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Hemangioendotelioma epitelioide hepatico
diseminado: a propodsito de un caso
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Resumen

Introduccién:el hemangioendotelioma epiteloide es un tumor mesenquinal de causa

desconocida y en general diseminado al diagnéstico. Se describen alrededor de 400 casos en

el mundo a la fecha.

Material y métodose presenta el caso de una paciente joven que consulta por dolor en
hipocondrio derecho constatdndose hepatomegalia y esplenomegalia tumoral que se
confirman imagenoldgicamente y lesion litica costal y vertebral. La biopsia hepatica

demuestra hemangioendotelioma epiteloide de alto grado. Se realiza revision bibliografica

del tema, particularmente su presentacién hepética.

Resultadosse inicia radioterapia analgésica de columna, la paciente presenta un rapido
deterioro del estado general y fallece de sepsis de origen respiratorio.

Conclusion:el hemangioendotelioma epiteloide debe ser considerado en el diagndstico

diferencial de los pacientes en estudio por tumoracién hepatica y es la cirugia el tratamiento

de eleccion.
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Introduccion

El hemangioendotelioma epiteloide (HE) hepatico es un
tumor de origen vascular de agresividad intermedia entre
el hemangioma y el angiosarcoma. De causa desconocida,
crecimiento lento y tendencia a la diseminacion a distan-
cia, tiene una presentacion clinica inespecifica y es, con
frecuencia, asintomatico en el momento del diagndstico.
Existen pocas opciones terapéuticas, siendo la excéresis
tumoral el tratamiento de las lesiones localizadas, mientras
que el trasplante hepatico es de eleccion en la enferme-
dad hepatica irresecable. La talidomida, combinado con
otros farmacos antiangiogénicos o en monoterapia, se
esta investigando como tratamiento de la enfermedad
diseminada. Presentamos el caso de una paciente joven
con enfermedad diseminada.

Caso clinico

Mujer de 49 afios sin antecedentes a destacar, que consulta
por dolor gravativo en hipocondrio derecho de 20 dias de
evolucion, sin relacion con las ingestas. Sin ictericia, fiebre
o elementos de repercusion general. Al examen: buen es-
tado general, normocoloreada. Se constata hepatomegalia
firme, irregular y dolorosa a cuatro traveses de dedo por
debajo del reborde costal y esplenomegalia tumoral grado
IV. Resto del examen sin particularidades.

La ecografia de abdomen informa esplenomegalia de
14 cm de diametro longitudinal y hepatomegalia irregular,
ambas con multiples nédulos hipoecogénicos de hasta 1,5
cm. No ascitis ni adenopatias en territorios profundos. Se
realizd tomografia computada (TC) de térax, abdomen
y pelvis, que informa hepatomegalia y esplenomegalia
irregulares con multiples nédulos que realzan con la ad-
ministracion de contraste intravenoso (figura 1); lesiones
liticas a nivel de novena costilla y cuerpo de T9 (figura
2). No otras lesiones. La gammagrafia con Tc99 demos-
tr6 lesion hipercaptante en noveno arco costal y cuerpo
vertebral.

De la analitica destacaba fosfatasa alcalina de 1.080
U/L, gamma-glutamiltrasferasa de 298 U/L, velocidad de
eritrosedimentacion de 45 mm/h y fibrinégeno de 758 mg/
dL, sin otras alteraciones bioquimicas y hematoldgicas.
(Hemograma: hemoglobina 12,1g%, globulos blancos
5.200/mL, plaquetas 198.000/mL. Glicemia: 0,99 g/L.
Azoemia: 0,37 g/L; creatininemia 1,13 mg/dL. Tasa de
protrombina: 80%; bilirrubina total 1,1 mg/dL, bilirrubina
directa 0,4 mg/dL, TGO: 25 U/L, TGP: 31 U/L).

Se descartaron tumores primitivos de mama y tubo
digestivo. Se realizaron FGC y FCC sin alteraciones.
Ecografia mamaria: fibroadenosis mamaria. Mamografia:
sin evidencia de malignidad (Birads 2). Estudio integral de
cuello: ecografia ginecologica, colposcopia y colpocitolo-

Figura 1. Tomografia computada de abdomen, se evi-
dencian multiples ndédulos esplénicos y hepaticos que
realzan con la administracion de contraste

Figura 2. Tomografia que muestra imagen de sustitucion
vertebral

gia oncologica con técnica de Papanicolau: sin evidencias
de malignidad.

La serologia viral para hepatitis B 'y C y para VIH
fueron negativas. Los marcadores tumorales antigeno
carcinoembrionario, -2microglobulina, CA-19,9, CA-
153 fueron negativos; la alfafetoproteina se encontraba
elevada: 50 ng/dL.

