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RESUMEN

OBJETIVO: El objetivo de este estudio era presentar nuestra
experiencia con 2 casos de angiomiolipoma hepatico en pa-
cientes con virus de la hepatitis C (VHC) positivo, y realizar
una actualizacion del manejo clinico y tratamiento del an-
giomiolipoma hepatico.

OBSERVACIONES CLINICAS: Ambos casos se presentaron en
mujeres en la cuarta-quinta décadas de la vida. La presenta-
cién clinica fue sintomatica en una de ellas e incidental en la
otra. Las 2 pacientes presentaban anticuerpos contra el
VHC, y se planteo el diagnéstico diferencial con el hepato-
carcinoma. Los valores de alfafetoproteina fueron normales.
Las pruebas de imagen no fueron concluyentes y sélo la
puncion-aspiracion con aguja fina y la inmunohistoquimica
orientaron el diagnéstico de angiomiolipoma. El tamaiio de
las tumoraciones fue grande: 4,8 y 8 cm de diametro, respec-
tivamente. En ambos casos se requirio la realizaciéon de ciru-
gia exerética para descartar definitivamente la malignidad.
No hay evidencia de recidiva tras 6 y 3 afios de seguimiento,
respectivamente.

DISCUSION Y CONCLUSION: El angiomiolipoma es una tumo-
racion hepatica benigna poco frecuente, que mimetiza
otras lesiones hepaticas. Pese a la dificultad diagnéstica,
una serie de datos radiologicos apoyan el diagnéstico de
esta enfermedad. No obstante, el diagndstico definitivo lo
proporciona la anatomia patolégica y la immunohistoqui-
mica (HMB-45). Se trata de una lesiéon compuesta por teji-
do adiposo, células musculares lisas y vasos sanguineos en
diversas proporciones. Pese a su caracter benigno, la difi-
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cultad para descartar su malignidad obliga al tratamiento
quirurgico. No esta descrita su relacion etiopatogénica con
el VHC, por lo que consideramos nuestros casos como un
hallazgo coincidente.

HEPATIC ANGIOMYOLIPOMA IN TWO PATIENTS
INFECTED WITH HEPATITIS C VIRUS

AM: The aim of this study is to present our experience with
two cases of hepatic angiomyolioma in hepatitis C virus
(HCYV) positive patients, and to up-date the clinical manage,
diagnostic and treatment of this entity.

CLINICAL OBSERVATIONS: Both cases were presented in wo-
men in their 4-5th decade of life. Clinical presentation was
with symptoms in one but incidental in the other. Both were
HCY positive. Values of alpha-fetoprotein were normal. Ra-
diological imaging was not diagnostic. Histopathological
examination and immunohistochemical findings gave the
diagnosis angiomyolipoma. At time of diagnosis the size of
tumours was 4.8 and 8 cm of diameter. Both cases were tre-
ated with surgery in order to definetly discard malignancy.
After 6 and 3 years of follow-up, there is no evidence of re-
currence.

DISCUSSION AND CONCLUSION: The hepatic angiomyolipoma
is a rare benign tumour, mimicking other liver tumours.
Although no patognomonic features, there are some radiolo-
gical findings that point out to the diagnosis of angiomy-
olipoma. Nevertheless, definitive diagnosis is done by his-
tological and immunohistochemical findings (HMB-45). The
hepatic angiomyolipoma consists of varing proportion of th-
ree elements, mature fat cells, smooth muscle cells and blood
vessels. Although it is a bening tumour, the difficulty in dis-
carding malignancy, prompt to surgical management. It is
not described its relation with HCV virus, thus we consider
our cases as an coincident finding.
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INTRODUCCION

El angiomiolipoma hepético es un tumor benigno poco
frecuente; es mucho mads frecuente su presentacion renal.
Tras la primera descripcién por Ishak!, en 1976, hemos
encontrado 325 casos descritos en la literatura médica
mundial.

El propésito de este trabajo es describir los 2 casos en-
contrados en nuestro centro, y realizar una puesta al dia
en lo referente a la clinica, el diagnéstico y el tratamiento
del angiomiolipoma hepatico.

