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Hemangioendotelioma epitelioide hepatico primario:
un simulador de metastasis
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Resumen

El hemangioendotelioma epitelioide hepatico es un tumor raro en el adulto, de etiologia desconocida
gen vascular, que afecta mas a mujeres. Suelen cursar asintomaticos o con sintomas poco especificos y
cuencia su diagnéstico es casual. La lesion suele ser multiple, afecta a ambos I6bulos hepaticos y su tan
muy variable. Las caracteristicas de la lesion en las técnicas diagnosticas por imagen son superponible
de un proceso metastatico. El diagnéstico histolégico requiere estudio inmunohistoquimico complemente
no aporta criterios de valor pronéstico. La evolucion es imprevisible y letal en el 50% de los pacientes. L.
tirpacion quirdrgica de la lesion y el transplante hepatico son las opciones terapéuticas mas Uutiles.

Describimos las caracteristicas clinico-patologicas de esta rara lesién, aportando un caso diagnostica
cialmente de metéstasis hepatica.
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Summary

Hepatic epithelioid hemangioendothelioma is a rare vascular tumor of adults of unknown etiology, ths
more common in women. It is usually asymptomatic or presents only non specific symptoms, making
diagnosis frequently casual. The lesions are usually multifocal and of variable sizes, involving both lobes.
characteristics of the lesions shown by the imaging diagnostic techniques are superposable to those of
metastatic disease. The histologic diagnosis requires immunohistological studies and does not contribute
prognostic criteria. The course is unexpected and 50 % of the patients die of the disease. Surgery and t
transplant are the most useful therapeutic options. We describe the clinicopathologic characteristics of thi
lesion and contribute with a case, thay was initially diagnosed as hepatic metastatic disease.
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Introduccion coicas e hipodensas en ambos I6bulos hepaticos, co
un tamafo comprendido entre 0,5y 1,5 cm de dia-
El hemangioendotelioma epitelioide es una neo- metro, que fueron interpretadas como metéstasis
plasia poco frecuente, cuya localizacion hepatica esLas exploraciones para descartar un tumor primaric
excepcional en el adulé La lesion fue inicialmen-  mamario y gastrointestinal fueron negativas. La pa-
te descrita en el pulmén como tumor bronquioloal- ciente se somete a una laparotomia exploradora el
veolar intravascular y considerada histogenética- la que se visualizan varias lesiones blanquecinas qu
mente como epitelial Posteriormente se demostrd protuyen en la superficie de ambos I6bulos hepéti-
su naturaleza endotelial, ultraestructuralménge  cos, de superficie lisa, de las que se toman muestra
por métodos inmunohistoquimiéo&n 1982, Weiss  para estudio anatomopatoldgico.
y Enzinget proponen el término hemangioendote-
lioma epitelioide, que ha prevalecido hasta la actua-
lidad y sefialan su prondstico incierto. Su etiologia Estudio anatomopatologico
es desconocida
Aportamos las caracteristicas clinico-patoldgicas Las muestras corresponden a dos fragmentos cu
de un caso de hemangioendotelioma epitelioide he-neiformes de 1,5y 1 cm de dimensiones maximas,
patico primario, confirmado con estudio inmunohis- de color blanquecino en la zona central y marron er
toquimico y diagnosticado clinica y radiologicamen- la periferia. Al corte se aprecian dos lesiones blan-
te de metastasis hepatica, enfatizando la importanciaquecinas, de limites definidos y consistencia firme,
del diagndstico anatomopatoldgico en el adecuadorodeadas de tejido de color marrén. Las muestras d
manejo terapéutico de estos pacientes. tejido seleccionadas para estudio microscoépico fue-
ron fijadas en formol acuoso al 10% durante 24 ho-
ras e incluidas en parafina. Se obtuvieron cortes his:
Presentacién del caso tolégicos de 3 micras de espesor que se tifieron co
hematoxilina-eosina. Otros cortes se montaron sobre
Mujer de 56 afios que consulta por malestar abdo-portas cargados eléctricamente y se destinaron a e:
minal y astenia de varios meses de evolucion. La ex-tudio inmunohistoquimico, que se realizé de forma
ploracion fisica no revela hallazgos patolégicos. El automatizada en un aparato tipo ventana.
estudio analitico (hematolégico y bioquimico) no  Microscopicamente se advierte una lesién neopla-
presenta alteraciones. La radiologia simple de abdo-sica con patron de crecimiento sélido y margenes in-
men revela pequefias imagenes radiopacas de densfiltrativos que ocupa parcial o totalmente las luces
dad calcica en el area hepatica, que se correspondewvenulares y sinusoidales (Fig. 1 Ay 1 B), respetan-
en la ecografia y la TAC con varias lesiones hipoe- do los espacios porta y en cierta medida las trabécu
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Discusion

