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CASOS CLINICOS

Se presenta un caso de Hemangioendoteliomaintan.
til del higado en un nifio de 2 afios. que se manifesto
clinicamente como tumor abdominal.

Se realizo tratamiento quirtirgico que consistio en
exéresis de la lesion. A propodsito de esta observacion
se hace una revision de los aspectos anatomo-clinicos
de la enfermedad.
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SUMMARY: Hepatic hemangioendothe-
lioma in a two-years old child.

We report a case of Infantil Hepatic Hemangioen-
dothelioma in a 2 years old girl. She was admitted be-
cause of abdominal mass. Treatment consisted of re-
section of the tumor. The post operative course was
uneventfull. Some anatomic and clinical aspects of the
disease are reviewed.

RESUME: Hemangioendoteliome hepatique
chez un enfant de deux ans.

On présente un cas de hémangioendotéliome enfan-
tin du foie chez un gargon de 2 ans, qui s’est présente
cliniquement comme une tumeur abdominale.
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On a effectué le traitement chirurgical qui a consisté
a réaliser ’exérése de la lésion. A propos de cette ob-
servation on fait une révision des aspects anatomocli-
niques de la maladie.

CASO CLINICO

A.C. S.F. 2 anos. Dpto. Rio Negro. ingreso 15/1/84.

M.I. Tumoracion abdominal.

E.A. Comienza hace 2 meses. cuando la madre le nota tumo-
racion abdominal topografiada en epigastrio. de crecimiento
progresivo y que se acompano de dolor pocos dias antes de su
ingreso. No presento alteracion del transito digestivo ni urina-
rio. No hubo repercusién nutritivo-metabolica. No fiebre. Es en
viada con diagnodstico probable de equinococosis hidatica de
higado.

A.P. Sin patologia perinatal. Buen desarrollo pondoestatural
v madurativo. No hay antecedentes familiares ni ambientales
de equinococosis hidatica.

Examen. Buen estado general. Piel y mucosas hien colorea-
das. El examen clinico pleuropulmonar y cardiovascular, es
normal. Abdomen. Asimétrico, a expensa de deformacién en
epigastrio, que se moviliza en sentido vertical con la respira-
cion. A ja palpacion, tumoraciéon que ocupa epigastrio y parte
de hipocondrio izquierdo: que se limita perfectamente por de-
bajo (llega a unos 3 traveses del reborde costal), continuandose
arriba por debajo del reborde costal: forma cuerpo con el higa-
do; redondeada; lisa; mate; indolora: firme y de aproximada-
mente unos 10 cm de diametro. No se paipa bazo-Traube con
servado. F.L. Libres e indoloras. Tacto rectal s/p.

Por los caracteres clinicos de la tumoracion, el
primer diagnostico fue el de tumoracion hepati-
ca.
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Varias fueron las etiologias que se plantearon:

1. Equinococosis hidatica. Se debe recordar que
esexcepcional el hallazgo de esta patologiaen
los primeros 2-3 anos de vida, y en la literatura
nacional existe un solo caso descrito (F. Rosa)
en un nino de 2 anos.

2. Tumores De los tumores benignos, los de ori-
gen vascular son los mas frecuentes.

Otras tumoraciones benignas, adenomas o ha-
martomas son excepcionales.

Los tumores malignos se manifiestan como
una masa tumoral@ 8 10111217 " pydiendo ser
asintomaticos durante un periodo variable de
tiempo. El dolorabdominal y el toque del esta-
do general (signos de malignidad), para
Filler'2 solo se encuentran e el 25% de los ca-
SOs.

Constituyen una gran variedad de tumores vy
los primitivos de higado, segun Baum‘ ocupan
el 3er. lugar en frecuencia dentro de las tumo-
raciones malignas abdominales.

Todos los autores estan de acuerdo que son
mas frecuentes que los benignos, ocserando-
se que predominan en el lébulo derecho.

3. Congénitos. Ei quiste solitario o el higado poli-
quistico, se caracterizan porque la mayoria se
manifiestan ya en el periodo neonatal. El higa-
do poliquistico frecuentemente forma parte de
una enfermedad poliquistica que toma otras
visceras.

