar el angiosarcoma hepático en el diagnóstico diferencial. A lo
anterior se adiciona la rápida evolución y la recurrencia, que
aumentan la mortalidad, de ahí que muy pocos pacientes sean
candidatos a tratamiento curativo en el momento del diagnósti-
co. Esto explica la importancia de concretar las características
clínicas y radiológicas de estos tumores, para lograr el diagnós-
tico y el tratamiento oportunos, ya que hasta ahora el único
diagnóstico de certeza es el anatomopatológico.
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