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HEMANGIOENDOTELIOMAS INFANTILES HEPATICOS.
ESTUDIO DE DOS CASOS

Toro, M. (°): Perez-Becerra. E.; Fanego, J. y Varala, J.

INTRODOLMZCHOMN

El hemangioendofelioms infantll hepatico,
@5 LN fumor vascular poco [recuents, que
fugle manifestarse desde ¢l nacimiento hasta
los ocho angs de vida (10, 13, 28)

Afects con mayor frecuancis al 2exa feme-
nino gueal mascullno en proporcion de 5a 3
(32} v su prondstico suele ser fatal en un
perioda aproximado de sale meses, sobro
tode 8 8o trata de lesiones motliples (10, 18)

Clinicamenis s& manifiesta por dilatacion
abdominal gue se acompanta de hepatomega-
I (4, 10, 15, 189, 22, 24, 28B) ¥ &n atapas
avanzadas suelen Aparecer oiras altéracio-
nes, principaiments; anamda (1,8, 10,1827 &
Insuficiencia cardiaca congestiva (3, 20)

El caractar hamartomatoso dal tumor, 1n
confirma la frecoencia con gue e asocia a
otras lesiones vasculares dao tipo angiomate
g0, generalments multiples y de locallzacion
cutdnga y viscersl (7, 10; 13, 17, 18, 18 26),
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RAecientements sg ha despertado un rola.
bie interés por 2l estudic de estas neofarma-
ciones, espacialmente en lo que se concieme
4 su estructura & histogdnesis; y expresion de
allo son los trabajos de Dahngr [T), Ishak (16,
17}, Felman (11} y Sloanal (30) entre nosatros.
Mo obstante, las prograsos acerca de la histp-
génesis, no han avanzadn 1o suficiente cama
paragiclarscsria, entre olras cosas, debido a
la. escasa frecuencis con que e obsarvEn
Bsfos thmores, ya qus enlaactualidad exisien
poco mis de cien casos recogidos en la
literatura (1417, 21, 24_.25)

Enal presorts trabajo; apartamos dos nus-
vos cazns de hemangioendoteliomas hepati-
cos mulliples, ahservadas an dos lactantes
gue laliecieron y euvo estudio MEcropIice nas
brindd |a opertunidad de analizarsuscaragte-
risticas morfolégicas. Estas caraclaristicas,
asi como gigrlas pecullaridades elinicas, nos
han impulzado a comonicaros

MATERIAL ¥ METODOS

Hemos efectuado nuestroestudio sobre los
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-hallazgos de sutopsla de dog nifies de 1 v 3
Mesas respectivameanle
Muestra- atenclén se ka centrado en fas
lesiones hapaticas, que han sido estudiadas v
clasillcadas siguionds [ns.criterias de Dekner
& [shak (7, 16), Portal motive, 8 razio de jas
lesiones no se describan, y solamente seitan
aquellaz jue presanian una estrecha =
deata relacion con loz tumores hapiticos
estudiados
Multiples. fragmantos rapresentativos dal
hgado, cuyo ndmerd oscils entre 75 vy 8
tueron fijadas en tormal neutroal 10 %, inclui:
dos en paramat, cortados a 6 micras de espe-
507 ¥ los cortes lefidos con Hemaloxiling
Eosina, Trioromico de Masson e Imoregna
olan argentica de Wilder para robiculing

CASOS REFRESENTADDS
Caso nimero 1

&) Descripcion clinica:
LM E, nifio de un mmes y nueve dias de

\ PEART-BEOEAAS B FAMEGSD, | % VABELA, J

edad, primer hijo de una madre joven, con
historiz de un aboro prelio

El embarazo v el parto; trangcurrigron'con
normalidad. El regién nacids mostro ictercia
manifiesta, asi como diversos anginmas loca-
lizadas en elialdn v terciomedio del miembro
Infarior deracho:

Ltn mas mds jarde ingresa éan ol Beparta-
mentd de Pediatria d&l Hospital Gensral de
Galicia (Prof, Dr J. Pefa Qultign), porpresen-
lar distension abdoiiinal. Ef la exploracion ze
advierten hepatameqalia de 4 centimetras, v a
lg palpavion sg descubre una gran masa en
hipooondrio derecheo

Los sngiemas chservados en & examen
reonatal, han aumentads de tamaio ¥ han
aparecido otros nuevos, localizedos en flexu-
rd delcodocerecha, pulgar ael e zguierdo y
regian parietal del cuero cabeliuda, Asinmis-
mo, presenta clrculacion colateral abdominal
v adema del escroto ¥y miembros inferiores.
Las datlos analiticos mas signilicativos, reve-
lan anemia y alterecionas de la coagulacion.