El estudio anatomopatologico del material obtenido
por puncidn bidpsica hepatica bajo imagen informa: pro-
liferacion de patron arquitectural sélido-trabecular con
hendiduras vasculares. Las células exhiben moderado
pleomorfismo con componente celular de mayor talla,
con vacuola citoplasmatica. Se reconocen, ademas, célu-
las mas elongadas, estrelladas. Estroma laxo, mixoide y
fibrohialino. En suma: cuadro histolégico compatible con
un hemangioendotelioma epidermoide de alto grado.
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Hemangioendotelioma epitelioide hepdtico diseminado: a propésito de un caso - dos Santos G, et al.

Durante la internacion se asiste a un deterioro progreambos lébulos hepaticos, confluentes, periféricas, que con
sivo del estado general de la paciente. Presenta adelgafeecuencia retraen la capsula de Glisson. En las lesiones
miento de varios kilos, anorexia y peoria del dolor abdomiimayores se aprecia un halo de refuerzo y calcificaciones
nal y dorsal, que no se logra controlar bajo opioides. Sbasta en 20%?.
indico radioterapia que se realiza en tres oportunidades, El diagnoéstico histopatologico con técnicas rutinarias
persistiendo con intenso dalgor lo que la paciente y su es dificil, planteandose diagndstico diferencial con los
familia se niegan a continuar dicho tratamieAttos 45  tumores hepaticos esclerosantes (hepatocarcinoma y
dias del ingreso comienza con fiebre, tos y disnea, constgolangiocarcinoma), metastasis de carcinomas, particular-
tandose clinica y radiolégicamente foco de condensaciéfmente los de células en anillo de sello y el angiosarf@oma
basal derecha. Con planteo de neumonia intrahospitalaria Las caracteristicas histologicas que apoyan el diag-
se inici6 tratamiento antibiético, pese a lo cual la pacient@0stico de HE son el compromiso multifocal, el contraste
instala insuficiencia respiratoria severa, falla hemodinami€&ntre el centro fibrético y la periferia celular del tuntar
cay pancitopenia, falleciendo a las 48 horas por sepsis dliferenciacion vasculague es mas evidente en los-bor

origen respiratorio. des de la lesion, la presencia de vasos neoplasicos bien
definidos y células tumorales ahusadas que infiltran los
Discusion sinusoides. El diagndstico definitivo se realiza con técni-

cas de inmunohistoquimica que confirman la diferencia-
EI HE es un tumor de origen mesenquimal, caracterizad6'on endotelial (positividad para factor VIII, CD 34, CD 31

por la proliferacién endotelial y vascular epitelial, descrip-Y citoqueratinasy”. _ .
to inicialmente powVeiss y Enzimer en 1982 En 1984 El curso de la enfermedad es variable: aproximadamen-

Ishak y colaboradores publican una serie de 32 pacientd§ 20% de los pacientes gnuere en los primeros dos afios
con HE primitivo hepaticd. Se trata de un tumor de etio- d€! diagnostico y solo 20% sobrevive mas de cinco afios

logia desconocida, probablemente vinculado a factore§in tratamient@. I__a mortalidad ('an.pacientes con enfer-
genéticos, hormonales, virales y toxidosa presenta- medad metastasica es de 63%i bien algunos autores

cion tipica en tejidos blandos es solitaria, en contrastgostienen que la presencia de metastasis no cambia el

- tindd)
con el caracter multicéntrico del primitivo hepatico pronostlcéf.. - - -

Es mas frecuente en la mujer de edad media (41,7 afios !_as opclones tgrapgutlcas son limitadas. La guimiote-
y raza blanc®. La clinica es variable, desde pacientesr pia y radioterapia no influyen en el curso de la enferme-

: e , - 11) i i 4 -
asintomaticos (25%) hasta aquellos con hipertension porga(; -El tr?[ta dmlentot_c chn Tt%gg ron alfa tampoco ha mos
tal severa e insuficiencia hepatocitica. Entre los pacienteg"’l EOI trr:’:m?er?tz :ﬁelcséi\?g gs I ciruaia. Los pacientes con
sintomaticos el doloroen hipocondrio Q(?recho (48’6%)’(! esiones limitadas se benefician degla.excéFr)esis, mientras
hepatomegalia (20,4%) y Ia repercusion general (15,6% ue aquellos con lesiones mudltiples o irresecables, que
son las formas mas frecuentes de presentacién. Otra . . PO

