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Introducción

La asociación de trastornos hematoló­
gicos con neoplasias de origen vascular es
un hecho conocido en la literatura desde
1940, cuando Kassabach y Merritt observa­
ron en un niño de dos años de edad la
asociación de púrpura trombocitopénica y
un hemangioma capilar de los tejidos blan­
dos del mmlo (21). Posteriormente se ha
encontrado no solo trobocitopenia sino tam­
bién hipofibrinogenemia, fibrinolisis y dis­
minuci6n de factores plasmáticos de la coa­
gulación, tales como los factores V, VII,
VII Y X (17, 20, 44), Y en casos más re·
cientes se ha observado síndromes de coagu­
lopatias de consumo con coagulación intra­
vascular diseminada (17, 20, 32, 37, 44),
así como también anemia hemolítica mi­
croangiopática (2, 16, 17, 31, 32). La ma­
yoría de los tumores corresponden a formas
benignas de hemangiomas y hemangioendo­
teliomas de los tejidos blandos, siendo me·
nos frecuentes los tumores malignos del tipo
angiosarcoma. De estos últimos son pocos
los casos informados primarios en el hígado
asociados a este síndrome (2, 16, 31, 44).

El hemangiosarcoma primario del híga­
do es un tumor poco frecuente de los que
se han informado en la literatura aproxima.
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damente 150 casos hasta 19 75 de acuerdo
a una revisión reciente de Ludwig y c01
(25), y bien documentados según T ruell y
col (44) solamente alcanzan 50 casos. En
An::érica Latina se encuentra un caso erlc
México informado por Sifuentes (38). En
la literatura se encuentran con nombres di­
ferentes, hecho que quizá refleja la dificul­
tad jJ3.ra establecer una unidad de criterio
respecto al origen desde un punto de vista
celular y así caben destacar lDs f!ombre:; con
que se encuentran: sarcoma angioblástico, sar­
coma reticuloendotelial de! hígado, sarcoma
de células de Kupffer; hemangioendoteIic­
sarcoma, sarcoma hemangiendotelial, heman­
gioendotelioma hepático, angiosarcoma, en­
(iotdioma y hemangiosarcoma (2, 6, 8, 25,
30. El hemangiosarcoma hepátlco es un tu­
mor que presenta un interés especial ya que
su génesis se ha asociado a la administración
de diversos agentes químicos, tales como e!
Torotrast (Solución coloidal al 20% de
dioxido de Torio, empleado como m<1.terial
radiopaco para radiología) (10, 13, 14, 25,
34), a la administración de compuestos ar­
senicales (33, 35), asociado a hemocroma­
tosis (23, 41), y al presente, en forma cre­
ciente en trabajadores expuestos al compues­
to cloruro de vinilo en las plantas de peli­
merización de plásticos (6, 12, 18, 19, 24,
27, 28, 29, 42), así como también en ani­
males de experimentación sometidos a la ex­
posición de dicha sustancia (19). El heman­
giosarcoma hepático puede presentarse como
una masa solitaria circunscrita que puede ser
resecada quirúrgicamente con relativamente
buenos resultados, sobre todo en las formos
juveniles (1, 7, 39), o bien proliferar en
una forma difusa con compromiso de todo el
hígado. El diagnóstico rara vez se establece
en vida y en casos sospechados la biopsia
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hepática se contraindica debido al alto riesgo
de hemorragia. El propósito del presente
trabajo es e! de presentar dos nuevos casos
de hemangiosarcoma primario de! hígado
observados en un período de 13 años en el .
Departamento de Patología de! Hospital San
Juan de Dios. Uno de ellos se asoció con
anemia hemolítica microangiopática y trom­
bocitopenia, este paciente faHeció a causa
de hemoperitoneo masivo post- biopsia c1(~

aguja, el otro se asoció con anemia hipocré­
mica crónica y también falleció a causa de
hemoperitoneo por ruptura espontánea del
tumor este hecho considerado como muy
poco frecuente (10).