Ante fa sospecna de una tumoRcion hepd-
tich, o reallzn Lna laparatomla exploradors

Fig. *

Casg mmarn 1 Sa nharsn mulknies nddilog rssealne s s soprdiom DS d0rts hepdiics
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anconirandose:un higado-grands, con multi-
ples nadllos grisdcecs, exfrayendoess Lna
elta de uno de ellos, gueseremite al Depar-
tarmento de Amatomia Patelegiea, yes Infor-
mada camo hemangiegndatelioma hepdtico

Dooe horas despugs. de Fa intervencion,
tallace 8| mifio, v 6l cadaver remmitido al Dapar-
famento de Anatomla Patologica, para ieall-
zaf la mecropsia.

pico, los nddulos mencicnados se encuantran
aonstituidos por panales yascularas irreguia-
res ¥ @nastomozados entre s gue an su
mayariasan tetipo capilar (fig. 2), excepto an
|az Areas centrales da los nddulos, quesualan
presantar, lUces dilatadas y congestivas. Es-
tan tapizades por Uune o varias capas de célu-
lgs endotefiales, de lamafo uniforme y nu-
cleos ovales ce cromating escasa v lpameanie

Fig. 2

1) Desgrpoion Anatamopaloloqics

MACROSCORICA: El higedo pesa 160 gra-
mas i mide 125 = 5.7 4.2 om. de digmeimo:
mayores. Su suparficie axlerna as lisa y pra-
zanta multiples nodulos da diversa tamafio y
colaracién grigdces, Al corta esigs nodulos
muestran coloracitn gris-rojiza, consistencia
moderads v aparecen distribuldos de maodo
homogénes pof ambos [dbulos hepatioos (fi-
gurd 1], Su famano oscie entre 03 vy 2.5
centimetros de digmetre:

MICROSCOPICA: En el estudio microsoda-

LiEsn umerg 1 ESpAGins wEsnilaras-anaslomosnns-aa aspacii MinRoedal H. Eoann =

granular, que les conflere Un aspects vesicy-
losg; con frecusncis destasan &n su (nterior
um rusleako prominente lgeramants acid ol
o anfafita iflg. 3). )

En &l interior de |&s luges vasculares e
phsarvan hematies, acomulos de calulas he-
matopavéticas (fig. 1) v células de Kupfler
voluminesas, con citoplasma amplio y estra-
llada, y nicles ovalado ean cromatina laxa.

Las parades de los canales, aparecen ro-
deadas por una deliceda red de libras de
reliculing por fusra de la cudl existe escaso
tejido conjuntive constituido casl exciusivas
mente por Hibroblastos.
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Fig

En algunos territorios, |as paredes vascula-
res son de mayar grosoe, y delimitan luces
més ampliaz y lortunsss revestidas asimismo
por celulas endolsliales (fig: 4]

Con frecuencia, entre los vasos necfarma-
dos, se aprecian trabaculas hepdiicas aisia-
das, eatructuras golangiclares ¥ peguenos
pseudeacings hepaticos con trombes billares
Bn su interior,

En linsas generales, no seaprecian atipias
celulares nl figuras de mitosis; v los nadiilos:
tumoralés se encuentran bien delimitados del
parenquima hepatica circundante, al que ero-
siofan de forma dentads; y on & que e
ab=garva atrofia da trabdeculas, numargsos
pseudoacinos ¥ frecuantes focos hepatopo
yeticos,

Caszo nimero 2

a) Descripoion elinica:

M.A G E . rifig de tres meses do edad, naci-
da tras un embarazo v parto normalas: En log

Cang numars 7 %780 OF A5P2C0 TAVIITIOND CON qrugsas pansdes conesivas H E 100 =

antecedertas familiares, dastaca un hermanao
tallecido = (og ses meses do edad con sinto
matalagia gimilar,

Ingrasa =n el Deparfamento de Padialria del
Hospital General de Galicia (Frof, Dr. J_Pefa
Gultlany por presentar diarrea cronica, vomi-
tos, edemas y 1alta de progreso ponderal,

