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Angiosarcoma hepatico asociado
con hemoperitoneo. Una entidad
clinica poco frecuente

El angiosarcoma hepatico es una enfermedad poco frecuente que
representa s6lo 2% de los tumores malignos primarios del higado. No
hay sintomas y signos especificos estrechamente asociados con esta
enfermedad y, por lo general, se manifiesta como una masa abdominal.
El pronéstico de angiosarcoma hepatico es muy escaso. Se comunica
un caso de angiosarcoma primario de higado con choque hemorragico
y hemoperitoneo por rotura del tumor.

angiosarcoma de higado, hemoperitoneo, choque
hemorragico.

Liver angiosarcoma associated to
hemoperitoneum. A little frequent
clinical entity

Liver angiosarcoma is a rare disease, accounting for only 2% of primary
liver malignancy. No specific symptoms and signs are closely associ-
ated with this disease and usually presents as an abdominal mass. The
prognosis of liver angiosarcoma is very poor. We report a case with
primary liver angiosarcoma presenting with hemorrhagic shock and
hemoperitoneum due to tumor rupture.

liver angiosarcoma, hemoperitoneum, hemorraghic shock.
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El angiosarcoma hepatico es una neoplasia de
origen mesenquimatoso, de baja frecuencia;
representa aproximadamente de 0.1 a 2% de los
tumores hepaticos. El inicio del cuadro clinico
es insidioso con manifestaciones generales e
inespecificas y el diagnéstico se sospecha al
palpar una masa y mediante estudios de ima-
gen, en especial tomografia axial computada
contrastada. El hemoperitoneo y el choque
hemorragico son una manifestaciéon poco
frecuente de esta entidad; por este motivo se
comunica este caso.

Paciente femenina de 61 afnos de edad, con
antecedentes de tabaquismo positivo (IT 33
cajetillas-ano); prescripcion de anticonceptivo
hormonal oral durante 10 afos y posteriormente
en tratamiento de reemplazo hormonal durante
11 afos. Inicié su padecimiento actual con
desorientacién y somnolencia, dolor abdomi-
nal generalizado y vémito de contenido biliar.
Ingresé al servicio de Urgencias con escala
de Glasgow de 10 puntos, presion arterial de
60/45 mmHg, FC 127 lpm, FR 26 rpm, SpO,
88%, temperatura de 36°C. De los examenes
de laboratorio, destacé Hb 7.9 g/dL, Hto 24.6%,
leucocitos 18,700 células, plaquetas 130,000,
glucosa 212 mg/dL, creatinina sérica 1.43 mg/
dL, BUN 12.8 mg/dL, potasio 2.46 mmol/L, sodio
142.7 mmol/L, cloro 110.6 mmol/L, albimina
2.29 g/dL y DHL 307 U/L.

En la tomografia computada de abdomen
se observaron tres lesiones hipodensas en el
parénquima hepatico, de 9x8 cm, 8x8 cm vy
2.4x2.4 cm, respectivamente, con reforzamiento
heterogéneo a la administracién del medio de
contraste endovenoso y abundante liquido libre
en la cavidad abdominal (Figura 1).
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A. Tomografia sagital trifasica en fase veno-
sa, en la que se observan imagenes hipodensas de
aspecto quistico con signos de hemorragia (flecha).
B. Tomografia axial computada en fase venosa, en la
que se observa hemoperitoneo (flecha).

Con el diagnéstico de choque hemorragico
secundario a hemoperitoneo se practicé lapa-
rotomia exploradora, en la que se encontraron
hemoperitoneo y hepatomegalia, asi como tres
masas tumorales quisticas, de las que se tomaron
biopsias y de las que provenia la hemorragia. Se
practicé evacuacion del hemoperitoneo, resec-
cién parcial del tumor y control de la hemorragia.
Durante el transoperatorio se logré la estabilidad
hemodinamica posterior al control de la hemorra-
gia y de la transfusién de hemoderivados.

El reporte anatomopatoldgico fue angiosarcoma
fusocelular y epitelioide quistico de alto grado
roto, con inmunotincién positiva para CD31 y
CD34, citoqueratina AET/AE3 negativa (Figuras 2
a4). Unavez estable, a la paciente se le practico
quimioembolizacién de las lesiones tumorales.
La evolucién fue satisfactoria y la paciente fue
dada de alta para continuar su seguimiento en
el servicio de Oncologia.

Los angiosarcomas hepdticos son tumores ma-
lignos poco frecuentes, derivados de células
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Figura 2. Angiosarcoma hepatico. Neoplasia mesen-
quimatosa maligna constituida por células fusiformes
y pleomérficas que forman canales vasculares anasto-
mosantes. Las luces de los canales vasculares muestran
abundantes eritrocitos (H&E, 250x).

