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Esclerosis hepatoportal y angiosarcoma hepatico: una asociacion
infrecuente y una posible etiologia comun

C. Sanz-Garcia, A. Matilla-Pena, O. Nogales-Rincén, O. Nunez-Martinez y G. Clemente-Ricote

Servicio de Aparato Digestivo. Hospital General Universitario Gregorio Marafién. Madrid. Espafia.

RESUMEN

La esclerosis hepatoportal es una enfermedad caracterizada
por la fibrosis de la intima de la vena porta y de sus ramas,
que conduce al desarrollo de hipertension portal presinusoi-
dal. A continuacion describimos el caso de una paciente de
58 afios de edad, diagnosticada de esclerosis hepatoportal
idiopatica, que ingres6 en nuestro servicio por presentar un
deterioro de la funciéon hepatica, con un rapido empeora-
miento clinico y el desarrollo de un fallo multiorganico.

El estudio de la necropsia demostré la presencia de un an-
giosarcoma hepatico difuso con metastasis esplénicas. La
paciente no presentaba antecedentes de exposicion a sustan-
cias de riesgo para el desarrollo de esclerosis hepatoportal ni
angiosarcoma hepatico en su entorno laboral y doméstico.
El desarrollo de un angiosarcoma hepatico sobre una escle-
rosis hepatoportal es un hecho excepcional a pesar de que
ambas enfermedades poseen una posible etiologia comin.

HEPATOPORTAL SCLEROSIS AND LIVER
ANGIOSARCOMA: AN INFREQUENT ASSOCIATION
WITH A POSSIBLE COMMON ETIOLOGY

Hepatoportal sclerosis is characterized by fibrosis of the in-
tima of the portal vein and its branches leading to the deve-
lopment of presinusoidal portal hypertension. We describe
the case of a 58-year-old woman with idiopathic hepatopor-
tal sclerosis, who was admitted to our service due to impair-
ment of liver function, with rapid clinical worsening and fi-
nally the development of multiorgan failure.

Autopsy showed a diffuse liver angiosarcoma with splenic
metastases. The patient had no history of domestic or occu-
pational exposure to substances involved in the development
of hepatoportal sclerosis or liver angiosarcoma. The deve-
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lopment of liver angiosarcoma in a patient with hepatopor-
tal sclerosis is exceptional, even though both diseases may
have a common etiology.

INTRODUCCION

La esclerosis hepatoportal (EHP) es una entidad de etio-
logia no conocida, que se caracteriza por el engrosamien-
to fibroso de la intima de la vena porta y de sus ramas, lo
que condiciona el desarrollo de hipertension portal presi-
nusoidal. Generalmente, sélo produce sintomas relaciona-
dos con la hipertensién portal, como hiperesplenismo,
gastroenteropatia hipertensiva o hemorragia por varices
esofagogdstricas. La funcién hepética no suele sufrir de-
terioro con la progresion de la enfermedad, y la hemorra-
gia por varices esofagicas es la principal causa de morta-
lidad en estos pacientes'2. Su asociacién con el desarrollo
de neoplasias hepdticas es infrecuente. El angiosarcoma
hepatico es un tumor de baja incidencia, que suele desa-
rrollarse en varones a partir de la séptima década de la
vida. Ciertos factores de riesgo especificos han sido iden-
tificados en una gran proporcién de sujetos; la mayoria de
ellos son sustancias industriales que contaminan el am-
biente, como el cloruro de vinilo, aunque otras se han uti-
lizado como farmacos, como las sales de arsénico y el
sulfato de torio**. Presentamos el caso de una paciente
con diagnéstico de EHP que desarroll6 un angiosarcoma
hepatico.

