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RESUMEN

El hemangioendotelioma epitelioide hepatico es una neoplasia poco comun, de origen
vascular y comportamiento variable, y potencialmente maligno. Se presenta el caso de
unamujer de 33 afos, quien consulté por dolor en hipocondrio derecho vy fiebre, y cuya
impresiéndiagndstica extrainstitucional fue absceso hepatico; posteriormente fue posible
considerareste tumor dentro del diagnostico diferencial, gracias a sus caracteristicas
imaginoldgicas,las cuales se confrontan en este reporte de caso con los hallazgos descritos
en las mayores series publicadas en la literatura. El diagnéstico se confirmé mediante
biopsia de la lesiony estudio histopatoldgico del higado explantado. Se presentan, ademas,
los hallazgos en Resonancia Magnética (RM) de otra paciente evaluada en la Unidad de
Trasplantes de la Fundacion Cardioinfantil y la evidencia acerca del tratamiento de esta
entidad mediante trasplante hepatico.

SUMMARY

Hepatic epithelioid hemangioendothelioma is a rare neoplasm of vascular origin with
malignant potential. We present the case of a 33 year old woman with abdominal pain and
fever, initially diagnosed as a hepatic abscess, who was admitted for further study. Imaging
features in ultrasound and computed tomography included a peripheral and multifocal liver
lesion with capsular retraction, diagnosis was confirmed with a liver biopsy an a pathologic
analisis of the explanted liver. Magnetic Resonance findings from a second patient with a
rapidly progressive disease are also reviewed and evidence regarding the surgical treatment
of this condition with liver transplantation are discussed.

Presentacion de caso

Mujer de 33 afios de edad, quien consulté por cua-
dro de 5 meses de evolucion de dolor en hipocondrio
derecho y fiebre, sin otra sintomatologia, y que inicid
2 semanas después de su segundo parto vaginal, el cual
se desarroll6 sin complicaciones.

En un comienzo la paciente fue tratada con la impre-
sion diagnostica de absceso hepatico con imposibilidad
de drenaje percutaneo o quirurgico. Ante el hallazgo de
lesion solida hepatica y biopsia fue remitida a nuestra
institucion, para continuar estudio y tratamiento. Al
ingreso se documentd aumento de la fosfatasa alcalina
(286 U/1) y discreta elevacion de la ASAT 44 U/l (rango

Introduccion

El término hemangioendotelioma epitelioide
hepatico (HEH) fue sugerido en 1982 por Weiss y Er-
zinger, para describir un grupo de 41 tumores de origen
epitelial, identificados en el Instituto de Patologia de
las Fuerzas Armadas de los Estados Unidos (1). Este
raro tumor de origen epitelial tiene comportamiento
limitrofe entre el de neoplasias benignas, como el
hemangioma, y malignas, como el hemangiosarcoma
(2). Presenta, ademas, caracteristicas imaginologicas
especificas, y el diagndstico definitivo se realiza me-
diante inmunohistoquimica, que demuestre células
positivas para FVIII-RAg (3).
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normal: entre 5y 34), con ALAT normal; los tiempos de coagulacion,
los niveles de bilirrubina y los marcadores tumorales, incluyendo Alfa
Fetoproteina (AFP), Ca 19-9, Ca 125 y antigeno carcinoembrionario
(ACE), fueron normales.

En ecografia se demostraron hepatomegalia y multiples lesiones
focales hipoecoicas confluentes y periféricas, sin dilatacion de la via
biliar. En la escanografia de abdomen con protocolo para caracterizacion
de lesion focal hepatica las lesiones son de baja densidad respecto al
parénquima en fase simple, con minimo realce tras la administracion
del contraste (figura 1), y algunas se asociaban a discreta retraccion
de la capsula (figura 2). Como diagnostico diferencial se menciond
compromiso neoplasico secundario, y el HEH, sugerido en la biopsia
extrainstitucional. También se realiz6 escanografia de torax con con-
traste, en la que se demostraron tres nddulos pulmonares con densidad
de tejidos blandos, por aparente extension hematogena.

La paciente fue valorada en la Unidad de Trasplantes de la Funda-
cién Cardioinfantil y recibio tratamiento definitivo mediante trasplante
ortotopico. El diagnostico fue confirmado en el estudio histologico
del explante.

