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Dolor en hipocondrio derecho:
hemandioendotelioma epitelioide hepatico,
una entidad clinica poco frecuente

Pain in the right hypochondrium: hepatic epithelioid
hemandioendothelioma, a rare clinical entity
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Resumen

Presentamos un caso de hemangioendotelioma epitelioide hepatico, tumor poco frecuente, de etiologia
poco clara, que se manifiesta como lesidon ocupante de espacio intrahepdtica, con escasos sintomas. En
este caso clinico se revisa su expresividad clinica, asi como su diagndstico y tratamiento.

Desde Atencién Primaria, el médico debe considerar esta patologia en el diagndstico diferencial de la
clinica digestiva inespecifica, sobre todo en aquellos casos en los que se evidencia una lesién ocupante de
espacio mediante pruebas de imagen, dado su especial manejo.

Abstract

We present a primary hepatic epithelioid hemangioendothelioma, an extremely rare tumor and etiology
still not well known. Clinical manifestation is highly heterogeneous, including asymptomatic patients
with only hepatic lesions on radiology images. In this case, we review the simptoms, its diagnosis and
treatment.

In Primary Care, the physician must consider this pathology in the differential diagnosis of inespecific
abdominal symptons and hepatic lesions, due its special diagnosis and treatment.
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INTRODUCCION

El hemangioendotelioma epitelioide hepatico
(HEH) es un tumor raro, con curso clinico y prondstico
impredecibles. Suele presentarse en mujeres de mediana
edad mediante sintomas inespecificos; en bastantes
ocasiones, puede incluso presentarse como incidentaloma
en exploraciones de imagen sin sintomas asociados, lo que
hace indispensable la anatomia patoldgica para obtener
el diagnodstico de certeza. En cuanto al tratamiento, en la
actualidad se practican habitualmente la reseccion hepatica
y el trasplante hepatico, aunque pueden plantearse otras
opciones.

El principal objetivo de la siguiente carta clinica, es
incidir en la importancia de considerar esta patologia en el
diagndstico diferencial de las lesiones ocupantes de espacio
(LOEs) intrahepaticas, sobre todo en aquellos pacientes que
presenten una sintomatologia mas larvada.
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Acude a urgencias por dolor en hipocondrio derecho de
3 semanas de evolucion que se modifica con los movimientos
respiratorios. Presenta nauseas. La paciente niega la presencia
de fiebre, vomitos, pirosis, dispepsia, alteracion del habito
intestinal u otra sintomatologia.

Exploracion y pruebas complementarias: aceptable
estado general. Abdomen doloroso a la palpacidon en
epigastrio, mesogastrio e hipocondrio derecho, sin otros
hallazgos. Analitica con hemograma, bioquimica incluyendo
enzimas hepaticas y estudio de orina, sin alteraciones
especificas. En la ecografia abdominal: dos lesiones focales
hipoecogénicas bien definidas en l6bulo hepatico izquierdo de
5,3x4cmyde 3,1x 2,4 cm, y otra lesion de 13 cm, heterogénea
y de predominio hipoecogénica, en l6bulo hepatico derecho.

Ante estos hallazgos, se deriva a Medicina Interna para
estudio. RMN abdominal: LOEs sugerentes en primer lugar de
lesiones metastasicas sin evidenciar tumoracidén primaria (Fig.
1). Paralelamente, se realizan endoscopia digestiva alta y baja
para descartar lesiones a otros niveles.

Figura 1. Imagen mostrando hallazgo ecogrdfico, asi como las
lesiones encontradas en RMN potenciadas en T1y T2

En los hallazgos anatomopatoldgicos del

tejido
realizado se detectan a través de inmunohistoquimica los
marcadores CD34+, CD31+y Factor VIII+ (Fig. 2), obteniendo
diagndstico de certeza de HEH.

En el momento de redactar esta carta clinica, tras mas
de cinco ciclos de adriamicina en monoterapia, no se han
obtenido cambios morfoldgicos evidenciables.

DISCUSION

EIHEH es un tumor raro (incidencia < 0.1/ 100.000 hab),
de origen endotelial, con un comportamiento intermedio
entre el hemangioma y el hemangiosarcoma indiferenciado.
Suele clasificarse entre los tumores de baja malignidad. Su
curso clinico y prondstico son impredecibles. Fue descrito
por primera vez por Ishak et al en una serie de 32 pacientes
en 1982.

Aparece habitualmente en pacientes en torno a
los 40 afios, con una distribucion hombre — mujer 2:3.
Su diagndstico clinico es todo un reto, ya que suele
presentarse mediante sintomas inespecificos tales como
dolor en hipocondrio derecho, pérdida de peso o astenia;
puede incluso, en bastantes ocasiones, presentarse como
incidentaloma en exploraciones de imagen sin sintomas
asociados (1,2). Sin embargo, es la anatomia patoldgica
la que provee el diagndstico de certeza (3), mediante
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tisular de la biopsia hepdtica en el cual, se identificé tejido
que corresponde a higado con dreas celulares que conservan
espacios porta alternando con dreas hipocelulares en las que
predomina estroma hialinizado y escasas células fusiformes; se
identifica ademds una proliferacién de estructuras vasculoides,
mds llamativa en las dreas celulares (a), que se muestran
positivas con CD31 (b) y CD34 (c).

positividad inmunohistoquimica a marcadores endoteliales
tales como el factor VIIl, CD34 y CD31(4,5).

Se han planteado diferentes estrategias de tratamiento,
entre las que se encuentran la quimioterapia, radioterapia,
reseccion hepatica y trasplante hepatico. De entre ellas,
son las dos ultimas las que se practican habitualmente
ya que, en el momento del diagndstico, la gran mayoria
de pacientes presentan lesiones multifocales. No existen
estudios disponibles que favorezcan una de estas opciones
(6).

El prondstico depende de la existencia de afectacion
extrahepatica en el momento del diagndstico, con tasas de
supervivencia al afio y a los 5 afios de entre el 80 y el 64%,
respectivamente.

En cuanto a la importancia de esta patologia en el
ambito de la Atencién Primaria, ha de tenerse en cuenta en
el diagndstico diferencial de las lesiones focales hepaticas,
pese a su escasa incidencia, dado su especial manejo.
Desafortunadamente, y dada esta rareza, aun no estan
disponibles guias de practica clinica que puedan mejorar su
manejo; aun asi, dada la disponibilidad creciente tanto en
medios relacionados con la ecografia como en formacion
dirigida a los médicos de Atencidén Primaria, esta patologia
ha de tenerse en cuenta para establecer un diagndstico
diferencial inicial en la filiacion de la lesiéon incluso sugerir
ésta en presencia de estudios radiolégicos posteriores (7).

Los autores declaran no tener conflicto de intereses.
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