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RESUMEN

La hemangiomatosis difusa del higado es una entidad muy rara en el
adulto. La etiologia y su evolucion clinica no son bien entendidas y
en la literatura se refieren casos aislados con comportamientos y
tratamientos distintos. Presentamos el caso de un paciente de 45 aiios
de edad con lesiones hemangiomatosas en ambos lobulos que provocé
dolor abdominal difuso de moderada a gran intensidad, saciedad
temprana y presencia de masa abdominal, con funcion hepdtica y
hematologicas conservadas. Se realizaron ultrasonido y TAC de
abdomen convencionales en los que se observaron lesiones difusas en
ambos l6bulos hepdticos y que sugerian la posibilidad de ser metdstasis
hepdticas o abscesos miiltiples del higado, por lo que fue necesario la
realizacion de laparoscopia diagndstica. Por los hallazgos de grandes
masas negro-azulosas, de aspecto esponjoso que involucraban ambos
lobulos del higado, no fue posible llevar a cabo un tratamiento radical
de tipo resectivo. Después de dos afios de seguimiento, el paciente
continué con dolor abdominal difuso de intensidad variable que se
traté con analgésicos. Las pruebas de funcionamiento hepdtico
demostraron incremento paulatino de las enzimas hepdticas y de la
fosfatasaalcalina, sin evidencia clinicafranca de insuficiencia hepdtica
clinica.
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Introduccion

L a hemangiomatosis difusa del higado es una entidad
poco reconocida y extremadamente rara por lo que no
existen revisiones en grupos de pacientes que permitan
establecer su etiologia, el patréon de crecimiento, factores
prondsticos y posibles tratamientos; en la literatura solo se
encuentran casos aislados.'
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SummAaRY

Inadults, diffuse haemangiomatosis of the liver is a very rare condition.
The aetiology and clinical evolution are not well understood, and the
literature recordsisolated cases with different behaviours and treatments.
Herewe present the case of a45-year-old patient with haemangiomatose
lesions in both lobes of the liver, causing moderate to intense abdominal
pain and a bloated sensation in the presence of an abdominal mass,
but with hepatic and haematological functions remaining largely
intact. Conventional ultrasound and CAT scan revealed diffuse lesions
inboth hepatic lobes, and this required the performance of a diagnostic
laparoscopy to rule out hepatic metasteses or multiple liver abscess. As
the findings consisted of large blue-black spongy masses involving
both lobes of the liver, radical treatment of a resective type was not
possible. After two years of follow-up, the patient still complains of
diffuse abdominal pain of varying intensity, which is being treated with
analgesics. Liver function tests have demonstrated a gradual increase
in both liver enzymes and alkaline phosphatase, but without frank
clinical evidence of clinical liver insufficiency.
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Esta entidad puede diagnosticarse en forma fortuita cuan-
do se realizan estudios de imagen que incluyen al higado,
demuestran lesiones pequefas asintomaticas o bien lesio-
nes que puedan presentarse con hemorragias masivas por
ruptura que ponen en franco peligro la vida del paciente.

El propdsito de este estudio es presentar un caso de
hemangiomatosis difusa del higado que no pudo ser diagnos-
ticado adecuadamente con estudios convencionales y en el
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que fue necesario realizar una laparoscopia como método
diagnéstico.

Caso clinico

Se trata de paciente masculino de 45 afios de edad, dedicado
a las labores de limpieza en una fabrica, con antecedente de
alcoholismo semanal desde los 28 afnos de edad; no refirié
antecedentes patolégicos de importancia.

Su padecimiento inicié tres meses previos a su ingreso
hospitalario con dolor abdominal pungitivo en epigastrio de
leve a moderada intensidad con irradiacion hacia ambos
hipocondrios. Posteriormente se asocié con saciedad tem-
prana y nausea en el postprandio inmediato, sin llegar al
vomito. Dos meses después presentd sensacion de pesantez
e incremento en la intensidad del dolor, con pérdida de 8 kg
de peso y presencia de tumoracién en cuadrante superior
derecho del abdomen, motivo de su ingreso al hospital.