Presentación de casos

Caso Np 1:-Expediente clínico núme­
ra 43-06-04, Hospital San Juan de Dios. Se
trata de un paciente del sexo masculino, de
raza blanca de 85 años de edad, vecino de la
provincia de Heredia, de oficio jornalero,
que acudió al Servicio de Emergencias en la
noche del día 30 de julio de 197), refirien­
do que esa noche y encontrándose previa­
mente bien se le inició un dolor intenso, de
instalación súbita, de tipo cólico y localizado
en el hipocondrio derecho, bajo las costi­
llas. Se le intensificaba con la respiración y
se le irradiaba al hemitórax derecho. No ha­
bía experimentado vómito ni fiebr~ y refirió
de haber padecido de un cuadro gripal en
los días anteriores. En la madrugada del
31 la exploración física reveló intenso dolor
a la palpitación en el hipocondrio derecho
y se anotó signo de Murphy positivo. Una
radiografía del tórax y del abdomen fueron
negativas. No había hepato ni esplenomega­
lia El Hto era 36cc%, un leucograma reve­
ló leucocitosis de 14.800 leucocitos por
mm3 con 66% de segmentados, 15% en
banda y 18% de eosinófilos. La glicemia
era de 117 mgr%, reserva alcalina de 27
mEq/L., sodio de 132 mEq/L y potasio de
4 mEq/L. Un examen de orina mostró 2
leucocitos por campo y un Ph de 6. El dolor
persistía en la mañana siguiente y con la pre­
sunción clínica de colecistitis aguda fue ad­
mitido en el Servicio de Cirugía. No había
ictericia, visceromegalia ni ascitis. La amila­
sa era de 80 u., Hb 12 gr.%, Hto 40cc.%,
el tiempo de protombina de 50%., bilirru­
bina total 0,8 mgr%., fosfatas'l alcalina
3,5 u., fosfatasa ácida 0,5 mUm/L., VES
13 mm/h., leucograma con 10,000 leucocitos
/mm3 con 66% de segmentados, y 9% de
eosinófilos. Un electrocardiograma fue nor-
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mal y en una colecistografía oral la vesícula
biliar no se impregnó. En una radiografía
del tórax se informó cardiomegalia y eleva·
ción del hemidiafragma del lado derecho.
Un examen del urólogo mostró una prósta­
ta grado 1. Se mantuvo en cirugía d-urante
dos semanas, siempre con el dolor persisten­
te en el hipocondrio derecho. Se le dió de
alta el día 14 de agosto. El día 30 del :nismo
mes vuelve a ingresar con dolor abdominal
severo, localizado en el hipocondrio derecho
y acompañado de vómito. En la explora­
ción física el abdomen era blando pero con
marcada resistencia voluntaria en el hipo­
condrio derecho. No se palpaba viscerome­
galia. Se le efectuaron numerosos exámenes
clínicos durante estas hospitalización de
cuarenta días. La tabla N9 1 resume los va­
lores hematológicos observándose anemia
persistente y reticulocitosis con plaquetope­
nia. La tabla N9 2 resume los valores corres·
pondientes a la función del hígado. La tran·
saminasa glutamico-oxalacética osciló de 76
a 84 U Y la glutamico-pirúvica de 36 a 50
U. Una prueba de retención de la bromosul·
ftaleína fue de 70% de retención. El hierro
sérico era de 59 cmg con un índice de sao
turación de 21 % . Una amilasa fue de 96 U.
Un enema opaco y una gastroscopía no mos­
traran alteraciones. Un mapeo radioisotópi­
co del hígado fue informado como negativo
Se le instauró tratamiento a base de ácido
fólico y de sulfato ferroso. El día 30 de se·
tiembre se le practicó una biopsia de agu­
ja del hígado en la gue se observó fibrina
y escasas células sueltas con criterios de Ola·
lignidad sin diferenciación, sugiriéndose un
proceso metastásico más que primero del hí·
gado. El paciente continuó en malas condi­
ciones. El día 3 de octubre se le practicó
una punción abdominal en el flanco derecho
por sospecha de sangramiento post biop.
sia, obteniéndose 20 cc de un líquido he·
mático que no coaguló. Se mantiene en ma­
las condiciones y fallece el día 10 de oc·
tubre.

