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RESUMEN

El hemangioma cavernoso es el mas frecuente de los tumo-
res hepaticos benignos. Suele tratarse de un tumor pequeiio,
Gnico o miltiple, generalmente asintomatico, pero puede lle-
gar a ser de gran tamaifio. En la mayoria de los casos se tra-
ta de tumores esporadicos.

Describimos a una familia en la que 6 de sus miembros de
3 generaciones sucesivas presentan hemangiomas caverno-
sos hepaticos. Una de las mujeres, consumidora de anticon-
ceptivos orales, presentaba un hemangioma cavernoso gi-
gante que ocasionaba dolor en el hipocondrio derecho y
alteraciones analiticas, mientras que los otros casos eran
asintomaticos.

En la bibliografia hemos encontrado tinicamente un trabajo
que recoja la existencia de hemangiomas cavernosos hepati-
cos familiares; otros 2 trabajos describen hemangiomas he-
paticos en miembros de familias afectadas de angiomas de
otras localizaciones. Nos parece de interés describir una
nueva familia con esta patologia. Los hallazgos podrian apo-
yar la herencia autosémica dominante como modo de trans-
mision de estos tumores, asi como la existencia de factores
proliferativos de éstos.

FAMILIAL HEPATIC HEMANGIOMAS

Cavernous hemangioma is the most frequent benign hepatic
tumor. These tumors are usually small, solitary or multiple,
and asymptomatic but they can be large. In the majority of
cases, these tumors are sporadic.

We describe a family in which six members from three suc-
cessive generations presented cavernous hepatic hemangio-
mas.

One of the women, who was taking oral contraceptives, pre-
sented a giant cavernous hemangioma causing pain in the
right hypochondriac region and biochemical abnormalities
while the remaining cases were asymptomatic.

We found only one study in the literature that reports fami-
lial cavernous hepatic hemangioma; a further two studies
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describe hepatic hemangiomas in members of families with
angiomas in other sites. We believe that description of a new
family with this disease is of interest. The findings could
support autosomal dominant inheritance as the mode of
transmission of these tumors, as well as the existence of pro-
liferative factors in these tumors.

INTRODUCCION

El hemangioma cavernoso es el tumor hepatico benigno
mds frecuente y puede encontrarse hasta en el 5% de las
necropsias!. Habitualmente de pequefio tamaifio, suele
permanecer asintomatico y ser un hallazgo casual. Sin
embargo, puede ser de gran tamafo, considerdndose gi-
gante cuando mide mds de 4 cm, y producir molestias ab-
dominales o asociarse con un fenémeno de coagulacién
intravascular diseminada (sindrome de Kassabach-
Merrit). Excepcionalmente estos tumores hepaticos se
han encontrado en varios miembros de la misma familia.
En este trabajo describimos a una familia en la que 6
miembros de 3 generaciones sucesivas presentan heman-
giomas cavernosos hepaticos. En 3 de ellos son multiples
y otro presenta un tumor gigante.

OBSERVACION CLINICA

Mujer diagnosticada en 1988, a los 38 afios, de hemangioma cavernoso
hepidtico de 16bulo derecho. Referia ingesta de anticonceptivos orales
hasta los 36 afos y molestias inespecificas en el hipocondrio derecho.
Presentaba hepatomegalia de 9 cm. Los datos analiticos fueron: plaque-
tas, 114.000; aspartatoaminotransferasa, 48 U/l; alaninaaminotransfera-
sa, 28 U/l; gammaglutamiltranspeptidasa, 158 U/l; fosfatasa alcalina,
593 U/l; bilirrubina total, 1,73 mg/dl, y bilirrubina directa, 0,89 mg/dl.
La serologia del virus de la hepatitis B fue negativa, y la coagulacion,
proteinograma y alfafetoproteina, normales. En la ecografia abdominal
se encontraron mdltiples nédulos hepdticos de diferente ecogenicidad.
En la tomograffa axial computarizada abdominal (fig. 1), se vio una
gran tumoracion hipodensa en el 16bulo hepatico derecho que se realzaba
con contraste desde la periferia al centro. La arteriografia hepdtica de-
mostrd, en la fase arterial, la opacificacion con contraste de grandes la-
gos sanguineos en el 16bulo hepatico derecho. Se diagnosticé de heman-
gioma cavernoso hepdtico gigante. Desde entonces ha permanecido
asintomdtica, con aumentos fluctuantes de la gammaglutamiltranspepti-
dasa (GGT) y bilirrubina, con transaminasas normales y trombopenia,
nunca inferior a 91.000 plaquetas. Ha presentado un descenso del fibri-
ndégeno, pero con un tiempo de protrombina siempre normal. Se realizd
serologia del virus de la hepatitis C, que fue negativa. Una tomografia
computarizada craneal descarté la presencia de hemangiomas cerebra-
les. Durante los 15 afos de seguimiento, el angioma ha presentado un
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discreto crecimiento. Dada la benignidad del tumor, asi como su lento
crecimiento y su curso prcticamente asintomdtico, se ha mantenido
hasta la fecha una actitud conservadora.

El padre de la paciente presentaba 7 hemangiomas cavernosos hepati-
cos, de moderado tamafio, en ambos I6bulos hepaticos. No existian an-
giomas cerebrales.

La paciente tiene un hermano sin hemangiomas y una hermana con un
hemangioma hepdtico pequefio. A su vez, una hija del hermano, de los
2 hijos que tiene, también presenta un hemangioma cavernoso hepatico
y estan pendientes de estudio las 4 hijas de la hermana.