Ala exploracion fisica el paciente presenté facies de dolor,
bien hidratado y con buena coloracion de tegumentos. Cabe-
za, cuello y térax sin alteraciones aparentes. El abdomen
blando, depresible, dolor en hipocondrio izquierdo, epigas-
trio, hipocondrio derecho, flanco y fosa iliaca derechas, con
lesién tumoral palpable en toda esta region del abdomen,
dura, fijay muy dolorosa; el resto de la exploracion se encontrd
dentro de limites normales. Los exdmenes de laboratorio no
mostraron leucocitosis, ni anemia, con ligero incremento del
tiempo de protrombina y tromboplastina parcial, plaquetas de
126 000 y pruebas de funcionamiento hepético dentro de
parametros normales. El ultrasonido de abdomen (Figura 1)
mostré hepatomegalia con lesiones ocupantes de espacio,
ecogenicidad mixta en ambos I6bulos compatibles con abs-
cesos multiples vs. metéstasis hepaticas. La tomografia axial
de abdomen (Figura 2) muestra lesiones multiples, de dife-
rente tamafo en ambos I6bulos, densidad heterogénea y que

Figura 1. Imagen de ultrasonografia que muestra al higado
con lesiones de ecogenicidad mixta de diferentes tamanos,
en ambos lébulos.
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reforzaba con el medio de contraste endovenoso en la mayo-
ria de ellos.

Las posibilidades diagnésticas que se integraron fueron
hiperplasia nodular difusa, hemangiomas multiples, lesiones
metastésicas de primario desconocido. No se pudo realizar
estudio de imagen por resonancia magnética, por lo que se
decidio realizar laparoscopia exploradora que demostro le-
siones multiples de color negro-azulosos, de consistencia
esponjosa, en ambos lébulos del higado, que pueden obser-
varse en la figura 3. Por el tamafo de las lesiones, su topo-
grafia difusa en ambos I6bulos del higado, no fue posible
realizar tratamiento quirurgico de tipo resectivo.

Después de dos afios de seguimiento, la evolucion
postoperatoria del paciente ha sido con dolor abdominal
intermitente, de intensidad variable, de moderada a intensa
que se tratd con analgésicos comunes de inicio, de tipo para-
cetamol, lisina y ketorolaco y después de seis meses con
Nalbufina.

Figuras 2A y 2B. Imagen de la tomografia de abdomen que
demuestra lesiones multiples en higado, de diversos tamafos,
de densidad heterogénea que refuerzan con el medio de
contraste endovenoso.
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Figuras 3A, 3B y 3C. Imagenes durante la laparoscopia que
demuestra lesiones de aspecto esponjoso (de color azul-
rojizas) en todo el higado (hemangiomatosis difusa).
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No ha habido incremento en el perimetro abdominal ni
presencia de liquido de ascitis, asi como complicaciones
propias de la entidad como hemorragia. Los examenes de
laboratorio han demostrado incremento en las cifras de las
transaminasas glutamico oxalacética y piruvica, asi como de
la gama-glutaril-transpeptidasa; el resto de las pruebas de
funcionamiento hepatico son normales.

Discusion

Los hemangiomas son los tumores benignos que con mas
frecuencia se encuentran en el higado, oscilando su presen-
cia entre el 5y 10% y que principalmente se encuentran en
forma fortuita. El tamafo es diverso y pueden ser unicos o
multiples. Cuando estas lesiones se encuentran dispersas en
el parénquima hepatico, la entidad se denomina hemangio-
matosis difusa del higado y se desconoce la frecuencia de su
presentacién en relacién con el grupo de hemangiomas en
general.®

No existe cuadro clinico caracteristico y suele asociarse
con dolor abdominal por crecimiento hepatico, saciedad
temprana porcompresion de salida gastrica por hepatomegalia,
insuficiencia cardiaca debida a fistulas arterio-venosas, dis-
minucion de la resistencia periférica e incremento en el gasto
cardiaco, trombocitopenia y trastornos de coagulaciéon por
consumo (Sindrome de Kasabach-Merrit) e ictericia por
hemdlisis.*®