El hemangioendotelioma epitelioide hepatico es
un tumor infrecuente* >que afecta dos veces mas a
mujeres de edad media que a varbgesl manifes-
tacién clinica es inexistente o poco llamativa en la
mayoria de los casb$ % Los datos analiticos nor-
males de nuestra paciente discrepan de la frecuent
elevacion de la fosfatasa alcalina sérica (69%), de I
alaninaminotransferasa (37%) y de la aspartatoami:
notransferasa (48%) observada en estos pacieéntes
Aunque las calcificaciones hepaticas son observada
en el 23% de los casos, las técnicas de imagen apo
: tan pocas caracteristicas diferenci&léspor lo que
Figura 1. Hemangioendotelioma hepatico: A) Oclusion tumoral raramente permiten un diagndstico ini&i& Por

de vénulis\. H.E. 100x. B) Sustitucién de luces sinusoidales ello, a pesar de ciertas limitaciones, el método mas

por las células tumorales. H.E. 400x. fiable de diagnéstico es el estudio anatomopatoldgi-
co” 4 El mejor conocimiento de las caracteristicas
morfol6gicas de estas lesiones en el material obteni
do por PAAR3*15 afiade un procedimiento diagnésti-
co muy util.

Las caracteristicas histopatologicas del hemangio-
endotelioma epitelioide hepatico son indistinguibles
de las que esta lesion presenta en otras localizacic
nes mas usuales (tejidos blandos y pulrfgrgl
10% de las lesiones pulmonares metastatizan en hi
gado, por lo que la exclusion de un tumor primario
en estas localizaciones es obligada. El diagnosticc
histologico con técnicas de rutina es dificil y solo el
25% de los casos, corrett&l diagnostico diferen-

: : # 5 cial se plantea con lesiones neoplasicas y no neoplé
Figura 2. Hemangloendotelloma hepatlco C) Area tumoral de Sicas. Las neoplasias malignas mas frecuentement
predominio fibroso con preservacion de conductillos. D) Cé- confundidas con el hemangioendotelioma epitelioi-
lula tumoral multivacuolada. H.E. 400x. de hepatico son los tumores epiteliales esclerosante
del higado (colangiocarcinoma y hepatocarcinoma),
las hepaticas y conductillos biliares. Alternan areas las metastasis de carcinomas, especialmente los d
celulares con otras de aspecto fibroso (Fig. 2 C). Lascélula en “anillo de sello” y el angiosarcotniaclu-
células neoplasicas dominantes exhiben citoplasmasso con estudio inmunohistoquimico se pueden plan
amplios y densos, de bordes bien definidos, a vecegear problemas de diagndstico diferencial ya que &
con vacuolas Unicas o multiples (Fig. 2 D), ocasio- veces las células tumorales expresan marcadore
nalmente ocupadas por hematies y ndcleos vesiculaepitelialed. El angiosarcoma presenta mayor defini-
res con nucleolos evidentes y aisladas mitosis. Lacién histoldgica, es raro en mujeres en esta localiza
mayoria de las células tumorales expresan inmuno-cién'® y tiene un comportamiento muy agresivo. La
positividad fuerte frente a los marcadores vascularessimilitud terminol6gica puede inducir a confundir el
FVIIl, CD 31 y CD 34 y ocasionalmente frente al hemangioendotelioma epitelioide hepatico con el
anticuerpo citoqueratina. hemangioendotelioma infantil, una entidad que afec-

La paciente no ha recibido tratamiento y las lesio- ta casi exclusivamente a nifilos, con caracteristica:
nes han permanecido estables hasta el momento aclinicopatoldgicas distintivds'”. EI hemangioendo-
tual, afio y medio después del diagnéstico. telioma epitelioide hepético puede simular la enfer-
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medad venoclusive® debido a la invasion tumoral Bibliografia
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La quimioterapia y radioterapia no han influido sig-
nificativamente en el curso de la enfermédad.a
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