En |la exploracion sg advierts distension
abdominal con asclils asi como abscesosub-
cutdnen en pierna izguierda: v la analitica
revela anemia, leucopania, hamaturia, protei-
nuria g hipongammaglobulinemia rapetida

El sstado general de la nifia sufre un em-
pREramiente progresive v pese al tratamientao
instaurado fallece cuatro dias mas tarde En
ausencia de un diagndstico ciinico preciso, el
cadaver es remitido al Dlepartamento de 4na-
1omia Patclogica para praclicar la necropsia,

b Descripoion Anatomopatoldgica:

MACROSCORICA: El higado pess 125 gra-
mos y mide B4 x B8 ¥ 3.7 cenfimetros de
didmelros mayoras Susuparicie axtarna ag
liza ¥ de coloracion rojo oscura y muastra
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diversas fireas redondeadas de coloragion
‘grisaced.

Al corte, se absarvan varios nodulos gus s
locallzan principalmente an &l obulo dere-
ho, st mayor de los cuales mide 2,5 centime-
fros de diametro. Son de cotoracion grise
vardosa, consistencla moderada y aparacen
bign defimitados del parénguima hepitico
circundanie (fig, 9)

MICROSCOPIA: Enel astudio histolagice,
g& govierte una neatormacion constiluida por
estfechos canales yasoulares ansiomuosssos
antre si. de aspectd sinusaidan| (Hyg, 6) qua
Bparacen revestidos por ung o varigscapasde
celulas endateliales tusiformes, con nlicleos
ovales de cromating laxa, agpecto vesiculozo
¥ nuclecs prominentes Con frecusncia fas
IUers vasciulares se ancusntran ocupadas par
edlulas sstrelladas de cltopiasma amplic y
nucias similar a los descritog. gue 52 asema-
jan & fas células de Kupiler {figuma 7)

Existe una ting red de tioras de retliculing
que rodea a jos vasos vy los sapara del tejido

Camn fdmets 1 Erdes os esoanind vizolildies ExniE |seal hematopayatiane H £ 350

conectivo que existe entre ellos: Este gx iUy
celular ¥ con escasas fibras de colagens; y
con lrecueneia aparecd Seupado por colanias
de celulas hematogoyelicss. gue tambian se
localizan &n las luces ¥EsCulares. Asimiamo.
SE aprecian entre los ¢apllares numerosas
trabeculss hepaticas delgadas v abundantss
pesudnaninos de bepatociles, oon trombos
hiliaree en su interisr {fig, 7).

Ce medo ocasanal, en el estroma del 10-
mer, tambidn se ohservan figtes nerviosg,
umo de los cuales se encuenira invadido por
las celuias endoteliales proliferantes {tig. 8).

Existe una dalimitacicn neta de la nenfer-
macion, con &l pargnguima hepatico siraun-
dante, sin gue se aprecis evidente argsitn
dentada del mizmno.,

En la regidn centr. | do uno de las nédules,
se apracia unazona de fibrosis estrellada que
vehicula numeresos vases sanguineos de di-
varsu callbre, repletos de hematies.

Los camings en las areas hepaticas conser-
vadas, consisten fundamentalmente en dis-
torsion lobullllar marcada, con atrofia de las
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Fig. 7
trabégulas hepaticas provimaz a los nodulos
tumaorales. En olros territarios; jag trabéculas
s& enNcUBNIren ENgrosaoas. y 58 aprecian nu-
merssos paeudoacinoes yue gon frecuenoia
pontienen trombos biliares en las luces. Tam-
bien se observa moderada matamortosis gra-
ga. Los sinusgides se encuentran algo estre-
chades v cantiengn abundaniss cgionias de
celuias hepalopoyallcas que elocalizan, asi-
milsmoz, en los espacios pora, donde no se
absomanalieracionasmorfoldgicaz signilica-
fivas

DISCUSION

Como va hemos indicade anteriormente;
los hemangioandotsliomas infantiles nepati-
cos, suslen manilestarse desde el momento
del nacimianto kasia loz-8 aios de vids (10.
13, 28); no ohstante en & 890 % de loscasos o
hacen anies de |os & meses (4, 10,15) loque
apoya su probable arigen congénito. Afoctan
con mayor frecuanoia alsexa femenino gue al
masculing &n proporoion de 543 (32

