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CASO CLIiNICO

Hemangioendotelioma epitelioide hepatico: un reto diagnéstico
de los tumores vasculares
Hepatic epithelioid hemangioendothelioma: a diagnostic challenge of vascular tumors
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Resumen

El hemangioendotelioma epiteloide es un tumor muy infrecuente, con una presentacion variable y un comportamiento clinico
impredecible. No se han precisado la etiologia ni los factores de riesgo desencadenantes. A diferencia de otros tumores he-
paticos primarios, no surge en el contexto de una enfermedad cronica del higado. El abordaje es un reto debido al espectro
de posibilidades y la necesidad de inmunohistoquimica para establecer el diagndstico definitivo. La informacion disponible
hasta el momento es limitada por los escasos casos publicados, lo que favorece que las opciones terapéuticas sean pocas
0 no exista la evidencia suficiente para estandarizarlas cuando la lesién no sea resecable.
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Abstract

Epitheloid hemangioendothelioma is a very rare tumor, with a variable presentation and unpredictable clinical behavior. The
etiology and the triggering risk factors have not been specified. Unlike other primary liver tumors, it does not arise in the
background of chronic liver disease. The approach is challenging due to the spectrum of possibilities and the need for im-
munohistochemistry to establish the definitive diagnosis. The information available so far is limited due to the few published
cases, this favors that the therapeutic options are few or that there is insufficient evidence to standardize them when the lesion
is not resectable.
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etiologia desconocida y curso natural impredecible;
su espectro clinico es considerado entre el heman-

El hemangioendotelioma epitelioide es un tumor 9iomay el angiosarc.:omat o
raro con una incidencia menor de 0.1 por 100,000 En 1975 fue descrito por Dail y Liebow con el nom-

habitantes', de origen endotelial y del tejido conecti- bre de tumor bronquioalveolar intravascular*®; poste-
vo2, con un potencial intermedio de malignidad®, de riormente, Corrin, etal.identificaron sus caracteristicas
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angiogénicas mediante la presencia de cuerpos de
Weibel-Palade, y Weldon-Linne, et al.” observaron la
expresion en las células tumorales del antigeno rela-
cionado con el factor VIII (FVIII-RAg)®. No fue hasta
1982 que Weiss y Enzinger® hicieron la definicion
formal, y desde ese momento ha recibido diversos
nombres y existen reportes que no exceden los
500 casos hasta la década pasada’®.

Caso clinico

Vardn de 64 afnos con antecedente de habito taba-
quico a razén de 5 paquetes/afo, que es referido por
historia de 6 meses de evolucion de dolor abdominal
en el hipocondrio derecho, asociado a saciedad tem-
prana, fatiga y aumento del perimetro abdominal. Du-
rante la exploracién fisica se encuentra una masa
dolorosa palpable en el hipocondrio derecho (Fig. 1).
Por este motivo se realiza una tomografia computada
de térax y abdomen contrastada, que reporta una
lesion hepatica hipodensa de 16 x 13 x 21 cm, con
bordes mal definidos y realce nodular periférico dis-
continuo con relleno centripeto progresivo que condi-
cionaba compresion de la vena cava inferior, la
vesicula biliar y el duodeno (Fig. 2).

Los marcadores tumorales (antigeno carcinoem-
brionario y alfa-fetoproteina) y las pruebas de funcio-
namiento hepatico se encontraban dentro de los
parametros normales.

Se realizo biopsia con Trucut guiada por sonografia,
que reporto por histopatologia un hemangioma hepé-
tico. Se complementé con una resonancia magnética
de abdomen, en la que se observé una lesién hiper-
intensa en secuencia T2 (Fig. 3), y con una tomografia
por emision de positrones que mostrd la lesion con
las caracteristicas ya descritas (Fig. 4).

Al no evidenciarse enfermedad diseminada, se de-
cidio tratamiento quirdrgico. Se realiz6 un abordaje
subcostal bilateral, identificando una tumoracién que
ocupa y deforma el I6bulo hepatico derecho (Fig. 5),
con imposibilidad de movilizacion del I6bulo derecho
por las dimensiones de esta. Se realizé diseccion de
hilio hepatico con ligadura de ramas derecha de la
vena porta y la arteria hepéatica, maniobra de Hanging
y transeccion del parénquima hepatico con técnica de
Kelly-clamp, utilizando dispositivo de energia y sella-
do. Se preservo la vena suprahepatica media, la cual
se encontraba desplazada en sentido medial con
compresién extrinseca. Finalmente, se secciond el
conducto cistico y se extrajo la pieza quirdrgica

Figura 1. Elevacion y asimetria en el hipocondrio derecho durante la
exploracion fisica, secundaria a una masa palpable dolorosa.