Los estudios radiologicos revelaron:

Radiografia simple de abdomen. Opacidad redondeada que
ocupa zona umbilical e hipocondrio izquierdo y retroperito-
neo a ese nivel, desviando delgado y transverso hacia aba-
jo. Lineas preperitoneales y del psoas conservadas.
Ecogratia. Higado de tamano normal. En epigastrio e hipo-
condrio izquierdo se observa una gruesa tumoracién redondea-
da de 67 mm de diametro, de aspecto solido y ecogenicidad ho-
mogeénea. sin claro limite de separacion del Iébulo izquierdo
del higado. Ambos rifiones con aspecto ecografico normal.
Centellograma hepatico. Hepatomegalia a predominio del
lobulo izquierdo. La irregularidad de captacion del radiofarma-
co en lobulo izquierdo puede ser debido a pequefos procesos
expansivos a ese nivel. El resto de los examenes de laboratorio
no mostro particularidades.

OPERACION:
Incision transversa supraumbilical derecha que se prolon-
go a izquierda.
La exploracion reveld tumoracién localizada en lébulo iz-
quierdo (segmentos 2-3-4). de aproximadamente 10 cm de
diametro, firme. que deja godet, grisacea. El resto del pa-
rénquima hepatico es de caracteres normales. El resto de la
exploracion abdominal es normal.
Se efectia hepatectomia parcial izquierda.
Se dejan dos drenajes, uno proximo a la zona de reseccion
y otro subhepatico.
La paciente tuvo buena evolucion postoperatoria siendo da-
da de alta a los 7 dias.

J.L.BENEDICTTIy COL.

Anat. Patol. Macroscopia: Fragmento hepatico que mide 60
¥ 70 x 80 mm, donde se reconoce tumoracion redondeada, de
limites algo infiltrantes de 30 x 60 x 70 mm, de coloracion
grisacea con areas de hemorragia. Consistencia elastica.

Microscopia: Parénquima hepatico de estructura alterada
por la presencia de neoformacion vascular benigna constituida
por vasos de pequefo calibre revestidos por una o mas capas
de células endoteliales, que en sectores se disponen en papi-
las intraluminales. Las mitosis son infrecuentes. En la parte
central de la lesion, los vasos adoptan forma cavernosa y hay
areas de fibrosis. Entre las estructuras vasculares se recono-
cen numerosos conductos biliares y acumulos de hepatocitos,
asi como focos de hematopoyesis.

EN SUMA: hemangioendotelioma hepatico infantil (Tipo Il de
Dehner).

Fig. 1. La seccion esta constituida casi en su totalidad por tu-
mor con extensas areas de hemorragia.

Fig. 2. Hemangioendotelioma infantil del higado. Se reconocen
canales vasculares dilatados conteniendo células sanguineas.
Hy E (60x).
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Fig. 3. Se reconocen las estructuras vasculares con revesti-
mien o endotelial prominente y entre eflos tejido fibroso con
conductos biliares. H y E {250x).

COMENTARIO

El hemangioendotelioma infantil del higado es
un tumor poco frecuente!2 4 9. 11 14 17.20.21 Agj |0
confirma la estadistica de la Seccién Quirurgica
de la Academia Americana de Pediatria*? la cual
durante un periodo de 10 ainos hallaron 16 heman-
gioendoteliomas hepaticos y la del Children Me-
morial Hospital (Chicago), que desde 1952 a 1977
solo cita 5 casos.

Generalmente se manifiesta en los 2 primeros
anos de vida, y casi el 90% en los primeros 6 me-
ses.?

Afecta por igual a ambos sexos.

En un 40% hay asociacion con hemangiomas
cutaneos; raramente puede verse cardiopatia,
agenesia renal, hamartomas metanefrogénicos.

En el periodo neonatal se manifiesta en gene-
ral como insuficiencia cardiaca severa debida al
shunt arteriovenoso, y hepatomegalia. La presen-
cia de insuficiencia cardiaca, hepatomegalia y
hemangiomas cutaneos, constituyen una triada
diagnostica de hemangioendotelioma hepatico
en el periodo neonatal.

Otra forma de presentacion es como tumor ab-
dominal. como el caso que presentamos. Menos
frecuentemente hay ictericia o diatesis he-
morragica por trombocitopenia.