Aproximadamente 8 meses de realizado el trasplante la paciente
consultd de nuevo por dolor abdominal, y fue evaluada mediante
ecografia Doppler y escanografia, lo cual demostré trombosis de
la vena porta y alteracién de las pruebas de funcién hepatica; por
ello requirié un segundo trasplante hepatico, que también presentod
oclusion tardia de la porta. Por tal razén se sospecha un sindrome
de hipercoagulabilidad, probablemente paraneoplasico, asociado al
hemangioendotelioma.
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Discusion
Clinica y examenes de laboratorio

Los aspectos demograficos de la paciente se correlacionan con
los encontrados en la serie de 137 casos publicada por Makhlouf (3),
con el 61% de pacientes de sexo femenino y edad en el momento del
diagnostico entre los 30 y los 40 afios. Ademas, en esta serie el diag-
nostico fue incidental en el 42% de los pacientes; el 34% presentaba
dolor en el hipocondrio derecho, y un porcentaje menor consulté por
otros sintomas, incluyendo pérdida de peso, ictericia, nduseas, anorexia,
astenia y adinamia, lo cual indica que las manifestaciones clinicas son,
en general, inespecificas.

En aquellos pacientes en quienes se contaba con examenes de labo-
ratorio se encontr6 elevacion de la fosfatasa alcalina (69%), bilirrubina
total (25%) y de una o ambas transaminasas (37%-49%); en 16 pacientes
se disponia de marcadores tumorales, donde se encontré6 AFP sérica
normal y aumento del ACE en 3 (18,8%); sin embargo, otros autores
han reportado normalidad en los niveles de ACE y elevacion de AFP
(4). Los hallazgos paraclinicos encontrados en el presente caso, con
elevacion de la fosfatasa alcalina y de una de las transaminasas, aunque
inespecificos, son similares a los descritos en esta serie.

Hallazgos imaginolégicos

En la ecografia se encontrd hepatomegalia, ademas de las lesiones
focales, ligeramente hipoecoicas respecto al parénquima. En las series
descritas se han encontrado hepatomegalia (45,7%) y esplenomegalia
(17,3%); menos a menudo, hipertension portal y ascitis (4).

Figura 1. Paciente 1. Escanografia
abdominal; protocolo para valoracion
de lesion focal hepdtica. En la fase
simple (a) se observan lesiones
periféricas, de baja densidad respecto
al parénquima hepdtico en ambos
l6bulos. En la fase arterial (b) no
presentan realce, y en fase portal (c)
se observa la confluencia de multiples
nédulos de baja densidad y (d) se
presenta una reconstruccion en el
plano coronal en la fase arterial, que
demuestra la distribucion periférica en
el [obulo derecho.
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Se han descrito, por otra parte, dos tipos de HEH: uno nodular, que cons-

tituye la manifestacion inicial de la enfermedad, y uno difuso, caracterizado
por masas, producto de la confluencia de las lesiones nodulares (5).

En escanografia el HEH se presenta como lesiones solidas redon-
deadas, de baja densidad y de localizacion predominantemente periféri-
ca, las cuales pueden producir retraccion de la capsula hepatica, debido
a su naturaleza fibrética (figura 2) (6); se han descrito, igualmente,
calcificaciones multiples en el 20% de los casos (3).

Tras la administracion del material de contraste algunas presentan
realce periférico en fase arterial, que se encuentra en la zona de creci-
miento activo del tumor, y pueden tornarse de igual densidad en adqui-
siciones posteriores (7,8); en algunos casos se observa un halo delgado
de baja densidad, periférico, que corresponde a la zona avascular entre el
tumor y el parénquima sano, descrita en estudios histopatoldgicos (6).

Con enfermedad avanzada ocasionalmente existe crecimiento
compensatorio del parénquima sano del 1obulo caudado y del 16bulo iz-
quierdo (7). Los hallazgos escanograficos en el caso que se presenta son
sugestivos del tipo difuso, y, ademas, se asocian a retraccion capsular, y
las lesiones observadas son casi de densidad igual a la del parénquima
sano en fase simple, no demuestran el realce periférico descrito en fase
arterial y permanecen de baja densidad en la fase portal.
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Figura 2. Paciente 1. Correlacion
patolégica. (a) Escanografia abdominal
axial contrastada en fase portal, en la
que se observa retraccion capsular en
el lobulo derecho (flecha). (b) Imagen
de patologia macroscopica en la que se
demuestra el drea de retraccion (flecha)
producida por la lesion neoplasica
nodular subyacente.

