Med Int Mex 2012;28(5):526-530

Caso clinico

Angiosarcoma hepatico: reporte de un caso y revision de la bibliografia

Oscar Ivan Flores Rivera,* Miguel Quintana Quintana,** Yza Nubia Frias Aguirre,*** José Gabriel Gonzalez

Cervantes,**** Leticia Baena-Ocampo’

Entre los tumores malignos de higado esta el carcinoma hepatocelular, las lesiones metastasicas, y los sarcomas primarios de higado.
El angiosarcoma representa 0.1 a 2% y son pocos los casos reportados en la bibliografia, con mortalidad elevada y diagnosticados post-
mortem 35-100%. Se describe el caso de un hombre en la séptima década de la vida, con insuficiencia y cirrosis hepatica sin factores de
riesgo convencionales y diagnostico definitivo de angiosarcoma hepatico.
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Within malignant liver tumors are hepatocellular carcinoma, metastatic lesions and primary liver sarcomas, among these the corresponding
Angiosarcoma of 0.1% to 2% of the latter are few reported in the literature, in addition with high mortality, reporting between 35 to 100%
post-mortem. This time describes the case of a man in the seventh decade of life, who developed liver failure without conventional risk
factors in our population in the development of liver cirrhosis, and definitive diagnosis of hepatic angiosarcoma.
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0s angiosarcomas son un subtipo raro de sarco-

mas en los que las células malignas expresan las

propiedades morfologicas y funcionales de las
células endoteliales; representan menos de 1% del resto
de los sarcomas.*

En ese grupo, el angiosarcoma hepatico es un pade-
cimiento poco frecuente en el mundo; entre los tumores
hepaticos solo representa 0.2 a 2%, dependiendo de la serie
reportada. La edad pico de incidencia es entre los 60y 70
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aflos, con limites de edad muy amplios (entre la segunda
y octava décadas). La relacion hombre:mujer es de 3:1.
En series de casos reportados en Gran Bretana y Estados
Unidos, la incidencia anual es de 0.14-0.25 casos por mi-
116n. Es un padecimiento de dificil diagndstico por lo que
la mayor parte de las veces son postmortem reportados en
series que alcanzan 100% de los casos.??

En la mayoria de los casos se desconoce su causa pero
se identifica la exposicion a distintos productos, como:
cloruro de vinilo, thorotras (medio de contraste que se utili-
zaba en el decenio de 1950), arsenicales o esteroides, otras
enfermedades como hemocromatosis y neurofibromatosis
de Von Recklighausen, aunque ante la baja incidencia no
se han logrado evidenciar factores con alto riesgo relati-
vo.*7? El tratamiento no esta estandarizado debido a la
baja incidencia y la poca sospecha diagndstica. Existe un
caso en nifios reportado por Gunawardena a quien se le dio
quimioterapia agresiva y se le hizo reseccion quirtrgica
completa, con remision total de la enfermedad luego de
44 meses de seguimiento.®

La presentacion clinica habitual es en fases avanzadas
de la enfermedad, con dolor en el hipocondrio derecho
como sintoma mas habitual demostrado en los casos re-
portados. También puede haber pérdida de peso, distension



abdominal, ictericia, ascitis y fatiga. El cuadro clinico es
similar al de la insuficiencia hepatica, de ahi la complejidad
del diagnostico inicial. En los estudios paraclinicos se ha
encontrado: trombocitopenia severa y anemia normocitica
normocrémica, que se consideran secundarias al secuestro
que origina el tumor asociado con la vascularidad.