Figura 3. Angiosarcoma hepatico; se observan figuras
mitéticas y anaplasia focal (H&E, 400x).

endoteliales. Representa de 0.2 a 2% de los tumo-
res hepaticos, aparecen entre la sexta y séptima
décadas de la vida, con mayor predisposicién en
el sexo masculino, con una relacion 4:1.2

Su incidencia anual es de 0.14-0.25 casos por
millén. Se desconoce cual es el factor principal
predisponente; sin embargo, se relaciona con ex-

Figura 4. Angiosarcoma hepatico. El tumor fue positivo
para CD34 y CD31, lo que confirma su naturaleza
vascular (inmunotincién para CD34, 100x).

posicién a distintos productos, como: cloruro de
vinilo, diéxido de torio (medio de contraste que
se utilizaba en el decenio de 1950), arsénico,
esteroides, tratamiento de reemplazo hormonal
y consumo de anticonceptivos. También se rela-
ciona con enfermedades como hemocromatosis,
neurofibromatosis de Von Recklinghausen, virus
de hepatitis C y con mutacion del gen KRAS2,
proteina p53 e inactivacién del gen p16.'3

Las manifestaciones clinicas son poco especifi-
cas, aunque destaca el ataque al estado general,
baja de peso, dolor abdominal en el hipocondrio
derecho, hepatomegalia, masa hepatica palpable
y ascitis. Los estudios de laboratorio resultan
inespecificos porque pueden aparecer o no
alteracion de las pruebas de funcién hepatica,
anemia y trombocitopenia.*> En un estudio
retrospectivo de seis casos de angiosarcoma
hepatico, se reporté leucocitosis con un re-
cuento mayor de 20,000 células (dos pacientes),
elevacién de la alfa feto proteina (AFP) en dos
pacientes, antigeno carcinoembrionario y CA
19-9 negativos en los seis casos y s6lo dos tuvie-
ron panel viral para hepatitis B y C positivo.®” En
el Cuadro 1 se comunican las principales series
en las que se describe la enfermedad.
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Reportes de angiosarcoma hepético
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Autor Nidmero de Manifestacion Marcadores Desenlace
pacientes
Valenzuela® 2 Malestar general, ictericia, alteracion Alteraciones PFH, trombo- Defuncién
del estado neurolégico, sangrado citopenia, CD 31y CD 34 +
anormal
Locker* 4 Dolor abdominal, malestar general Alteracion PFH Defuncién
Trombocitopenia
Huang?” 9 Hemoperitoneo (22%), ruptura hepati- Perfil hepatitis negativo CD Defuncién
ca (44%), dolor abdominal (33%) 31, CD 34. Factor VIII +
Lee? 20 Dolor abdominal (55%), astenia (15%), Alteraciones PFH, trombo-  85% muri6 por
ictericia (10%), ascitis (45%), hepato- citopenia insuficiencia
megalia (30%) hepética
15% tuvo hemo-
peritoneo severo
Wang* 24 (58% hombres, Dolor abdominal (67%), lumbalgia ERG + (100%). CD 31 + Defuncién

42% mujeres)
asintomaticos (12.5%)

Los estudios de imagen resultan decisivos ante
la sospecha de este tipo de tumores; destacan
la ultrasonografia hepatica, la tomografia com-
putada de abdomen y la imagen por resonancia
magnética.® El ultrasonido muestra diferentes
ecotexturas debido a la necrosis y hemorragia
existentes, motivo por el que dificulta el andlisis
adecuado. En la tomografia computada de ab-
domen se pueden observar mdltiples lesiones o
una masa solitaria, normalmente con un patrén
hipodenso en la zona de la lesién comparado
con el parénquima hepdtico; en ocasiones se
pueden observar lesiones hiperdensas dentro de
la lesion primaria, lo que significa hemorragia.

Como parte del estudio de estas imagenes se
realiz6 tomografia axial computada trifasica: en
la fase arterial, venosa y de lavado se observé
c6mo aument6 la hiperdensidad y formé un
anillo alrededor de la lesion primaria, que se
volvié homogéneo al centro de la lesién, lo que
hace la diferencia entre el hepatocarcinoma y
el hemangioma.?? En la imagen por resonancia
magnética se pueden observar imagenes en T1
con areas de hiperintensidad, mientras que en T2
se pueden observar de manera heterogénea, con
imagenes de calcificacion, hemorragia o fibrosis
septal. Los diagndsticos diferenciales por imagen