El diagndstico de las lesiones de origen vascular se realiza
mediante estudios de imagen como ultrasonidos normal,
doppler, con ecorealzadores, tomografia axial computada y
resonancia magnética, que de acuerdo con su ecogenicidad,
densidades y refuerzo con el medio de contraste permiten
establecer con sensibilidad de hasta 98% y especificidad que
llega al 99% que se trata de lesiones de origen vascular,?78
e incluso la posibilidad de malignidad, ahorrandole al pacien-
te biopsias peligrosas y laparotomia innecesaria. En ocasio-
nes la arteriografia puede dar informacién adicional que
consiste en la hipervascularidad de la lesién con formacion
de lagos y presentacion temprana de la fase venosa. El
diagnostico realizado por radidlogos, probables abscesos
multiples, no correlacioné con la forma de presentacion
clinica y evolucién y fue descartado por la TAC de abdomen.
La falta de estudios mas sofisticados, como ultrasonido
Doppler, ultrasonido con ecorealzadores, tomografia
multicorte y la resonancia magnética, impidié llegar a un
diagndéstico mas preciso y obligd a la opcion de una
laparoscopia diagnodstica. Mediante una incision de un cen-
timetro se pudo corroborar que las lesiones se trataban de
hemangiomas de diferente tamafio, dispuestas difusamente
en ambos Iébulos del higado.

Entre las complicaciones informadas estan: crecimiento
rapido, ruptura con hemoperitoneo masivo y choque hipo-
volémico que puede llevar a la muerte, relacionado con
trauma abdominal o de forma espontanea; asi como las
relacionadas con insuficiencia cardiaca congestiva y trastor-
nos hematoldgicos.

Se ha informado como hemangiomatosis a hemangiomas
cavernosos Unicos de gran tamafio que ocupan gran propor-
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cion de alguno de los lobulos del higado, sin ser verdadera-
mente hemangiomatosis difusa, lo que ocasiona confusion
principalmente en el tratamiento.

El tratamiento de los hemangiomas pequefos o limitados
a un segmento o Iébulo hepatico permite su extirpacion
quirurgica,?®® pero cuando se trata de lesiones difusas que
ocupan la mayor parte del parénquima hepatico, la reseccion
es imposible y solo queda el trasplante hepatico. Existen
casos aislados reportados de tratamiento con altas dosis de
prednisona,® ciclofosfamida,!” inmunomoduladores como el
interferon alfa 2a' y radioterapia;® sin embargo son casos
aislados y en edad pediatrica que no pueden tomarse como
tratamientos definitivos.

La hemangiomatosis en el adulto pudiera semejarse al
hemangioendotelioma que se presenta en la nifiez, pero ésta
tiene la caracteristica de asociarse a lesiones angiomatosas
en otros érganos, incluso en la piel y que tienden a desapa-
recer con el paso del tiempo.®

¢Cual es la causa del crecimiento de las lesiones? Se
ignora, pero las observaciones en pacientes de edad
pediatrica de Schweigerer y cols. tratan de explicar que
existen mecanismos de estimulacion angiogénica a través
defactores de crecimiento de fibroblastos y endotelio vascular
que favorecen el crecimiento de las lesiones vasculares.'
En un articulo de revisién de masas hepaticas en pacientes
embarazadas, Cobey y Salem's mencionan que los estrégenos
pueden jugar un papel en el desarrollo de estos tumores por
la observacion de crecimiento de éstos durante el embarazo de
cuatro pacientes, sin embargo no mencionan el mecanismo
fisiopatoldgico o que verdaderamente hayan encontrado re-
ceptores especificos de estrogenos en estas lesiones.

La laparoscopia permite observar directamente a las
lesiones y con mayor seguridad la toma de biopsias bajo
visién directa. Las biopsias en hemangiomas son peligrosas
por el riesgo de sangrado. El intento de biopsia en lesiones
como las que aparecen en la figura 3, seguramente condicio-
naria hemorragia masiva que pondria en riesgo la vida del
paciente. Por este motivo, en el presente caso, se decidié no
realizar biopsias y determinar el diagndstico de acuerdo con
los hallazgos de imagen por TAC, lesiones de densidad
sugestiva de sangre que se refuerzan con la administracion
de medio de contraste endovenoso Yy las caracteristicas de las
lesiones durante su vision directa durante la laparoscopia.

344

Conclusion

La hemangiomatosis hepatica es una entidad muy rara que se
caracteriza por la presencia de grandes hemangiomas en
ambos Iébulos. Los estudios de imagen por ultrasonido,
tomografia y resonancia magnética permiten establecer con
seguridad el diagnoéstico, evitando biopsias riesgosas vy
laparatomias innecesarias. La laparoscopia puede ser util al
permitir la visualizacion directa de las lesiones. No es factible
el tratamiento resectivo de las lesiones y no existe tratamiento
medicamentoso establecido. El transplante hepatico es el
unico medio de evitar las complicaciones que ponen en
peligro la vida del paciente.
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