OBSERVACIONES CLINICAS

En el periodo comprendido entre octubre de 1988 y junio del 2005, se
realizaron en nuestro centro 630 hepatectomias. Un 13% de ellas (80 ca-
sos) se realizaron por una enfermedad benigna y 2 por angiomiolipo-
mas, lo que representa el 0,3% de las causas de hepatectomia en nuestro
centro y el 2,5% de las causas de hepatectomia por enfermedad benigna.
La presentacion clinica, la enfermedad asociada, el diagndstico tanto ra-
diolégico como anatomopatolégico o inmunohistoquimico, asi como el
tratamiento y la evolucién posterior de ambos casos, se describen con
detalle a continuacién.

Caso 1

Mujer de 50 afios de edad, con antecedentes de hepatopatia crénica por
el virus de la hepatitis C (VHC), de 11 afios de evolucion, motivo por el
que se realizaban controles ambulatorios. En una ecografia de control
practicada hacia 3 afios, se detecté una pequeia lesion ocupante de es-
pacio (LOE) hepdtica de 2 cm en el segmento VIII. Dicha masa fue pun-
cionada, y la puncién-aspiracién con aguja fina (PAAF) fue sugestiva
de hiperplasia nodular focal. La paciente no acudié a los controles du-
rante 3 afios. Cuando acudi6 a su visita habitual se detecté un notable
crecimiento de la LOE del segmento VIII (8 cm), y la aparicién de otra
LOE de 1,7 cm en el segmento V, ambas bien delimitadas, sin evidencia
de cdpsula en la tomografia computarizada (TC); la primera de ellas
presentaba una clara captacion de contraste durante la fase arterial (fig.
1). En la resonancia magnética (RM) se detectd que la lesion del seg-
mento VIII era hipointensa en las secuencias de T1 y, discretamente hi-
perintensa en las secuencias de T2, y mostraba un intenso realce en la
fase arterial del estudio dindmico tras la administracion de contraste in-
travenoso, asi como un lavado répido en las fases portal y de equilibrio.
La analitica hepdtica mostrd: aspartato-transaminasa (AST) 77 U/, ala-
nina-aminotransferosa (ALT) 149 U/, bilirrubina total 0,35 mg/dl, fos-
fatasas alcalinas 102 U/l, gammaglutamil transpeptidasa (GGT) 119 U/L,
protombina del 88% y una alfafetoproteina de 5,7 ng/ml. Las técnicas

Fig. 1. Tomografia computarizada abdominal, donde se aprecia la cla-
ra captacion de contraste en fase arterial.

de imagen realizadas establecieron el diagndstico diferencial entre el he-
mangioma, la hiperplasia nodular focal y el hepatocarcinoma para la
LOE del segmento VIII, y el hemangioma para la LOE del segmento V.
Se realiz6 una PAAF de la lesion del segmento VIII, que indicaba un
posible angiomiolipoma, variante epitelioide. Sin embargo, ante la im-
posibilidad de descartar totalmente la malignidad, y por el crecimiento
progresivo de la LOE del segmento VIII, se decidié realizar un trata-
miento quirdrgico. Durante la intervencién, se realiz6 una ecografia in-
traoperatoria, que confirmé la presencia de las dos LOE descritas sobre
higado macroscépicamente normal, descartdndose la presencia de otras
LOE. La LOE sospechosa de malignidad presentaba compresién-despla-
zamiento de las venas suprahepdtica derecha y media. El tratamiento
consistié en una hepatectomia central, que abarcaba los segmentos 1V,
V y VIII, y una colecistectomia (fig. 2). Se realizaron 2 pinzamientos
hiliares totales de 10 min, y 3 pinzamientos hiliares derechos de 12 min
cada uno. No se requiri6 transfusién intraoperatoria de sangre. El post-
operatorio transcurri6 sin incidentes, y la paciente fue dada de alta a los
9 dias de la intervencién.