La lesion es generalmente difusa comprome-
tiendo la totalidad del parénquima hepatico, o es
multifocal. Con menos frecuencia la lesion es
unica, como en nuestro caso.
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Los tumores individuales circunscriptos pero
no encapsulados, de coloracion grisacea o rojo
amarillenta, con areas de hemorragia. El parén-
quima circundantey la via biliar extrahepatica, no
presentan alteraciones. Desde el punto de vista
histolégico, se han descrito dos tipos de h man-
gioendotelioma: Tipo | - que es el mas frecuente.
esta constituido por vasos dilatados irregular
mente y otros pequenos revestidos por células
entoteliales aplanadas o tumefactas, sin elemen-
tos de atipia ni actividad mitotica. El tejido entre
los vasos es escaso. En algunos casos hay tejido
mixoide similar al hamartoma mesenquimal’” #
Entre los vasos se reconocen pequeios conduc-
tos biliares.

Se pueden ver placas de hepatocitos en espe-
cial en la periferia de la lesion. En la parte central
aveces hay areas de fibrosis con vasos de aspec-
to cavernoso.

Tipo Il - histologia mas agresiva con células en-
doteliales mas voluminosas, incluso pleomorfi-
cas, a pesar de lo cual las mitosis son raras. Tam-
bién se pueden ver conductos biliares y hepatoci-
tos entre los vasos, asi como areas cavernosas,
tibrosis y focos de hematopoyesis.

El caso que presentamos corresponde al tipo |l
de Dehner e Ishak.® &

Este tipo de tumor en general es benigno, sien-
do excepcionales los casos de transformacion
maligna. Sin embargo, la coexistencia de heman-
gioendoteliomas en varias localizaciones hace
pensar que es un tumor que puede dar metasta-
sis.

Es indudable la posibilidad de involuciéon es-
pontanea, pero esto no siempre se puede espe-
rar, dependiendo de la gravedad del paciente o de
que no se puede excluir la posibilidad de rotura o
malignizacién.®

DIAGNOSTICO

Se debe realizar:

Radiografia simple de abdomen. Urografia de
excrecion. Siendo los examenes de mayor valor:
Ultrasonografia. Centellografia hepatica por pool
sanguineo. Tomografia axial computarizada. Aor-
tografia seguida de arteriografia hepatica selecti-
va. Es la mas util pues confirma el diagnostico al
demostrar hipervascularizacién y llenado venoso
rapido debido a la comunicacion A-Y. Tiene ade-
mas la ventaja al demostrar la extension de la le-
sion, dato éste de gran ayuda paraplanificarlain-
tervencion quirurgica. Estos estudios son ade-
mas utiles para el seguimiento postoperatorio
(en cuanto a regeneracion hepatica o recurrencia
de la enfermedad). Los examenes de laboratorio
pueden revelar anemiay trombocitopenia.
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TRATAMIENTO

Los procedimientos terapéuticos a utilizar son:

1. Cirugia's 16

a) Exéresis de la lesién. En los casos de lesio-
nes solitarias constituye el método de elec-
cion. Puede realizarse lobectomia, segmen-
tectomia o exéresis simple, como en el caso
que presentamos.
Ligadura de la arteria hepatica®. De especial
interés en las formas multicéntricas. Esta
técnica no oblitera todo el flujo arterial hacia
el higado debido a que las colaterales de la
gastroepiploica izquierda y la mesentérica
superior proveen de flujo arterial a la arteria
hepatica. Por otra pare, si el flujo venoso por-
tal y la concentracion de oxigeno se mantie-
nen, son suficientes como circulacion nutri-
cia.

La oclusiéon de la arteria hepatica puede ser
realizada también por embolia o por un baloén in-
sertado a través de un catéter intraarterial.

2. Radioterapia

Ha sido usada con éxito para acelerar el proce-
so de resolucién. Sin embargo, la posibilidad de
desarrollo de tumores malignos post-irradiacion,
asi como las alteraciones en el crecimiento, ha-
cen indeseable la utilidad de este recurso en le-
siones benignas.

3. Corticoides'’®

De especial utilidad en los procesos mul-
ticéntricos o difusos. Se administran asociados a
la medicaciéon corespondiente a la insuficiencia
cardiaca o a la de la complicacién hematolégica
en el periodo neonatal, precediendo a tratamien-
tos mas agresivos. También su uso prolongado
puede provocar alteraciones en el crecimiento.

b
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