OBSERVACION CLINICA

Mujer de 58 afios de edad, con antecedentes de diabetes mellitus tipo 1
y diagnosticada de EHP a raiz de un episodio de hemorragia digestiva
por varices esofdgicas 3 aflos antes. Dicho diagnéstico se realiz6 a partir
de criterios hemodindmicos y una biopsia hepdtica compatible (fig. 1).
Mantuvo una funcién hepdtica normal hasta su ingreso actual, sin episo-
dios de descompensacion de su hepatopatia ni recidiva hemorragica, y
1levo a cabo una profilaxis secundaria con nadolol. No presentaba otros
antecedentes médicos de interés. Ingresé a causa de cuadro de dolor ab-
dominal difuso tipo célico asociado con una ictericia progresiva y un
sindrome constitucional de 3 meses de evolucion. A la exploracion fisi-
ca se encontraba afebril, estable hemodindmicamente y sin datos de en-
cefalopatia hepatica. Asimismo, presentaba una ictericia cutaneomucosa
muy manifiesta y un abdomen distendido, doloroso a la palpacién en
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Fig. 1. Biopsia hepdtica en la que se observa un engrosamiento fibroso
de espacios porta sin datos de necrosis ni fenomenos inflamatorios aso-
ciados.
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Fig. 2. Tomografia computarizada abdominal. Lesiones ocupantes de
espacio hipervasculares en fase arterial de cardcter inespecifico, aun-
que sugieren una etiologia tumoral.

ambos hipocondrios, sin datos de irritacién peritoneal y con semiologia
de ascitis leve. Analiticamente, al ingreso destacaba una notable colesta-
sis con cit6lisis y deterioro leve de la coagulacion (bilirrubina total 18,2
mg/dl, GOT 103 U/l, GPT 50 U/I, fosfatasa alcalina 390 U/I, LDH 631
U/l, e INR 1,91). Se realizé una ecografia abdominal a fin de aclarar el
origen de la ictericia que puso de manifiesto multiples nddulos hepati-
cos solidos sugestivos de hepatocarcinoma multicéntrico, ademas de da-
tos que sugerian la presencia de hipertension portal y ascitis; la vena
porta y las suprahepdticas eran permeables. La alfafetoproteina sérica no
se hallaba elevada. Dichas lesiones se confirmaron mediante una tomo-
graffa computarizada (TC) abdominal (fig. 2) como lesiones ocupantes
de espacio hipervasculares, que no superan los 20 mm de didmetro.
Ante los datos clinicos, analiticos y radiolégicos se plante6 un diagnds-
tico diferencial con un hepatocarcinoma multicéntrico y metdstasis hasta
focos de hiperplasia nodular regenerativa, por lo que se programé la
puncion-aspiracién de una de las lesiones hepdticas a fin de aclarar el
diagndstico. Dicha puncién no llegé a realizarse debido a un deterioro
drastico de la situacion clinica de la paciente durante los dias siguientes,
en que presentd un fracaso renal, una neumonia bilateral con insuficien-
cia respiratoria y un shock refractario. Al séptimo dia de ingreso tuvo
lugar el fallecimiento de la paciente. Se realizé una necropsia, que de-
terming la presencia de un angiosarcoma hepatico multifocal con metds-
tasis esplénicas (fig. 3).
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Fig. 3. Imagen microscdpica de angiosarcoma hepdtico con tincion de
hematoxilina-eosina. Las células tumorales se disponen en trabéculas
solidas e infiltrativas. Las células neopldsicas poseen un abundante ci-
toplasma eosindfilo y grandes niicleos y nucléolos. Son frecuentes las
hemorragias intratumorales e infiltrados de neutrdfilos.

Fig. 4. Portografia de un paciente con esclerosis hepatoportal. Aumento
del calibre de la vena porta con escasas ramificaciones portales.

DISCUSION

La EHP se caracteriza por un incremento de la presién en
la vena porta y sus ramas en ausencia de cirrosis, debido
a la fibrosis de la intima y sus ramificaciones!. Frecuente-
mente, no se identifica una etiologia, aunque hay eviden-
cias acerca de la posible implicacién de algunos téxicos,
como las sales de arsénico, el sulfato de torio, el cloruro
de vinilo, el sulfato de cobre y el aceite causante del sin-
drome t6xico®. Su diagnéstico se realiza mediante los si-
guientes procedimientos: a) un estudio hemodindmico he-
patico y una portografia que demuestren un gradiente
portosinusoidal, elevado con escasas ramificaciones por-
tales y un aumento del calibre de la vena porta en ausen-
cia de trombosis (fig. 4), y b) una biopsia hepdtica con
engrosamiento fibroso de espacios porta, sin datos de ci-
rrosis, necrosis o fenémenos inflamatorios (fig. 1)!. Clini-
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camente, la funcién hepdtica suele estar conservada, sin
que se produzca un empeoramiento con la progresién de
la enfermedad. Habitualmente, sélo aparecen sintomas re-
lacionados con la hipertensién portal, como trombopenia
secundaria a hiperesplenismo y hemorragia por varices
esofagogdstricas o por gastropatia hipertensiva. Es muy
poco frecuente el desarrollo de ascitis. La menor supervi-
vencia que presentan estos pacientes, estimada en torno al
90% a los 10 afios respecto de la poblacién general, se
debe al riesgo incrementado de hemorragia por varices
esofagogadstricas!?. Sin embargo, se han descrito algunos
casos de fallo hepético, probablemente debido a una atro-
fia del parénquima hepdtico secundaria a una mala per-
fusién portal’, hecho que llegamos a considerar como
diagnéstico diferencial asumiendo que las lesiones encon-
tradas en las pruebas de imagen no fueran neoplasicas, sino
nédulos de regeneracidn, que también pueden presentar un
comportamiento hipervascular en una TC.