El andlisis anatomopatolégico mostr6 que se trataba de una tumoracién
hepdtica de 7,5 X 7 X 6,5 cm, bien delimitada y parcialmente encapsu-
lada, de consistencia muy friable, de coloracién pardo amarillenta, con
dreas de aspecto necrético y esfacelado, otras dreas ligeramente més s6-
lidas blanco-amarillentas, junto a otras intensamente rojas de aspecto es-
ponjoso. El estudio microscépico describia que estaba constituido por
una mezcla de tejido adiposo maduro, vasos de paredes engrosadas y
presencia de abundante componente de fibra muscular lisa. Este tltimo
componente era el predominante, y adoptaba un patrén trabecular en el
que se alternaban dreas de células fusocelulares, dreas de células de cito-
plasmas amplios y vacuolados junto a células de caricter epiteliode. Los
focos de tejido adiposo eran escasos y se observaba la presencia de ais-
lados focos de hemocitopoyesis. El estudio inmunohistoquimico mostré
positividad para el HMB-45 y SMA. En cambio, fue negativo para cito-
queratinas, S-100 y CD34. El dictamen final fue de angiomiolipoma
epiteloide sobre el higado, con una hepatitis crénica activa leve-modera-
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Fig. 2. Hepatectomia central de los segmentos hepdticos IV, V'y VIII.
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da por el VHC. El estudio anatomopatoldgico de la lesion del segmento
V result6 ser un hemangioma. En los controles clinicos y radioldgicos
de la paciente no se ha detectado ninguna recidiva de su enfermedad.
Fue tratada de su infeccién por el VHC mediante interferén y ribavirina,
con buena respuesta viroldgica. El seguimiento desde la cirugia fue de
3 afos sin incidencias destacables.

Caso 2

Mujer de 34 afios, VHC positivo, sin otros antecedentes de interés. A
raiz de un cuadro de dolor en el hipocondrio derecho se realiz6 una ana-
litica hepadtica, que fue normal (AST 21 U/l, ALT 13 U/], fosfatasas al-
calinas 87 U/l, GGT 13 U/], bilirrubina total 0,9 mg/dl), y una ecografia
abdominal, que mostr6 la presencia de un nédulo en el 16bulo hepatico
izquierdo de 4,3 X 4,8 cm, heterogéneo. Dichos hallazgos fueron con-
firmados por TC abdominal; se trataba de un nédulo no encapsulado,
bien delimitado y heterogéneo, situado en los segmentos II-III. Tras la
administracion de contraste, la lesion era hipercaptante en la fase arte-
rial con dreas isocaptantes e hipercaptantes en fase portal. El diagndsti-
co de entrada fue de adenoma hepadtico. Se solicité una PAAF, que indi-
c6 un hemangioendotelioma epitelioide. Se realizd un estudio de
extension con TC toracica y craneal y alfaproteina, que fueron norma-
les. Con el diagnéstico de hemangioendotelioma epiteloide se decidid
realizar cirugia exerética, que consisti6 en una bisegmentectomia lateral
izquierda. El postoperatorio transcurrio sin incidencias, y la paciente fue
dada de alta a los 5 dfas de la intervencion.

Macroscépicamente, se trataba de una tumoracion hepética de 4 X 5 cm,
de aspecto carnoso, bien delimitada, parcialmente encapsulada, de colo-

Fig. 3. A: tincion con hematoxilina-eosina (X10). Componentes de la
tumoracion: tejidos adiposos, vasos con paredes engrosadas y células
epitelioides. B: tincion inmunohistoquimica (HMB-45 X40). Expresion
positiva en las células epitelioides.
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racion blanquecina y sin dreas de necrosis ni de hemorragia. Microsco-
picamente, estaba constituida por una proliferacién de fibras musculares
lisas, dispuestas en forma de haces, nidos sélidos o adoptando un patrén
trabecular. Las células mioides eran tipicamente epiteliodes; algunas de
ellas presentaban citoplasmas claros y otras multinucleadas con cito-
plasmas granulares. Aunque menos abundantes, se describia la presen-
cia de vasos con paredes musculares y aislados grupos de adipoci-
tos maduros. No se detectd hemocitopoyesis. La anatomia patoldgica
(fig. 3) revel6 que se trataba de un angiomiolipoma epitelioide, con
marcadores inmunohistoquimicos positivos para HMB-45, vimentina y
actina, pero negativos para queratinas, S-100, CD34 y actina de muscu-
lo liso. En los controles clinicos y radiolégicos de la paciente no se ha
detectado recidiva de su enfermedad, tras un seguimiento de 6 afios.