Hallazgos de /a autopsia: AUTOPSIA Nq
26.201 Hospital San Juan de Dios. Los
hallazgos más importantes de la autopsia se
encontraron en la cavidad abdominal. Al
abrirla había sangre parcialmente coagula.
da y libre en la cavidad peritoneal en una
cantidad estimada en 3 litros. El hígado
pesó 2580 grs. y presentaba en la superficie
exterior múltiples zonas de forma redonda
de color violáceo y ligeramente elevadas. Al
corte se apreció como el parénquima se en·
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Fecha Hb Grs% Hto cc% Reticulocitos I PJaqu

30/8 - 30 -

1/9 6,4 19 5.6 13

3/9 7,4 23 5,0 13

4/9 7,8 23 6,4 iO

12/9 - 34 -

16/9 - 38 - 21

23/9 -- 35 - 17

3/10 7,8 25 -
-- -- ..

centraba parcialmente remplazado por nu­
merosas cavidades de forma redonda y ta­
maño variable que contenían en su interior
sangre libre y parcialmente coagulada (Figs.
1-2). En uno de los cortes parecía existir
una fractura del parénquima en la pared de
uno de estos quistes que comunicaba con la
cavidad peritoneal y que fue probablemen.­
te la fuente del sangramiento post b~opsia.

El bazo no se encontraba crecido y no s~

encontraron metástasis. Micro,cópicamente
la pared de las cavidades se encuentra cons­
tituída por la proliferación de céldas ele
tipo endotelial que se disponen en cordo­
nes que se anastomosan y forman canales
vasculares que contienen abundantes eritroci­
tos. Las células muestran núcleos aumenta­
dos de tamaño, de forma irregular y croma­
tina dispersa en grumos. En otras zonas el
crecimiento es compacto de tipo fusocelular,

mcnos diferenciado y francamente sarcoma­
toso (Figs. 4-5). No se observó eritro[a­
gocitosis ni focos hematopoiesis. Había mo­
derada fibrosis portal acompañada de infil­
trado inflamatorio mononuclear escaso. AJ­
t;unos hepatocitos presentaban núclev; hiper­
crc:l1áticos y mitosis. En zonas aledafi.as a
los espacios vasculares se observaba marcc.cla
hiperplasia de las células de Kupffer que
presentan núcleos irregulares y prominentes
y que producen comprensión de los corda·
Des y láminas hepáticas con atrofia progre­
siva hasta llegar a desaparecer para quedar
solamente la prcljferación de las células rc­
ticuloendoteliales (Fig. 6).

Caso Nr 2:-Expediente clínico número
81.085, Hospital San Juan de Dios. Se trata
de un paciente del sexo femenino de raza
blanca de 6 Oaños de edad de oficios domés-

TABLA N° 2

-----

Fecha Bilirrubina
Tiempo Fosfat~$a Proteínas

Protrombina A!c~Jilla A G T

11/9 0.9 0.11 -- _.- 3.2 ' ') 6.4).~

14/9 -- - - 7.8 U -- - --
16/9 - - 83.7% 2.3 U -- - --

23/9 - -- 71.0% - - - -

26/9 2.1 0.9 77.0% 9.7 U - - -

7/10 2.4 0.9 67.0% 9.6 U 2.5 3.0 5.5

Segura]. José - Hemangiosarcoma - 273-285 275



Fig. N9 l.-Caso 1. Hígado aumentado de tamaño. La superficie externa muestra
numerosos nódulos obscuros de hemangiosarcoma difuso.