Cazey rumurs § Fid e reticulirg as dekmi oo sapncibs seeculo e Wi ider 2560 -

En nuestros dos pacientes, [as lumores sa
detactaron antre uno v trés meses doe vida, o
cudl coingids con el citade periada da maxi-
ma Inpidencia,

La sintomatologia gue hemos encontrado,
tambeén comcida can |8 mencionada. en g
literatura comao prople de estas neoformacio-
nes En ambcs casos se obserd distension
abdaominal con hepatomegalia yenemia (1, 4,
B 10, 15, 19, 22,24, 27). Adamds, e uno de
gilos, existia circulacion colateral ahdomingl
am coma |clerigia, ¥ en 8l otro ascitis; sinto-
mas &s5tos que se describan raramente,

Otra alteracidn gue: se menciona con T
duenci asecladaa gsie fipo de nectormacios
e, gn periodos avanzades, es la nsuficien-
Gla Cardiaca congestiva. que s& atribuye a la
presencla de fislulas arleriovenasas, demos-
trrdas anglograticamenta en el seno del w-
mor (5, 24)

El unicn dato Indigative da insuticienoia
cardisca derecha que hemos encontrado ez la
presancia de edemas en nusslrss dos pacian-
tag, pero de cuslguier forma, nose trata deun
diagnostico confirmado
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Desde el punta devists slimeo, pusds exjs-
lir gonfugidn dizgndstica con un Hamaroma
mesenguimal, Hepatoblastoma o Hepatooar-
ginema (16}, a esta respecto puede ayudar &
estabiecer el dizgndstico diferencla, a pre-
sencia ds angiomas cutdnecs miltiples, Que
B Un AE Y da log cases =easocian el Heman-
gloandotelioma hepatico (10), En uno de
NUSSIros casos, esiusanglomas cutdneos es-
taban prasentas, mientras gue en e oiro, se
advithid ur angioma cerebral, al practicar la
NBGropsa

Con respecto g las caracteristicas morfole
gicas de los Hemangiosndoteliomazs infanti-
les hepatinos, ya, macrgscdpicaments, puade
considerarse-das tinos El pnmern. caracteri-
zada por Una forma nodular Gnies, cu Yy tama-
M puede alcanzar hasts € cantimetios de
digmetes (11}, ¥ gl segundo eonstliiLids por
multiples nadulos de un tamano que oscila
entre (0.3 v 3 centimatros de ditmetro. Los
nadulos que =8 |pealizan en jz perifaria de!
higado, y sl son de gran lamafa, pueden
umlsilicarse. locual no debe indugir 8 consi-
dararlos como metastasicns,

Los dos-casos presantados por nosotros
correspnnden aaste segunde Hipo, es dacir, al
mirltiple, v & lamafo do |os nadulos varla
desde microsedpicos hasta 3 centimetos. 5u
numers, también varable, v asl en el caso
nimera 1 fodo el higado aparace plagado de
ellus, coincitiondo con la evolucion mas mpi-
de ¥ deztavorable: migniras que en al caso
numaro 2, salo se apreciar varios nodulos
grandes y algunos otros migroscopicos, salo
avidenciados por este motivie er 2 examen
nistaltgioo

Los nodulps suselen sar circunsaritos de
coloracion blanco-grisdcea con dreas centras
I8 rojo-plrpura, debjdo g 18 presencia de
Espacios vasculares amplios y congastivos,
qua hisloldgicamants simutan un hemangio-
ma cavernase (3, 10),

En nuestros dos cazos, |as caractensiicas
de los nodulos son las gue acabamos de
describir, y sdemas, en Uno de 2lios. se obeer-
Va Una aocloracion francaments vordosa de
algunss nadulos, que depandode les acimu-
las de hilis, obistivados migroscoploamente
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comg frombas bilares. losalizados en las
luces de numerosos pseudoac os hepaticos.

Histoldaicameants, Dalinar & Ishak (7). divi-
den &l hemangicendotelioma infantll hepati-
co en dos grupos El tipo |, mids regular v
madurs, constitulds por une o varias capas de
celules endotelizles que revisten espacios
Vasoulares, rodeados. por una fing red de
libras do reticuling, en contreposiclan con e
hemangioporicitams (23, 30). Estas tumoras.
pueden mostrar areas centrales gue simulan
hemangiomas caverneso, 10 gue sugiere Lna
mayar madurasian,