DISCUSION

Una revisioén exhaustiva de la literatura médica pone de
manifiesto que, desde la primera descripcion del angio-
miolipoma hepético por Ishak!, en 1976, se han descrito
un total de 325 casos.

Epidemiologia

Las series mas extensas de los udltimos afios proceden de
los paises asidticos, como China®*, Japén®® y Taiwdn’,
aunque también se han descrito series amplias en los pai-
ses occidentales, como Estados Unidos®!°, Alemania''"?? y
Canadd®®. La primera revisién amplia, con 87 casos, pro-
cede de Australia', realizada en 1998. Se han publicado
casos aislados en Francia (n = 10), Italia (n = 5), Bélgica
(n = 4), Inglaterra (n = 4), Hungria (n = 1), Turquia (n =
1), Marruecos (n = 1), Méjico (n = 1) y Brasil (n=1). En
Espafia se han publicado 5 casos!>%,

Es una enfermedad hepdtica benigna poco frecuente. Es
mucho més frecuente su presentacion renal, ya que apare-
ce en el 0,3% de la poblacién, y representa el 3% de las
masas renales. Casos esporddicos han sido publicados
también en otras localizaciones anatémicas: paladar duro,
piel, ttero, vagina, penis, cordén espermatico y pulmon.
La edad de presentacion del angiomiolipoma se encuentra
entre los 30 afios y los 65 afios, principalmente, aunque se
han descrito casos que aparecieron a la edad de 16 afios'°.
Tiene una clara prevalencia por el sexo femenino, en una
proporcion de 4:1. Nuestros casos tienen una presenta-
cion caracteristica, ya que ambos corresponden a mujeres,
con edades comprendidas en el rango descrito en la bi-
bliografia para esta enfermedad.

Asociacion a otras enfermedades

El angiomiolipoma hepdtico, pero sobre todo el renal, se
asocia con la esclerosis tuberosa?. Algunos autores han
encontrado una incidencia de angiomiolipoma hepatico
en un 13% de los pacientes afectados de esclerosis tube-
rosa'’.

Los casos esporadicos de Taiwan y Singapur se asociaron
con el virus de la hepatitis B>'?? o0 el VHC?’, aunque en
series amplias no ha podido constatarse una asociacion de
causa-efecto con dichos virus. Pese a que la experiencia
de nuestro centro no es muy amplia, los 2 casos expuestos
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se han presentado en pacientes afectados por el VHC.
Probablemente, la alta prevalencia de este virus en la
cuenca mediterrdnea en relacién con otras regiones, ex-
plicarfa su coexistencia en nuestros 2 casos. Desafortuna-
damente, las series de paises mediterraneos son cortas y
no permite establecer o comparar una relacioén de causali-
dad®.

El angiomiolipoma puede asociarse de forma coincidente
con otras lesiones hepdticas, como el hemangioma caver-
noso?, el hepatocarcinoma??, el sarcoma hepético®, la ci-
rrosis biliar primaria®, la hiperplasia nodular focal, el
adenoma biliar?, etc. Es frecuente la asociacion con otros
angiomiolipomas de localizacién renal (unilateral o bila-
teral)!” o pulmonar (unilateral o bilateral)'®. Uno de nues-
tros casos se ha asociado con un hemangioma.