En la mayor parte de los casos el diagndstico definitivo
se basa en los hallazgos histopatolégicos en donde se en-
cuentran grandes espacios cavernosos, con proyecciones
papilares hacia la luz, células tumorales grandes, pleomor-
ficas, hipercromaticas, ocasionalmente multinucleadas y
con escaso citoplasma. Lo ideal es la confirmacion con
inmunohistoquimica con marcadores, como CD34.5

El diagnostico diferencial debe establecerse con
sarcoma de Kaposi visceral, carcinoma hepatocelular
hemorragico, leiomiosarcoma vascular, hemangioendote-
lioma epitelioide maligno, procesos metastasicos difusos
y peliosis hepatica.®

Informe del caso

Paciente masculino de 63 afios de edad, originario y resi-
dente de la ciudad de Tuxpan, Veracruz, sin antecedentes
familiares de importancia. Habitos higiénicos y dietéticos
adecuados, ocupacién previa comerciante, alcoholismo
ocasional durante cinco afios, tabaquismo positivo de
1 a 3 cigarrillos por semana, durante cinco afios. Negd
la exposicion a toxicos, haber trabajado en minas o con
materiales peligrosos. En sus afios de juventud le practi-
caron la apendicectomia y niega padecer enfermedades
crénico-degenerativas.

El padecimiento se inici6 tres meses antes de ser hos-
pitalizado debido a malestar general, astenia, adinamia,
petequias dispersas y durante algun tiempo ictericia
generalizada, ascitis leve, y deterioro del estado funcio-
nal con ECOG 3 a su ingreso. De su lugar de origen fue
remitido con diagnéstico de cirrosis hepatica de causa
desconocida y un nédulo sugerente de hepatocarcinoma.
A su ingreso tuvo: Child Pugh C, trombocitopenia severa
(reporte manual de 8,000), hemoglobina de 9.5 g/dL, sin
evidencia clinica de sangrado. Las pruebas de funcion
hepatica reportaron: bilirrubina total de 2.66, patron mixto,
fosfatasa alcalina 235. Se realiz6 un estudio de ultrasonido
de la parte superior del abdomen que reportd hepatopatia
cronica, con patréon micronodular difuso, con areas de
mayor ecogenicidad, lobuladas dispersas, y bordes poco
precisos que sugerian ndédulos de regeneracion. Se reportd

Figura 1. Tomografia axial computada trifasica de la regién abdo-
minal con fase contrastada (arterial). Se observa reforzamiento
alrededor de las lesiones neoplasicas en el parénquima hepatico
en ambos lébulos.

Figura 2. Tomografia axial computada de abdomen en fase venosa.
Se observan areas hipodensas en el parénquima hepatico que
corresponden a las lesiones neoplasicas en ambos l6bulos.

esplenomegalia (128 x 52 mm) y nefropatia cronica bi-
lateral. Se solicitaron estudios en busqueda de virus para
hepatitis By C y el reporte fue negativo. Ante la sospecha
de carcinoma hepatocelular para determinar la causa de



Figura 3. Tomografia axial computada de abdomen. Fase simple.
Silueta hepatica e imagenes que ocupan espacio hepatico que
corresponden a neoplasia que posteriormente en la fase venosa
y arterial refuerzan con el medio de contraste en ambos lébulos.

la cirrosis hepatica se solicitaron marcadores tumorales.
Se report6 alfa fetoproteina de 1.3 ng/dL (normal). Como
complemento se solicité una TAC trifasica que demostrd
distintas lesiones en el I6bulo hepatico derecho, con mayor
captacion en la fase arterial. Ante la sospecha diagnodstica
se tomo una biopsia hepatica. Se le transfundieron pla-
quetas y plasma fresco congelado. El reporte de patologia
fue: parénquima hepatico sustituido en forma subtotal por
neoplasia maligna mesenquimatosa con células fusiformes
y pleomoérficas que forman canales y luces vasculares
irregulares con mitosis atipicas frecuentes. Existen zonas
de necrosis con hemorragia. Se le hizo un estudio con
inmunohistoquimica CD34 fuertemente positivo. Como
diagnostico final se estableci6: angiosarcoma hepatico.
El paciente se considerd irresecable, con enfermedad
localmente avanzada, y sin quimioterapia por ECOG 3 y
neoplasia quimiorresistente.

El paciente falleci6 al cabo de tres semanas del diag-
nostico en su lugar de origen.