Figura 2. Corte coronal en tomografia computada de torax y abdomen
con contraste intravenoso que muestra una tumoracion hipodensa
irregular que desplaza las estructuras adyacentes.

Figura 3. Corte axial de resonancia magnética abdominal en secuen-
cia T2, que muestra una tumoracion lobulada hiperintensa que
deforma la anatomia hepatica.
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Figura 4. Corte coronal en tomografia por emision de positrones que
muestra una tumoracion hepatica lobulada que deforma la arquitec-
tura desplazando las estructuras adyacentes.

Figura 5. Exposicion hepatica durante el transoperatorio observando
tumoracion en Iobulo derecho.

Figura 6. Producto de reseccion de hepatectomia derecha con tumo-
racion solida.

(Fig. 6), y se verificaron la hemostasia y la integridad
de la via biliar del remanente hepatico.

El andlisis histopatoldgico reportd tumoracion epi-
teloide de variedad sdlida, sin necrosis, con inmuno-
histoquimica positiva para CD34, CD31 y GLUT-1, de
patrén focal, concluyente con hemangioendotelioma
epitelioide con siete mitosis por diez campos de alto
poder, y borde de reseccién quirurgica libre de neo-
plasia a 1 mm.

El paciente tuvo una evolucién posquirtrgica inmedia-
ta adecuada, sin presencia de recurrencia ni metastasis
extrahepaticas a 18 meses del procedimiento quirurgico,
y continda en vigilancia por consulta externa.

Discusion

El hemangioendotelioma epitelioide es un tumor
vascular distintivo de tejidos blandos que puede ob-
servarse en algunos 6rganos viscerales®. El érgano
comunmente afectado es el higado, aunque se han
descrito otras localizaciones, como los pulmones, el
peritoneo, el bazo, el hueso, el cerebro, las meninges,
la mama, el corazdn, la cabeza y el estdémago?.

Varios factores se han considerado en su etiologia,
como anticonceptivos orales, cloruro de vinilo, asbes-
tos, contraste Thorotrast, trauma mayor del higado,
hepatitis viral, colangitis biliar primaria, consumo ex-
cesivo de alcohol' y algunas translocaciones cromo-
somicas especificas t(1;3)(p36.3;925), que son tipicas
de este tumor2.

Suele presentarse en adultos de 20 a 40 afos, con
predominio en el sexo femenino en una relacién 3:2'°,
mayormente con enfermedad diseminada? encon-
trando metastasis hasta en un 27% de los casos,
sobre todo pulmonares®. En general las manifestacio-
nes son inespecificas e incluyen dolor en el cuadrante
superior derecho, pérdida de peso, fatiga, ictericia,
sindrome de Budd-Chiari e hipertensién portal; algu-
nos casos pueden ser asintomaticos hasta debutar
con falla hepatica®"'.

El abordaje es complejo debido a que generalmente
aparece como nddulos que involucran ambos lébulos
hepaticos, indistinguibles por imagen de un carcino-
ma metastasico®®. Los cambios histoldgicos presen-
tan una marcada reaccion estromal desmosdémica con
esclerosis densa y pueden imitar a un colangiocarci-
noma?. El diagndstico definitivo se realiza por inmu-
nohistoquimica con marcadores positivos para
FVIIl-RAg, CD 34 y CD 31'.

El prondstico sin tratamiento es pobre?, con una
mortalidad reportada de hasta el 65%'. La escision
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quirdrgica completa se recomienda para las lesiones
resecables®. En las lesiones no resecables se han
intentado alternativas como quimioembolizacién tran-
sarterial, quimioterapia y radioterapia®®; estas dos ul-
timas con pobre respuesta®. El trasplante hepatico
ortotépico se considera una opcidon prometedora en
lesiones no resecables sin metdstasis extrahepati-
cas?®? o con falla hepatica rapidamente progresiva®.
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