Presentacion clinica

La clinica, cuando se presenta (en un 40% de los casos),
es inespecifica. La mayoria de los casos son asintomati-
cos (el 60%). Los sintomas descritos con mayor frecuen-
cia son dolor abdominal y fiebre®. En el angiomiolipoma
hepatico, al igual que el renal, la aparicién de sintomas,
basicamente dolor, se relaciona con el aumento de tama-
flo del tumor. En el rifién, se ha determinado que las le-
siones de mds de 4 cm tienen mayor riesgo de rotura y,
por tanto, de manifestarse como dolor secundario a una
hemorragia. También en el higado se han reportado casos
de hemoperitoneo secundario a una rotura espontdnea del
angiomiolipoma?’. Aunque el angiomiolipoma hepatico y
el renal son la misma entidad®, hay diferencias en la for-
ma de presentacion (tabla I). Como ya se ha descrito en
series mas amplias, el diagndstico de angiomiolipoma he-
patico se produce, mayoritariamente, de manera casual
mediante estudios de imagen para valorar otra enferme-
dad. Puesto que en la mayoria de casos el diagndstico es
incidental, los tumores presentan un tamafio muy varia-
ble, desde 0,1 a 36 cm de didmetro. De forma analitica,
no suele detectarse ninguna alteracion de la funcién hepa-
tica® y el valor de la alfafetoproteina suele ser normal. Se
ha descrito algtin caso de malignizacion, por lo que es
adecuado realizar un seguimiento mediante pruebas de
imagen. Cuando dichas pruebas muestran un crecimiento,
un aumento del riesgo de rotura, presencia dolor, o dudas
sobre su benignidad, debe indicarse la reseccién. Nues-
tros casos coinciden con lo descrito en la literatura médi-
ca. Una de las pacientes presentd dolor en el hipocondrio
derecho, por lo que se inici6 un estudio mediante pruebas

TABLA 1. Diferencias entre angiomiolipoma hepatico y renal

de imagen a raiz de dicho sintoma. En la otra paciente se
traté de un hallazgo casual, y durante el seguimiento se
constato el crecimiento de la lesién.

Diagndstico radioldgico (tabla Il)

La mejora en las técnicas de imagen'®!!* ha comportado
un mejor diagnéstico del angiomiolipoma hepético en los
ultimos afios. El estudio inicial suele realizarse mediante
ecografia, que demuestra un nédulo hiperecogénico, hete-
rogéneo y bien delimitado. La eco-Doppler puede demos-
trar una distribucién vascular filiforme o puntiforme, con
un flujo sanguineo que presenta un rapido drenaje, o ima-
genes compatibles con fistulas arterioportales. Este ha-
llazgo también estd descrito en tumoraciones benignas,
como el hemangioma, y malignas, como el hepatocarci-
noma. No obstante, esta técnica no es capaz de demostrar
el flujo caracteristico de estos tumores, ni el calibre irrre-
gular de los vasos ni los patrones vasculares cadticos, por
lo que es obligado ampliar el estudio con otras técnicas
de imagen.

La TC sin contraste intravenoso suele detectar un nédulo
hipodenso, bien delimitado. El hallazgo de 4reas con den-
sidades menores de —20 unidades Hounsfield (UH) per-
mite establecer la presencia de grasa intratumoral, muy
sugestiva de angiomiolipoma. El estudio multifdsico con
contraste intravenoso muestra captacion de contraste en la
fase arterial (hiperdensa respecto al parénquima normal)
y un drenaje venoso precoz, apareciendo como una lesién
hipodensa respecto al parénquima normal en la fase por-
tal, aunque puede persistir hiperdenso en las fases portal
y de equilibrio, o ser isodenso respecto al parénquima ad-
yacente en estas fases®. A diferencia de otros tumores,
como el hepatocarcinoma, en el angiomiolipoma no se
identifica ninguna cdpsula peritumoral en fase venosa o
de equilibrio.

La RM muestra una lesién hipointensa en T1 e hiperin-
tensa en T2, asi como patrones de captacién con gadoli-
nio semejantes a los descritos en la TC, con una clara hi-
pervascularizacién tumoral en la fase arterial y un drenaje
venoso precoz. La presencia de dreas hiperintensas, en el
estudio potenciado en T1, sugiere la existencia de grasa
en el interior del tumor, que puede ser comprobada me-
diante secuencias de desplazamiento quimico y de satura-
cion grasa. El hepatocarcinoma presenta un T1 y un T2
mads prolongados que el tejido normal, lo que permite una
mejor identificacién de la cdpsula tumoral. Pese a las téc-
nicas de imagen, la RM fue incapaz de descartar el hepa-