(12.5%), palpitaciones (4%), tos (4%), (79%). CD 34 (87%). Factor

VI (41%)

deben comprender: absceso hepatico piégeno
o amebiano, adenoma hepético, hemangioma,
hepatocarcinoma, linfoma y metastasis; sin em-
bargo, existen otras entidades poco frecuentes
en las que también debe sospecharse este tipo
de tumores: angiomiolipoma, cistoadenoma y
cistoadenocarcinoma biliar y hemangioendote-
lioma epitelioide.®™°

El diagndstico definitivo es anatomopatolégico;
sin embargo, la biopsia es controvertida por el
alto riesgo de hemorragia al ser un tumor de
origen vascular. En términos macroscépicos, el
tumor esta formado por areas marrén-grisaceas
que alternan con focos de hemorragia con gran-
des cavitaciones; microscépicamente, las células
del tumor crecen a lo largo de canales vasculares
preformados: sinusoides, vénulas hepaticas ter-
minales y ramas de la vena porta; el crecimiento
sinusoidal se asocia con atrofia progresiva de las
células hepaticas con formacién de grandes ca-
nales vasculares que a la larga generan cavidades
de distintos tamafios. Pueden existir zonas de
hemorragia, infarto, calcificacién y necrosis. Las
células del angiosarcoma son epitelioides, fusi-
formes y pleomdrficas; las figuras mitésicas son
frecuentes. En términos inmunohistoquimicos,
el angiosarcoma no tiene marcadores tumorales
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especiales y los marcadores como a-fetoproteina
y CA 19-9 estan en el Iimite de la normalidad o
ligeramente elevados, y son positivos para factor
VI, CD31, CD34 y D2-40.""-1

Lo relevante de nuestro caso es, ademds de lo
poco frecuente de este tumor, su manifestacién
clinica como hemoperitoneo y choque hemo-
rragico, secundarios a la ruptura tumoral. Esta
complicacién es secundaria a su caracteristica
vasculary a los multiples canales vasculares que
tiene. La ruptura tumoral favorece la disemina-
cién local y sistémica de la neoplasia.’1

El tratamiento del angiosarcoma hepatico es
complejo debido a que las alternativas no estan
bien establecidas, por su baja incidencia y su
comportamiento biolégico agresivo.'”'® Si la
lesion es resecable, la hepatectomia parcial es
el tratamiento de eleccidn; sin embargo, debido
al curso silencioso de las metastasis a distancia
y la naturaleza asintomatica de la enfermedad,
la mayor parte de los tumores son irresecables
al momento del diagndstico.”?' La radioterapia
no es el tratamiento de eleccion; de hecho, se
desconoce si el angiosarcoma es radiosensi-
ble; por tanto, la quimioterapia paliativa con
agentes como 5-fluorouracilo (5-FU), carbo-
platino, doxorrubicina, ifosfamida, paclitaxel y
bevacizumab es la opcién utilizada con mayor
frecuencia.?"?? Esta publicada cierta respuesta
a esquemas de doxorrubicina-paclitaxel, con
respuesta moderada en la supervivencia. La
embolizacién quimioterapéutica transarterial
se utiliza ampliamente en caso de tumores mas
agresivos; de igual manera, la embolizacién
transarterial del tumor primario es la modalidad
de eleccion cuando existe riesgo de sangrado
espontaneo o ruptura tumoral.?*?*

El tratamiento de radiacién interna selectiva, con
infusién arterial intrahepatica de 90 microes-
feras de itrio, también se prescribe en algunos
centros con buenos resultados; sin embargo, no
se cuenta con evidencia suficiente. El trasplante

hepatico se abandoné y esta contraindicado
debido a la alta tasa de recurrencia y a la escasa
supervivencia, que es no mayor a siete meses. La
supervivencia sin tratamiento es de seis meses
luego del diagndstico por insuficiencia hepati-
ca, hemoperitoneo o coagulacién intravascular
diseminada.??¢

El pronéstico del angiosarcoma hepatico prima-
rio es adverso, los tumores no tratados tienen
una tasa de supervivencia de no mds de seis
meses; en cambio, los pacientes que reciben
tratamiento tienen un media de supervivencia
de 6 a 24 meses. Los tumores resecables tienen
mejor pronéstico que los no resecables; cuando
existe infiltracién de células tumorales en el
margen del tumor resecado, la supervivencia es
baja, por lo que predomina una alta recurrencia
en este grupo.?®%’

Describimos el caso de una paciente con angio-
sarcoma hepdtico, cuya manifestacion inicial fue
hemoperitoneo y choque hemorragico, que es
una manifestacion clinica poco frecuente, pero
que el médico internista debe tomar en conside-
racion al hacer el diagnéstico diferencial de masas
hepéticas que se asocien con hemoperitoneo.
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