Varios autores han sugerido que algunas de las lesiones his-
toldgicas de la esclerosis hepatoportal, como la hiperplasia
de células sinusoidales, podrian desembocar en el desarrollo
de un angiosarcoma®®. A pesar de ello, no se ha encontrado
una asociacion clara entre la EHP idiopatica y las complica-
ciones neopldsicas. Aunque si la EHP se desarrolla de for-
ma secundaria a téxicos que han sido implicados en su gé-
nesis, que a su vez son reconocidos carcindgenos, hay un
incremento del riesgo de algunos tumores hepdticos no cla-
ramente determinado®'. S6lo hemos encontrado publicados
6 casos de sujetos con EHP que desarrollaran un angiosar-
coma hepético: 2 casos en pacientes a quienes se habia ad-
ministrado tratamiento con sales de arsénico’!® y 4 casos en
los que el unico antecedente de interés habia sido una expo-
sicién al cloruro de polivinilo'.

El angiosarcoma hepatico es una neoplasia muy poco fre-
cuente (el 2% de las neoplasias primarias de higado). Se de-
sarrolla principalmente en varones en la séptima década de
la vida, y es 4 veces mds frecuente en los varones que en las
mujeres®*. Su diagndstico tiene lugar normalmente en fases
avanzadas de la enfermedad al presentar una sintomatologia
inespecifica, como dolor en el hipocondrio derecho, sindro-
me constitucional, distension abdominal o, de forma menos
frecuente, ascitis o insuficiencia hepdatica rapidamente pro-
gresiva'®. Dicho cuadro sintomdtico se ajusta al que mostra-
ba nuestra paciente al ingreso. Las metastasis tienen lugar
en el 20-60% de los pacientes. El pulmodn, los huesos y las
gldndulas suprarrenales son los lugares méas comunes’. Sélo
hemos encontrado 2 casos de metdstasis esplénicas de an-
giosarcoma hepdtico descritos con anterioridad al de nuestra
paciente®!®, Se diagnostica mediante pruebas de imagen,
como la ecografia, que en ocasiones no detecta las formas
difusas del tumor, y la TC abdominal con contraste intrave-
noso, que muestra nédulos hipercaptantes en fase arterial;
aunque s6lo la histologia mediante técnicas de inmunohis-
toquimica ofrece un diagndstico definitivo'’. El tratamiento
es quirdrgico'®. El mal prondstico del angiosarcoma hepati-
co se debe a su deteccion habitualmente en estadios avanza-
dos, y la supervivencia media es inferior a 6 meses desde el
momento del diagndstico’®. Se han identificado una serie de
factores de riesgo especificos en un 40% de los sujetos
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afectados por un angiosarcoma hepatico, principalmente el
sulfato de torio (Thorotrast), las sales de arsénico y de co-
bre, el cloruro de vinilo y los esteroides androgénicos, que
también se han relacionado con la EHP. La latencia de su
efecto carcinogénico puede alcanzar los 20 afios®*.

De acuerdo con esto, las 2 principales enfermedades que
presentaba la paciente de nuestro caso (EHP y angiosarco-
ma hepdtico) podrian compartir un mismo agente medioam-
biental desencadenante, aunque no se consiguié demostrar
un contacto de esta paciente, a lo largo de su vida, con las
sustancias que se consideran potencialmente causantes de
ambas entidades.
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