Angiomiolipoma renal

Angiomiolipoma hepatico

Elevada frecuencia de tejido graso

Hemorragia intratumoral frecuente

Transformacién maligna

Cambios en el tamailo y la composicién interna

Sin regresion

50% asociado a esclerosis tuberosa (enfermedad de Bourneville)

Mais/menos frecuencia de tejido graso
Hemorragia intratumoral poco frecuente
Sélo un caso de transformacion maligna
Sin cambios en la composicion interna
Algtn caso de regresion

5-15% asociado a esclerosis tuberosa
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TABLA II. Caracteristicas radioldgicas en el diagnéstico diferencial del angiomiolipoma hepatico

Ecograffa

TC

RM

Tumores benignos
Angiomiolipoma

Adenoma

Hiperplasia nodular focal
hipo/hiper/iso

Hemangioma

Tumores malignos
Hepatocarcinoma

Hiperecogénico
Bien delimitado

Hipo/hiper/iso

SC: hipo/isodensa

Hipo/hiper/iso

SC: hipodenso

SC: hipodenso

Bien delimitado

FA: hiperdenso

FP: hipo/iso/hiperdenso

SC: hipodenso con dreas hiperdensas
(hemorragia) y capsula hipointensa

FA: hiperdenso

FP: hiper/isodenso

FE: isodenso

HIDA: no marcador

T1 y T2: iso/hipointenso

TC-contraste

FA: hiperdensa

FP: hipo/isodenso

FE: cicatriz hiperdensa

SC: hipodenso

TC-contraste

FA: hiper periferia

FP: hiper perif > centro FP: hiper perif * centro

FE: isodenso

T1: hipo/hiperintenso
FA: hiperdenso y cdpsula hipodenso

FP: Hipodenso y cdpsula hiperdensa
FA: hiper FP: hipo

T1: hipointenso con dreas hiperintensas
T2: hiperintenso

RM-gadolinio

FA y FP: hipo/iso/hiperintenso

T1: hipodenso con dreas hiperintensas

T2: iso/hiperintenso heterogéneo
Cépsula hiperintensa

RM-gadolinio

FA y FP: hiperintensas, FE: isointensa

RM-gadolinio

FA: hiperintensa

FP: isointensa

FE: cicatriz central hiperintensa
T1: hipo T2: hiperintenso
RM-gadolinio

FA: hiperintenso en periferia

FE: isointenso
T2: hiperintenso

Cépsula: hipoen T1 y T2
RM-gadolinio

Melanoma SC: hipodenso
FA: hiperdenso

FP: hipodenso

T1: hipo/hiper si tiene melanina

T2: hiperintenso
FA: hiper FP: hipo

FA: fase arterial; FE: fase de equilibrio; FP: fase portal; RM: resonancia magnética; SC: sin contraste; TC: tomograffa computarizada.

tocarcinoma en una de las pacientes. No obstante, pueden
producirse modificaciones de estos patrones segin el
componente que predomine en la lesién estudiada’!.

En nuestros casos, el diagndstico inicial de la LOE se rea-
liz6 a partir de la ecografia, y ambas lesiones se descri-
bieron como bien delimitadas, ecogénicas y heterogéneas.
En ambos se solicité una TC, que detecté un nédulo bien
delimitado e hipercaptante en fase arterial. En la paciente
de mayor edad, la TC puso de manifiesto un notable au-
mento del tamafio de la lesion, que, junto con la presencia
de hepatopatia por el VHC, obligaba a descartar un hepa-
tocarcinoma sobre el higado no cirrético. Las dudas diag-
nosticas obligaron a completar el estudio con una RM.