Figura 3. Paciente 2. RM hepatica;
estudio dinamico. Imdgenes en el plano
axial que demuestran el compromiso
subcapsular alto ([a], con informacion
en T1 simple), y, de manera comparativa
en el mismo plano, en las imagenes
siguientes ([b] con informacion en T2,
[c] y [d] con informacion en T1, fases
simple y portal, respectivamente). En
las imagenes con informacion en T1
se demuestran los multiples nodulos
periféricos caracteristicos (flecha en [a]),
y en T2, la lesion es de alta intensidad,
mal definida (cabezas de flecha en [b]).
En la comparacion de las imagenes
simples y contrastadas se observa realce
heterogéneo (asteriscos en [c] y [d]), y
lesiones de baja intensidad subcapsulares
e irregulares. Se observa, ademds,
alteracion de la grasa adyacentey realce
(doble cabeza de flecha en [d]).

Experiencia en la Fundacion Cardioinfantil

En la Unidad de Trasplantes de la Fundacion Cardioinfantil se ha
evaluado a dos pacientes con diagndstico de HEH. El segundo de ellos
corresponde a una paciente de 37 afios, quien consulté por cuadro
de 8 meses de evolucion de dolor abdominal, hiporexia y pérdida de
peso (5 kg). La evaluacion inicial para caracterizar las lesiones focales se
realizo mediante resonancia magnética (RM) (figura 3), y, posteriormente,
tras ser incluida en la lista de espera para trasplante hepatico se le realizo
escanografia (figura 4), donde se demostrd una importante progresion en
tan s6lo 7 meses. En los estudios de extension se descartdé compromiso
extrahepatico, y esta paciente también fue llevada a trasplante.

Los hallazgos iniciales en RM fueron concordantes con las series
reportadas, en las cuales también se presenta la distribucion periférica
y confluente de las lesiones, con retraccion capsular. En imagenes con
informacion T1 las lesiones tienen menor intensidad que el parénquima
sano (6), mientras que en imagenes en T2 son heterogéneas, predominante-
mente de alta densidad, y en su region central pueden encontrarse zonas de
baja intensidad por hemorragia, necrosis de coagulacion o calcificaciones.
De forma analoga a lo descrito en escanografia, tras la administracion del
contraste paramagnético puede haber realce en la fase arterial, con un halo
delgado sin realce por la zona avascular periférica (8).

3111



Tratamiento

Las modalidades de tratamiento incluyen quimioterapia neoadyu-
vante sistémica o locorregional, y reseccion hepatica o trasplante. Atin
no se ha publicado un algoritmo de tratamiento como recomendacion
definitiva, debido al comportamiento variable del tumor; sin embargo,
los resultados de 1a mayor serie europea publicada de trasplante hepatico
en el tratamiento del HEH (9), con seguimiento a largo plazo, revelaron
que la tasa de sobrevida libre de enfermedad posterior al trasplante es
del 90%, el 82% y el 64% a 1,5 y a 10 afios, teniendo en cuenta, ade-
mas, que dicha tasa no se encuentra alterada de forma significativa por
el tipo de tratamiento previo al trasplante, el compromiso glanglionar
ni la invasion microvascular, ni por la presencia de enfermedad extra-
hepatica; ello indica que el trasplante hepatico es una modalidad de
tratamiento valida, con muy buenos resultados, sin contraindicaciones
por compromiso vascular o extrahepatico, y que debe ofrecerse a pa-
cientes desde las fases iniciales de la enfermedad.
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Figura 4. Paciente 2. Escanografia
abdominal; seguimiento 7 meses después
de la valoracion inicial. Se demuestra
la importante progresion tumoral,
con mayor compromiso periférico
subcapsular, difuso, evidente en el estudio
en fase simple (a), arterial (b), venosa
(¢) y tardia (d).
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