La paciente tiene 3 hijos, una mujer de 27 afios y 2 varones de 25 y
22 aios. La hija tiene 2 hemangiomas de 4 y 2,4 cm en el I6bulo hepati-
co derecho. El hijo de 22 afios, diagnosticado de epilepsia parcial cripto-
genética, presenta un hemangioma de 1,8 cm en el 16bulo hepatico iz-
quierdo y mediante tomografia computarizada craneal se ha descartado
la existencia de hemangiomas cerebrales. Ambos hijos se mantienen
asintomdticos, con hemograma, bioquimica y coagulacién normales.
Durante su seguimiento no se ha objetivado crecimiento de los heman-
giomas. El otro hijo varén, que no tiene lesiones hepaticas, presenta
un angioma estrellado o «arafia vascular» en la region malar derecha
(fig. 2).

DISCUSION

Los hemangiomas cavernosos hepdticos son tumores, ge-
neralmente subcapsulares, compuestos por una trama vas-
cular tapizada por células endoteliales y separada por sep-
tos fibrosos. Representan los tumores hepaticos benignos
mds frecuentes y su abordaje terapéutico estd en relacion
con los sintomas y complicaciones que presenten®. Son
habitualmente tumores esporddicos, y son excepcionales
los casos en los que se ha descrito una posible agregacion
familiar. La existencia de un gran hemangioma hepatico
en nuestra paciente y de hemangiomas multiples en su
progenitor nos llevo a estudiar a sus hermanos y a sus hi-
jos y sobrinos, y hallamos hemangiomas hepaticos en 4
de los 6 familiares estudiados hasta la fecha. En la biblio-
graffa hemos encontrado inicamente un trabajo en el que
se describan «hemangiomas hepéticos familiares»®. Se
trata de una familia en la que 5 miembros femeninos de 4
generaciones sucesivas presentan hemangiomas hepati-
cos, en 3 de los casos de gran tamafio y sintomaticos. El
modo de transmisién apuntado es mediante herencia auto-
somica dominante. Ademds, en una de las pacientes se
encontrd un hemangioma cutdneo plano y en otra un he-
mangioma racemoso muscular. También se observé una
incidencia aumentada de adenomas tiroideos entre los
miembros de esta familia. Otros 2 trabajos*® recogen a 2
familias con angiomas cavernomatosos cerebrales, en las
que algunos de sus miembros presentan también heman-
giomas cavernosos hepdticos. En la familia descrita por
Drigo et al* se encuentra ademds un hemangioma retinia-
no, mientras que en la descrita por Filling-Katz et al®
existen angiomas de distribucién mds amplia (retina, piel
y tejidos blandos) y 2 de sus miembros presentan defectos
del tubo neural.

En la familia que nosotros presentamos, también en-
contramos en uno de sus miembros, en el que no se han
identificado lesiones hepdticas, un hemangioma cutidneo
facial. Hemos descartado la existencia de angiomas cere-
brales en el caso indice, en su progenitor y en su hijo va-
rén epiléptico.

A la vista de estos hallazgos, nos planteamos la posibili-
dad de la existencia de una forma familiar de hemangio-
mas hepdticos, cuyo modo de transmision pudiera ser au-
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Fig. 1. Tomografia computarizada abdominal donde se observa un he-
mangioma gigante que ocupa todo el lobulo derecho hepdtico y parte
del lobulo izquierdo, que ha sufrido una hipertrofia compensadora.
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Fig. 2. Arbol genealdgico que muestra los sujetos afectados de las 3 ge-

neraciones dentro de la familia descrita. Encontramos 6 miembros afec-
tados de hemangiomas hepdticos y uno con un hemangioma facial.

tosémico dominante, al igual que ocurre en la cavernoma-
tosis cerebral familiar. Esta enfermedad presenta una for-
ma esporddica y otra, mds frecuente, familiar con heren-
cia autosémica dominante*®’. La coexistencia, tanto en
nuestra familia como en las 3 encontradas en la bibliogra-
fia, de hemangiomas en distintos 6rganos podria ser una
simple coincidencia o deberse a una hipotética relacién
entre el tedrico gen responsable de los hemangiomas he-
paticos familiares y el gen o los genes responsables de los
hemangiomas familiares de otros 6rganos. En todo caso,
la asociacién de los angiomas hepdticos con los de otra
localizacién es poco frecuente. Si bien todos los casos de
hemangiomas hepaticos ocurrieron en mujeres en las 3
familias de la bibliografia, en la presentada por nosotros
encontramos también varones afectados. Sin embargo, el
hecho de que el hemangioma de mayor tamafio, y el tni-
co sintomadtico, aparezca en una mujer que ademads tiene
antecedentes de consumo de anticonceptivos podria apo-
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yar el papel de las hormonas sexuales femeninas, funda-
mentalmente los estrégenos, como factores favorecedores
del crecimiento de los hemangiomas hepaticos. Asi, aun-
que los hemangiomas cavernosos hepaticos no suelen
presentar un crecimiento importante durante su segui-
miento>®°, se ha descrito la relacién existente entre los
anticonceptivos orales y el aumento de tamafio, la apari-
cién de sintomas'®'! e incluso la recurrencia de los he-
mangiomas hepéticos!!. También se ha visto un creci-
miento de estos angiomas durante la pubertad'? e incluso
se describe la aparicién de estos tumores en probable re-
laciéon con el embarazo y la estimulacién ovdrica®!3.
Estudios in vitro concluyen que los estrégenos pueden
promover la proliferacién de las células del endotelio vas-
cular de los hemangiomas'.

Pensamos que podria existir una agregacién familiar en
algunos de los pacientes con hemangiomas hepdticos,
aunque sea poco frecuente. Son necesarios estudios mas
amplios y profundos para su demostracién y, ademads, ha-
brd que seguir estudiando la relacién de las hormonas se-
xuales femeninas, o de otros factores proliferativos, con
la evolucién de los hemangiomas.
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