Es dificil discernir cudl es la mejor técnica de imagen, ya
que ninguna de ellas ofrece un diagndstico definitivo. Los
métodos de imagen pueden sugerir el diagnéstico de an-
giomiolipoma si es posible determinar la existencia de
grasa en el interior de la tumoracién, ya que el patrén de
captacion de contraste de este tumor es semejante a otras
tumoraciones, como el hepatocarcinoma, la hiperplasia
nodular focal, las metdstasis hipervasculares y el adeno-
ma2"?2, tal como ocurri6 en el caso 1. Aun asi, la presen-
cia de grasa también se ha descrito en el hepatocarcinoma
bien diferenciado, el liposarcoma, el adenoma y las me-
tastasis del teratoma maligno. Por tanto, el hepatocarcino-
ma, especialmente cuando presenta dreas de degeneracion
grasa, es el principal diagndstico diferencial radiolégico
con el angiomiolipoma. Un gran nimero de lesiones pre-
cisard estudios con todas las pruebas de imagen citadas y,
aun asfi, el diagndstico serd incierto®.
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Diagnoéstico anatomopatoldgico

La PAAF y la anatomia patoldgica de la pieza proporcio-
nan el diagnéstico definitivo. El angiomiolipoma se ha cla-
sificado segtin la composicién de las células y los tejidos
que la forman, o a partir de su disposicién. Segtn la com-
posicién®, el estudio con hematoxilina-eosina muestra di-
versas proporciones de tejido adiposo, células musculares
lisas y vasos sanguineos. El tipo mas frecuente es el mixto.
Cuando el componente graso representa un 70% o mads, se
denomina lipomatoso. Cuando este mismo componente re-
presenta menos del 10% y predominan las células muscu-
lares lisas, se denomina miomatoso. Cuando predomina el
componente vascular con vasos engrosados similar a neo-
formaciones vasculares, se denomina angiomatoso. Segin
la disposicion de sus células?, se describen diferentes patro-
nes de crecimiento: patrén trabecular, que adquiere una
apariencia muy similar al carcinoma hepatocelular; patrén
pelioide, donde hay zonas de contenido liquido, junto a zo-
nas vecinas hemorrdgicas, y patrén inflamatorio, donde
predominan células inflamatorias, como linfocitos By T, y
macréfagos. En un mismo tumor podemos encontrar los
diferentes patrones de crecimiento.

En estos 2 casos se practicéd una PAAF, que puso de relie-
ve un predominio de células musculares, con caracteristi-
cas tipicamente epitelioides. Aunque en los casos que nos
conciernen la PAAF descarté malignidad en el material
remitido, las formas epitelioides son variantes con gran
atipia celular, que puede crear confusién con la enferme-
dad maligna.
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TABLA III. Patron inmunohistoquimico y diagnéstico diferencial

|HMB—45/50| SMA | VIM | DESM | S-100 | CD31/34 | Melan A | C-kit | Querat | Rec Horm | Hepparl | CD68
AMLH ++ + + + + ++ - + - + - +
AMLR - ++ + + + ++ ++ + - + - +
HCC - - - - - - - - + + + -
CR - - + - - - - - + - - -
LEIOM - + + + - - - + - - - -
LIPSAR - - + - + - - - - - - -

AMLH: angiomiolipoma hepdtico; AMLR: angiomiolipoma renal; CR:
liposarcoma.

Diagnéstico inmunohistoquimico (tabla Ill)

El gran adelanto anatomopatolégico viene dado por las
técnicas inmunohistoquimicas, que proporcionan un
diagnéstico precoz y seguro del angiomiolipoma hepati-
co. El marcador més frecuente del angiomiolipoma hepa-
tico es el HMB-45, anticuerpo monoclonal especifico del
melanoma humano o proteina asociada a melanosoma.
Segtn la literatura médica, su positividad es casi univer-
sa]>369:182425.30.32.33 Qe trata de una proteina que se expre-
sa principalmente en las células de misculo liso, en el te-
jido adiposo y, en las células perivasculares; que, como
se ha descrito, son los 3 componentes que se hallan en
diferente proporcién en el angiomiolipoma. El segundo
marcador en frecuencia es la actina de misculo liso, o
SMA3?28_ Se localiza principalmente en el huso muscu-
lar. Otros marcadores que aparecen con relativa frecuen-
cia son: vimentina, S-100, CD34, A103%* y Melan A°,
mucho mds frecuente en el rifién. Se han descrito di-
ferencias en cuanto a la inmunohistoquimica entre el
angiomiolipoma hepdtico y renal. Mientras que en el an-
giomiolipoma hepdético hay una fuerte positividad para
el HMB-45 y parcial positividad para el SMA, en el an-
giomiolipoma renal sucede lo contrario: presenta po-
sitividad esporddica para HMB-45 y una fuerte presen-
cia de SMA? y Melan A. Por tanto, los marcadores
mas especificos para el diagndstico del angiomiolipoma
son los melanosémicos HMB-45/50 y el Melan A. Per-
miten distinguirlos de otros tumores mesenquimales y
epiteliales, para los cuales también son ttiles las quera-
tinas.