Fig. N9 2.-Superficie de corte en el Caso 1. El parénquima hepático se encuentra
remplazado por numerosas cavidades que contienen abundante sangre
en su interior.
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ticos que ingresó por primera vez el día
27 de abril de 1962. Relató que hacía cinco
años inició su padecimiento con. dolor de ti­
po cólico localizado en el cuadrante supe­
rior derecho del abdomen, se acompañaba de
diarrea intermitente y molestias digestivas no
precisadas. Pocos meses antes del ingreso
notó la presencia de una masa en el lado
derecho del abdomen que le crecía lenta­
mente, se acompañaba de dolor a la palpa­
ción, disnea y pérdida de peso, así como de
heces de color blanquecino. No refería icte­
ricia ni coluria, tampoco hematemesis. La
exploración física reveló a una paciente se­
nil, confusa, pálida y adelgazada. Como
dato positivo se anotó que en el abdomen
se encontró un tumor de forma redonda, que
hacía cuerpo con el hígado y era muy dolo­
roso. El hígado se palpó a 4 cm debajo del
borde costal y de consistencia aumentada. Los
exámenes de laboratorio mostraron: Hb de
6,5 gr%., Hto 24 cc%., fosfatasa alcalina
34,6 Unidades Bodansky, bilirrubina total
de 0,7 mgr%, nitrógeno ureico de 22 mgr
%, creatinina 1,7 mgr%., tiempo de pro­
trombina 80%., colesterol 128 mgr%. Las
pruebas de Hanger y Timol fueron positivas.
La transaminasa glutámico-oxalacética llegó
hasta 38 D Y la pirúvica a 25 U. Una radio­
grafía del tórax mostró estasis y esclerosis
pulmonar y en una colecistografía oral no se
impregnó la vesícula biliar. En una inter­
consulta se le consideró como Colecistitis
aguda recomendándose la intervención qui­
rúrgica que la paciente rehusó egresando en­
tonces del hospital. Ingresa por segunda
vez el día 29 de mayo con una sintomato­
logía similar a la anterior, con aumento del
dolor en el hipocondrio derecho. Indicó que
el color de la orina era oscuro y que días
antes había notado un color amarillento en
la piel. La Hb era de 4,3 gr%., el Hto
13 cc%. La transaminasa glutámico-oxalacé­
tica era de 70 D, la bilirrubina total de 1,1
mgr%. La fosfatasa alcalina de 28,4 D Bo­
dansky. El diagnóstico clínico se orientó ha­
cia un problema de obstrucción extrahepá­
tica que se decidió abordar quirúrgicamente.
Se le transfundieron entonces 1.000 cc de
sangre total. En la mañana del día de la in­
tervención presentó súbitamente disnea seve­
ra, dolor abdominal intenso, seguida de es­
tado de choque. Las maniobras resucitativas
resultaron infructuosas y la paciente falle­
ció.

Hallazgos de la autopsia: A NI' 17.648
del Hospital San Juan de Dios. Los princi­
pales hallazgos se encontraron en la cavidad

Fig. N9 3.-Frotis de sangre periférica en el
Caso 1, en donde se observan hi­
pocromía, célula en tiro al blanco
y eritrocitos deformados. Las fle­
chas señalan formas en casco y
esquistocitos. (Tinción de Wright
25 X).

abdominal. Al abrir la cavidad peritoneal se
encontraron 15.00 cc de sangre libre y nume­
rosos coágulos sanguíneos estimados en una
cantidad de dos litros. El hígado pesó 2060
grs., notándose que gran parte del lóbulo
derecho se encontraba formado por una ca­
vidad de paredes delgadas y que contenía
sangre coagulada. En su parte inferior se
encontraba una ruptura longitudinal de 3
cm de largo que se abría a la cavidad peri­
toneal (Fig. 1). El resto del parenquima
hepático mostraba numerosas cavidades de
tamaño variable que contenían sangre y que
lo remplazaban. La vesícula biliar contenía
numerosos cálculos, uno de ellos obstruía el
conducto colédoco. No había evidencia de
metástasis ganglionares ni viscerales y el
bazo no se encontró aumentado de tamaño.
Microscópicamente los hallazgos son simil'l­
res a los del caso N\' 1. Los espacios se en­
cuentran revestidos por células endoteliales
muy hiperplásicas con núcleos irregulares,
hipercromáticos con la cromatina dispersa en
grumos. En algunas zonas se observó la for­
mación de estructuras papilares que hacían
prominencia en la luz de estos espacios y
se encontraban formadas por un estroma tu­
moral fibroso revestidas por células malig­
nas, como se aprecia en la figura NI' 9. No
se encontró hematopoiesis ni eritrofagocito­
siso
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Fig. NQ 4.-Caso 1. Hígado que muestra grandes e,pacios con sangre, revestidos
por células de hemangiosarcoma. A la derecha se aprecia una zona
de proliferación sólida del tumor. (H & E 10 X).

Fig. NQ 5.-Caso 1. Porción sólida de hemangiosarcoma poco diferenciado con
un patrón fU50celular. Las células tienen núcleos hipercromáticos y
aumentados de tamaño. (H & E 25 X).
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Discusión:

El hemangiosarcoma hepático es un tu­
mor poco frecuente. Constituyó sólo cerca
del 3% de los tumores malignos primarios
del hígado en el material del Hospital Me­
morial de Nueva York en un período de
25 años (1).