Ei tipo W, &5 mas sgresivo v en &l se-obsar-
van células-pleomorficas, ndgleas hipergro-
maticos, Higuras de mitosis, frecuentes lorma-

ciones papliares en los espacios vasculares

de mayor calibre y ocasionaimente se adv|ar-
t2 la presencia e pericitos (15.23),

Do nuestros dos casos, el pnmoro, corres-
ponde al fipo- |, mientras que el segundo
plantea seriosproblamas ala horade tipificar-
tz. Par una parte, la morfologia celular, fa
buena delimitacion de lgs nodulos ¥z pre-
5encia de areas que simulan un hemangioms

Cavernpsa NAcen pansar que se trata de un
tipo 1 da Dehner & Ishak. pero por ofra, ld
gvidente Invasion intra y perinedral gues he-
Mmos observado. Nos hAce pensar en una ma
yor ggretsividad. ¥y por tanio, nos obliga a
clasificarlo dentro del tipo || delos mencionas
dos:autores

Este hecho nos sugiesa que |a benignidad
cilbldgics y demassignos de maduracion gue
8¢ Uedgrioen en |a lteratura, puedan ro defi-
nir taxativamente- e comporamlents biolagi-

0 dg estos tumores

La forma de infiltracidn pariferica e agtos
tumares, suele sar a3 mado de proyecciones
famas. o biep, como estrachos eordones
difundiendose |os elementos neopldsions ha-
cia log espacios porta, dasde donde penatran
en &l intenor de lobulillos adyacentes aislan-
do. trabeculas fiepalicas, ductos. billgres. v
pssudoacings reaciives (10, 11, 181 oEM Mo
Invaden 0% 8spacios vasculares ni las venas
comoocurre en el hemang cendotelioma ma-
ligra (13, 17 18)

Esta forma de mhiftracion, ia hemas abser-
VEDD 2n &l primero de fnueshos casns miens=

Oaun vumpre 2 InvAson syl por el ulas endifaii e raoplcos Magion 250 «
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Irag que en el segunde que, parads)icaments
ez el mas agresiva, |z dalimitacidn entra gl
lumor y eltejido hepsdtico circundante es nata,
sin gua se observe an ninguna area invasion
dentada: sunnue par ofra parte, aste segunda
casn, 85 # gque muestia mayor cantidad de
trabéculas hepaticas. ductos biliares v psau-
doacines con trombos de bilis enel senddal
tumor

En amtios tipos temorales s suelen obser-
var fracusntas colonias de cefulas hematopo-
yellcas {3, 104, a8l como iocos de células
inflamatoras (4) localizadas en fos espacios
vasculares y cordones tumoralas, Otrog ha-
llazgos que pusden encortarse son trombas
vasculares as como fooes de necrogis, hEmo-
reagia ¥ caleifieacion (10, 11) Mosotros, sola.
mente hemosobservado focos hematopoysti-
cos, qué 20n mas fregusnies en el primero de
nuestros casos

Con raspecto &l prenastico, estas tumores
MUESIran BScata sUpervivencia, especialmen-
te lozmultiples que produsen la muers an al
plaza aproximado de ses mesas {10, 184, por
insuficigncia Hegdtica o cardiaca o bien. por
raptura (107 o infecoitn (19}

5in embargo, en rarss ncasionss, s han
ghasrvado remisiones esponlansas

E[ tratamignto; depende del tipo macfosgd-
ploa tumoral En el ceso de pddulasunmipos, se
imporne o extirpacion gulidgica, va gue |los
resullados son excelente:, nd habigndoge
wbservado racidivay (4. 9, 12, 19,22}, En los
tumores mulliples se suglen Wilizar con éxito
la radiolerapia, con e qus se corsiguen remi-
stones tolales (12 25) o hien-2o emplaan los
corticoides gue ofrecan resullados menas
alemadores (32).

RESIIMEN

Log aulores describen dos casos de heman-
gioendoteliamas infanlileg Hepiaticos mailt-
ples, procedentes de nacropsias, Analizan las
caracteristicas estructiurales, realizan una re-
wvisian Biblisgratics del temay terminan desta-
cando |as pecullaridades evolutivas v las le-
slones gsociadas 3 #5tos tumares,

SUMMARY

Tha authors desci/lben lwo post-maren

cases of multiple infamtile fepatic hemangin-
andothaliomas: They analired the shrucivral
charactarisfics and dig @ biblingraphical revi-
sian about this subjel, painting aul the evolu-
tronary peculianbes and lessions associatod
with thases tmors,
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