Los angiosarcomas son tumores de poca prevalencia en el
mundo; su espectro clinico es similar al de otros tumores
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Figura 4. Endoscopia sin evidencia de varices esofagicas. Forma
sigmoidea y distensibilidad ligeramente aumentada, la mucosa sin
lesiones, no se aprecian estenosis ni tumoraciones. La unién de
los epitelios a los 35 cm de la arcada dental superior (ADS) y el
pinzamiento diafragmatico a los 40 cm de la ADS.
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Figura 5. Corte histolégico en HE. 40x Angiosarcoma en transicion
con parénquima hepatico residual. Hepatocitos reactivos (flechas).

y de la cirrosis hepatica; su diagndstico es complejo. En
nuestro caso tenemos un paciente con factor de riesgo
bajo para enfermedad hepatica, lo que en la mayoria de
los casos reportados coincide. El protocolo diagnéstico



fue en busca del origen de la insuficiencia hepatica. Por
lo que se refiere al estudio del probable hepatocarcinoma,
al no tener diagnostico de certeza fue necesario tomar
una biopsia hepatica, con la que se establecid el diag-
noéstico de angiosarcoma. En la bibliografia existen casos
reportados de angiocarcinomas hepaticos detectados
tempranamente mediante biopsia hepatica, con supervi-
vencia a cinco afios. Sin embargo, ante la baja sospecha,
el resultado trasciende en mortalidad de 70 a 100%. Las
caracteristicas clinicas observadas en nuestro paciente
y que pueden marcar la diferencia al momento de esta-
blecer el diagndstico denotan la trombocitopenia grave,
resistente al tratamiento, y anemia con mala respuesta,
a pesar del tratamiento transfusional y con esteroides.
La explicacion fisiopatologica es el secuestro debido a
la intensa vascularidad y no por la cirrosis hepatica con
secuestro esplénico, esto porque el bazo tenia caracte-
risticas normales y en la endoscopia no se documentaron
varices esofagicas.'®-!:1215

La prevalencia de este tumor en casi todas las po-
blaciones es de alrededor de 2%. En nuestra poblacion
son aislados los casos reportados; esto para hacer
hincapié en la importancia de la biopsia dirigida ante
la duda diagnostica en pacientes con insuficiencia he-
patica y lesiones tumorales en el parénquima hepatico.
El diagnostico definitivo se establece con base en los
resultados de la biopsia y apoyo con inmunohistoqui-
mica; por desgracia, al igual que en otras poblaciones,
la mortalidad es muy alta. La mayoria de los casos se
diagnostican postmortem; la mortalidad podria dismi-
nuir con tratamiento oportuno.

Las opciones terapéuticas se basan en la reseccion
quirurgica, aunque menos de 20% de los casos son
lesiones localizadas y resecables. En la actualidad no
existen lineas de quimioterapia primaria utiles; se ha
publicado cierta respuesta a esquemas de doxorrubicina-
paclitaxel con respuesta moderada en la supervivencia;
sin embargo, de acuerdo con lo publicado, una estrategia
I6gica es investigar las estrategias para la terapia anti-
angiogénica.®® En casos seleccionados, con buen estado
funcional, también pudiera plantearse la quimioterapia
paliativa con ECOG 0 a 2, con respuestas limitadas por
neoplasia quimiorresistente.* El trasplante hepatico esta
contraindicado por la baja supervivencia que aporta, no
mayor de siete meses.®

En pacientes con tumores en el parénquima hepatico
e insuficiencia hepatica progresiva, sin una causa
claramente definida debe considerarse en el protocolo
diagnostico oportuno la realizacion de una biopsia he-
patica, sospechar este padecimiento como diagnoéstico
diferencial y poder detectarlo oportunamente para in-
crementar la supervivencia de estos pacientes y otorgar
de esta manera mejor calidad de vida. La piedra angular
del tratamiento es la cirugia y la quimioterapia sélo es
paliativa. En el futuro se espera contar con medicamen-
tos antiangiogénicos (anticuerpos monoclonales como
bevacizumab) que incrementen las tasas de respuesta
y supervivencia libre de progresion con buena calidad
de vida y sin agregar toxicidad a los esquemas basados
en antraciclinas.
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