De 120 casos de tumores primarios ma­
lignos del hígado observados en un período
de 69 años en Glasgow, Mac Sween (26),
encuentra dos casos de hemangiosarcoma que
representan una incidencia del 1,6%. En los
Estados Unidos se presentan con una inci­
dencia de 20 a 25 casos por año (27). En
la literatura se han informado cerca de 15O
casos (25), pero el número total es incierto
debido a la gran variedad de nombres que
se han empleado para designarlos, esto en
un intento de clarificar su origen celular. la
distribución etaria tiene dos picos de mayor
incidencia en los casos informados: uno 9

los 8 meses y el otro alrededor de los 50
años. El tumor que se observa en niños di·
fiere clínica y morfológicamente, así como
también desde un punto de vista pronóstico
de la variedad adulta (7, 22, 43, 45). En
los adultos el tumor es más frecuente en el
sexo masculino que en el femenino en una
proporción de 3: 1. Las metástasis a distancia
se observan en cerca del 500/0 de los casos
y se localizan con mayor frecuencia en los
ganglios linfáticos regionales, las vértebras,
el bazo y los pulmones. La muerte se debe
en general a coma hepático o sangrado in­
traperitoneal, como ocurrió en nuestros dos
casos, siendo la ruptura espontánea del tu­
mor con hemoperitoneo una complicación
poco frecuente (10). El hemangiosarcoma
primario del hígado en adultos presenta
gran interés ya que es uno de los tumores
en que se ha encontrado una relación direc­
ta entre su aparición y la exposición am­
biental o el contacto con diversos agentes
químicos. De estos agentes han sido impli­
cados el Torotrast (suspensión coloidal de
dioxido de Torio) que se empleó en tiempos
pasados como material radiopaco de contras­
te para estudios angiográficos. Da Silva y
col (13) encontraron 22 casos de hemangio­
sarcoma en 1107 pacientes que habían tenido
exposición a la suspensión de dióxido de
Torio. El período de latencia que medió
entre la administración de la suspensión y
la aparición clínica del tumor varió entre 15
y 20 años. El dióxido de Torio se puede
demostrar tanto en los espacios intracelu­
lares como intersticiales del tejido hepáti-

ca que rodea al tumor, así como también en
las propias células tumorales por microsco­
pía de luz (47), y mediante radioautogra­
fía para demostrar los trayectos de radia­
ciones alfa emitidos por el torio (10, 25).
En estos pacientes el hemangiosarcoma se
presenta con o sin cirrosis acompañante, lo
que sugiere que la cirrosis no es una con­
dición subadyacente obligatoria para el des­
arrollo del tumor. Sin embargo Ansari (3),
considera que la cirrosis puede jugar un pa­
pel importante en el desarrollo de heman­
giosarcomas, tal como se observa en los he­
patomas. En la literatura se han informa­
do casos de hemangiosarcoma asociados a
cirrosis por hemocromatosis (4, 23, 41).
Otro de los elementos implicados en la gé­
nesis del hemangiosarcoma hepático lo cons­
tituye la intoxicación crónica con arsénico
ya sea ambiental accidental o medicamen­
tosa como lo describe Regelson en un caso
observado en un paciente en tratamiento
crónico con solución de Fowler por pso­
riasis (33). Bucher y Liebegott, citado por
Regelson (33), analizan 19 casos de in­
toxicación crónica por arsénico encontran­
do 17 con cirrosis hepática, 5 de los cua­
les tenían un tumor hepático, 3 carcino­
mas hepatocelulares y 2 sarcomas. El aná­
lisis más detallado de las propiedades car­
cinogenéticas del arsénico se debe a Roth,
citado por Regelson (33), quien anali­
za 82 autopsias de trabajadores alemanes
en los viñedos que sufrieron de intoxica­
ción crónica por arsénico mediante el con­
tacto con insecticidas o bien a través de la
ingestión de vinos contaminados, encon­
trando 8 casos de hemangiosarcoma del hí­
gado. El mismo autor (35), estudia 27 au­
topsias de vinateros encontrando 13 casos
de cirrosis post-necrótica en tres de los cua­
les había hemangiosarcoma en la forma de
hiperplasia difusa hemangiomatosa, descri­
biendo el autor el desarrollo de estos he­
mangiosarcomas a través de "una hiperpla­
sia blastomatosa de las células que revisten
los sinusoides". El tiempo de exposición el
arsénico en estos pacientes fue de 12 a 17
años y el período de latencia considerado
entre 13 y 22 años. Los estudios más re­
cientes encuentran una relación directa en­
tre el hemangiosarcoma observado en tra­
bajadores de las plantas polimerizadoras de
plásticos y su exposición al comouesto clo­
ruro de vinilo. Los primeros casos fueron
descritos en los Estados Unidos (6, 12,
19, 27), Y posteriormente en Alemania e
Inglaterra (24). Recientemente Makk y
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Fig. N· 6.-Caso 1. Zona de parénquima hepático adyacente a la porción quística
del tumor. Se aprecia dilatación y congestión sinu~oidal. Las células
de Kupffer muestran hiperplasia, hipercromáticas y hay tendencia hacia
la vasoformación. (H & E 40 X).