. . RN . . son la mayoria, son candidatos a trasplante he piitmn
manifestaciones son dolor epigastrico, ascitis, NauS€aR e es el tnico tratamiento que ofrece posibilidades cura-
ictericia y fatigabilidad. En estadios avanzados puede ap i ) que °p

) 0
. " S e PAvagi319), | a sobrevida a los cinco afios es de 82% y la
recer encefalopatia hepética por afectacion hepética d'fur'ecurrencia de 36,4%, comparables a los resultados del
sa y sindrome de Budd-Chiari por invasion y fibrosis detrasplante enla ci;rosi,s hepatita

las ven rahepati iseminacién extrahepati -
as venas suprahepéti€at.a diseminacion extrahepatica La natraleza vascular del tumor proporciond la base

| diagndsti rva en i 40% i : : . L
‘;e?]gg %T:ncéonse c;}bs"e (Iailn?’ticas ; Oi °nd? los pa}f'enteﬁauonal para el tratamiento con farmacos antiangiogéni-
P » 9anglios finfaticos regionales, perton€o o A | fecha, existe un nimero limitado de reportes de

hueso, bazoy dmfragrpa los sitios mas afec@dos casos de enfermedad diseminada tratada con talidomida
En cuanto a los examenes complementarios, es CoNgy, orma exitog 1519 Por otro lado, se esta investigan-
tante la alteracion del funcional y enzimograma hepaticqy, | efecto de nuevos farmacos antiangiogénicos como

(84,3% de los pacientes), la alfafetoproteina discretamerbevacizumab, sorafenib, sunitinib y pazopanib, que pare-

te elevada y la negatividad para el antigenoge n ahordaje razonable de la enfermedad avafizéda
carcinoembrionario (CEA)®. Las técnicas de imagen no

i X SR ) e En suma: el HE debe ser incluido en el diagnéstico
permiten un diagnostico inicial dado lo inespecifico de l0yjferencial de una tumoracién hepética en estudio. El tra-

hallazgos, pero son Utiles a la hora de guiar la obtencidgymiento es la reseccion tumoral en los pacientes con en-
de muestras para estudio anatomopatologico. Las lesi¢armedad limitada, mientras que aquellos con enfermedad
nes son generalmente hipoecogénicas en el ultrasonidgcalizada irresecable son candidatos a trasplante hepati-
pero pueden tener una ecoestrucura mixta o incluso s@p_ |os farmacos antiangiogénicos podrian tener un lugar
hiperecogénicas. La TC muestra lesis hipodensas en en g| tratamiento de la enfermedad diseminada.
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Summary

3.
Introduction: epitheloid hemangiothelioma is a mesen-
chymal tumour of unknown etiology and typically dis-
seminated for diagnosis. Until tod@00 cases have been ,
described around the world.

Method the case of a young woman who consulted
for pain in the right hypochondrium is presented. She pre-
sented tumoral hepatomegaly and splenomegaly that were
imagenologically confirmed, and costal and vertebral lytic
lesion. Hepatic biopsy shows high-grade epitheloid
hemangiotheliomaA bibliographic review of the condi- 6-
tions is conducted, in particular regarding its hepatic pre-
sentation.

Resultsradiotherapy to the spine for pain was initi-
ated and the patient presented a rapid deterioration of hér
general condition and died as a result of sepsis of respira-
tory origin. 8.

Conclusion:epitheloid hemangiothelioma must be
considered in the differential diagnosis for patients seen
for hepatic tumors, and surgery is the best choice of treafs
ment.

10.

Resumo

Introducdo: chemangioendotelioma epitelidide é um tu- 11.

mor mesenquimal de etiologia desconhecida geralmente
disseminado no momento de seu diagnéstico. Cerca de
400 casos foram descritos no mundo até o momento.
Material e métodoapresenta-se o caso de uma pa-
ciente jovem que consulta por dor no hipocéndrio direito
constatando-se hepatomegalia e esplenomegalia tumor@;>
confirmadas imagenologicamente e les&o litica costal e
vertebral A biépsia hepatica mostra hemangioendotelio-
ma epitelidide de alto grau. Faz-se uma revisdo da

bibliografia sobre o tema, especialmente sobre a apreseﬁ‘—"

tacd@o hepética.
Resultadosa paciente foi submetida a radioterapia

analgésica de coluna, mas apresentou um rapido deterids.

ro do estado general e falece por sepse de origem respira-
téria.

Concluséo:.o hemangioendotelioma epitelidide deve 16,

ser considerado no diagnéstico diferencial de pacientes
estudados por tumoracao hepatica sendo a cirurgia o tra-
tamento de escolha.

17.
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