En los casos que nos conciernen, el estudio inmunohisto-
quimico present6 positividad para HMB-45 y SMA. Sélo
uno de ellos presentd positividad para vimentina, y en
ambos casos resultaron negativas las detecciones de cito-
queratinas, S-100 y CD34.

Algunos autores consideran el angiomiolipoma, los tumo-
res de células claras del pulmén y el pancreas, la linfan-
giomiomatosis y el rabdomioma del corazén como célu-
las emparentadas, miembros de la familia PECOMA,
derivadas de las células mesenquimales perivasculares,
basdndose en su morfologia y en sus caracteristicas inmu-
nohistoquimicas, que expresan marcadores de musculo y
melanogénesis. Dichas células se diferenciarian hacia las
tipicas células musculares lisas, que inmunohistoquimica-
mente serian actina y desmina positivas, o se diferencia-
rian hacia celulas epiteliodes, que inmunohistoquimica-
mente serian positivas para el HMB-45.

carcinoma renal; HCC: hepatocarcinoma; LEIOM: leiomioma/leiomiosarcoma; LIPSAR:

Tratamiento

El angiomiolipoma hepdtico es un tipo de lesién que mi-
metiza otras enfermedades hepdticas, por lo que no es po-
sible descartar su malignidad hasta el diagnéstico definiti-
Vo que proporciona la anatomia patolégica.

El tratamiento de eleccién de esta enfermedad es la exére-
sis quirdrgica, que ademds proporcionard material para
llegar a un diagndstico definitivo. La cirugia estd princi-
palmente indicada cuando el tumor produce sintomas?, si
hay un crecimiento rapido*!®, no es posible descartar ma-
lignidad®? o hay un elevado riesgo de rotura® (tabla IV).
Segtin la literatura médica, el diagnéstico diferencial con
un proceso maligno fue la razén del tratamiento en el 82%
de los casos?>-1118:1924.25.30-32 o] crecimiento del tumor en el
12%31916 y 1a rotura en el 3,5%?*. Las 3 primeras circuns-
tancias se daban en nuestras pacientes. El tratamiento en
ambos casos consistié en la reseccidn quirtirgica de la le-
sién hepdtica, sin otras medidas previas. En uno de ellos
se practicé una bisegmentectomia izquierda, mientras que
en el otro se llevé a cabo una hepatectomia central parcial
con exéresis de los segmentos IV, V 'y VIIL.

Evolucidn y prondstico

No se han descrito recidivas en la literatura médica, salvo
en la experiencia de Dalle®. En nuestras pacientes no se ha
evidenciado recurrencia tras un seguimiento de 6 y 3 afos.

CONCLUSION

El angiomiolipoma hepatico es una tumoracién benigna,
cuyas caracteristicas radiolégicas mimetizan otras lesio-
nes malignas hepdticas. La PAAF y la inmunohistoqui-
mica son orientativas del diagndstico. No obstante, las
dudas de diagnéstico diferencial con otras lesiones malig-
nas obliga a la reseccion quirtirgica como tratamiento de
eleccion.

TABLA IV. Indicacién quirtdrgica del angiomiolipoma

Cuando hay sintomas:
Dolor
Hemorragia intratumoral
Hemoperitoneo
Crecimiento rdpido y progresivo
Dudas diagnésticas con imposibilidad de descartar malignidad
Transformacién neopldsica
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