Fig. N· 7.-Hígado en el Caso 2. Se observan nódulos de hemangiosarcoma en
la superficie externa. En la porción inferior del lóbulo derecho se

aprecia la zona de la ruptura espontánea, parcialmente cubierta de

coágulos sanguíneos.

280 Act. Méd. Costo 20-3· 1977 - De 202-292



colaboradores informan de 15 casos más
de hemangiosarcoma inducido por cloruro
de vinilo cuyos períodos de exposición va­
riaron entre 4 y 28 años (28). Microscó­
picamente el tumor se caracteriza por la
presencia de numerosas estructuras quísti­
cas revestidas por células de tipo endote­
lial que tienen núcleos atípicos, aumenta­
dos de tamaño, con hipercromasia e irre·
gularidad con estratificación. El crecimien­
to tumoral puede ser quístico o sólido en
forma de nódulos compactos en donde las
características vasoformativas son menos a­
centuadas y la proliferación es fusocelular
francamente sarcomatosa con poca diferen­
ciación. Ocasionalmente se aprecia creci­
miento mesenquimatosa no neoplástico de
forma papilar en donde las porciones cen­
trales conjuntivas se encuentran revesti­
das por células hemangiosarcomatosas. Exis­
te todavía discusión desde un punto de vis­
ta del origen de la célula que caracteriza el
tumor. Para muchos a.utores su origen se
traza a las células de Kupffer que revis­
ten los sinusoides, célula que representa al
sistema macrofágico y que posee propie­
dades totipotenciales. A favor de esta idea
se encuentra el que tumor forma verdade­
ros canales vasculares que se anastomosan,
así como áreas alejadas de los focos prin­
cipales en donde se aprecia marcada hi.
perplasia de estas células. Este hecho que
ya había sido observado por Baker y cola­
boradores (4) parece apoyar el origen
"Kupfferiano" del hemangiosarcoma hepá­
tico. Esto explicaría la aparición de focos
múltiples de hemangiosarcoma dispersos en
todo el hígado, tal como se observa en la
mayoría de los casos y probablemente se
deba a que el o los agentes iniciadores del
tumor afecten todo el sistema reticuloendo­
telial del hígado en mayor o menor grado,
sin embargo esta idea no es aceptada por
todos los autores. Ludwig (25), aunque
reconoce este hecho en sus casos informa­
dos, atribuye la hiperplasia de las células
de Kupffer en zonas alejadas al tumor a
una verdadera diseminación hematógena in­
trasinusoidal de un foco primario basando
esta observación en el hecho de que es im­
posible distinguir a las formas de heman­
giosarcomas metastásicos al hígado de las
formas primitivas. El origen a partir de
una célula reticuloendotelial (Kupffer) ex­
plicaría la capacidad fagocítica, especialmen­
te hematofagocitosis, que se observa no s6­
lo en hemangiosarcomas hepáticos sino tam­
bién en las formas esplénicas (17), (36),

en donde su origen se ha trazado a las cé­
lulas endoteliales que revisten los sinusoi­
des esplénicos. El estudio y la observación
de las lesiones hepáticas producidas por el
cloruro de vinilo en años recientes ) 6, 12,
19, 27), ha servido para dar apoyo a la
idea de que en realidad la hiperplasia de
las células reticuloendoteliales con la apari­
ción posterior de atipia, hipercromasia y es­
tratificación son hechos que preceden a las
formas francas de hemangiosarcoma y que
en realidad corresponden a una forma in
situ del tumor. Recientemente Thomas y co­
laboradores (28). Estos autores describen
como la hiperplasia de las células de Kup­
ffer se hace gradualmente severa, produ­
ciéndose compresión y atrofia de los coro
dones hepáticos, la proliferación reticuloen­
dotelial y se hace compacta, de tipo sar­
comatosa y aparecen luego elementos san­
guíneos originando las cavidades llenas de
sangre tapizadas por células de hemangio­
sarcoma. Estos autores describen también
cambios similares observados en el bazo y
ganglios lifáticos de algunos de los casos,
hecho que hablaría a favor de los agentes
inductores del tumor en realidad actúan en
todo el sistema reticuloendotelial, favore­
ciendo de esta forma la idea de un origen
de las céludas de Kupffer y la forma mul­
tifocal del hemangiosarcoma hepático. De
interés desde un punto de vista patológi­
co es el hecho de que algunos tumores me­
tastásicos al hígado pueden semejar patro­
nes de hemangiosarcoma dentro de los que
caben destacar hemangiosarcomas primarios
en otros sitios, metástasis vasculares en el
adenocarcinoma renal, el leiomiosarcomas,
sarcoma de Kaposi u hepatomas fusocelu­
lares en poca diferenciación. Clínicamente el
hemangiosarcoma hepático se ha asociado a
trastornos metabólicos como la hiperclace­
mia (11), pero con más frecuencia a tras­
tornos hematológicos, tales como coagula­
ción intravascular diseminada (44) Y ane­
mia hemolítica microangiopática con trom­
bocitopenia (2, 16,25,31), esta última
caracterizada por alteraciones morfológicas
de los eritrocitos circulantes, tales como ani·
socitosis y poiquilocitosis, células en for­
ma de casco, esquistocitos y fragmentos de
eritrocitos, la hemolísis y la trombocito­
penia que acompaña a esto~ tumores se ha
explicado en base a un factor vascular tu­
moral y ponerse en contacto con un endo­
telio alterado haciéndolos más susceptibles
a la aritrofagocitosis que contribuye a su
vez a la hemólisis (2, 16, 17, 32, 37). La
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Fig. N9 S.-Espacios vasculares con abundante sangre en el Caso 2. Se observa
hemangiosarcoma fusocelular entre la porción quística. (H & E 1O~{).

Fig. N9 9.-Caso 2. Proliferación papilar intraquística de estroma tumoral reves­
tida por células de hemangiosarcoma. (H & E 25 X).
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trombocitopenia, que es parte importante
de este síndrome se ha explicado en base a
la utilización aumentada o secuestra de las
plaquetas que se utilizan en la formación
de trombos que. se encuentran en los ca­
nales vasculares, y esta utilización se debe
problablemente a la capacidad aglutinan­
te de la trombina liberada en respuesta a
la hipoxia producida por una disminución
del flujo sanguíneo al pasar a través de la
red vascular tumoral (44). Los cambios
morfológicos experimentados por los eri­
trocitos, así como el atrapamiento de las
plaquetas han sido demostrados por War­
ner y colaboradores (46) quienes han lo­
grado obtener en ratones un modelo expe­
rimental del Síndrome de Kassabach-Me­
rritt mediante transplantes subcutáneos e
intraperitoneales de un hemangioendote­
liorna. La observación del tumor con el mi­
croscopio de ra,treo, muestra la formación
de trombos plaquetarios y la deformidad de
los glóbulos rojos sufren al quedar atra­
pados en la red que constituye la fibrina,
las plaquetas y el endotelio tumoral. Clí­
nicamente se debe sospechar la presen­
cia de un hemangiosarcoma hepático, cuan­
.do se esté frente a un paciente con un tu­
mor hepático que presente signos de ane-

mia microangiopática y hemólisis y evitar
entonces el empleo de la biopsia de agu­
ja como método diagnóstico por el riesgo de
producir una catástrofe de sangrado intra­
peritoneal masivo tal como ocurrió en uno
de nuestros casos.

Surnmary

Two new cases of primary hemangio­
sarcoma of the liver with hematological ab­
normalities are reported. One was associated
with microangiophátic hemolytic anemia and
thrombocytopemia other with chronic by­
poferremic anemia. In both cases the diag­
nosis was performed at autopsy and both
patients die due to massive intraperitol1eal
bleeding from the tumor, one after a needle
biopsy and the other because of spontaneous
rupture of the tumor, a very rare occurence
in hemangiosarcoma. None seem to have
been exposed to thoruim dioxide (Thoro­
trast), to arsenicals or to vinyl chloride.
Both cases were of the diffuse type of
hemangiosarcoma with extensive involment
of the liver.
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