166

CARTAS AL EDITOR

Angioma de células
litorales y enfermedad
de Von Willebrand

Sr. Editor:

Los tumores vasculares son la causa mas frecuente de tumores
primarios del bazo!. El angioma de células litorales, es un tu-
mor vascular con origen en los sinusoides de la pulpa roja es-
plénica y que se caracteriza por la expresion de marcadores en-
doteliales e histiocitarios?3. Generalmente, se manifiesta con
esplenomegalia e hiperesplenismo!. Aunque es aparentemente
benigno, se recomienda el seguimiento de los pacientes, ya que
un tercio de los casos descritos en adultos, se asocia a linfomas
y otras neoplasias malignas®,

Se presenta el caso de un nino de 12 anos de edad que consulta
por epistaxis sin causa conocida. No antecedentes hemorragicos
previos. A la exploracion, solo se detecta esplenomegalia de dos tra-
veses de dedo y pequenas equimosis en regiones pretibiales. Exa-
menes complementarios: discreta anemia microcitica y trombocito-
penia con frotis sugestivo de hiperesplenismo. TTPA alargado con
factor Von Willebrand y cofactor de la ristocetina disminuidos, com-
patible con enfermedad de Von Willebrand. Ecografia abdominal:
bazo de 14 x 11 cm con ecoestructura heterogénea. En su interior
se visualiza masa hiperecogénica con respecto al parénquima cir-
cundante, aparentemente bien delimitada, de 9 x 9 cm y ecoestruc-
tura heterogénea. Tomografia computarizada (TC) y resonancia
magnética (RM): tumor esplénico bien delimitado, que aumenta re-
alce en fases tardias del estudio dinamico (fig. 1A y B).

Se realiza esplenectomia, con fines diagndsticos y terapéuticos.
Dos semanas antes de la intervencion, se procede a vacunacion con-
tra gérmenes encapsulados (Haemophilus influenzae, Streptococcus

pneumoniae, Neisseria meningitidis). Una hora antes de la cirugia,
se administra infusion de desmopresina (0,3 pg/kg en 100 ml de
suero salino fisiologico, a pasar en 30 min, intravenoso) para liberar
el factor Von Willebrand de los almacenes intracelulares de las célu-
las endoteliales, y asi normalizar las alteraciones de la coagulacion
de nuestro paciente.

El estudio anatomopatoldgico de la tumoracion muestra una neo-
formacion constituida por canales vasculares anastomosados, tapi-
zados por células columnares positivas para marcadores histiocita-
rios y endoteliales, compatible con angioma de células litorales
(CD-68, CD-34, CD-31, S-100).

La evolucioén es favorable, presentando en los controles analiti-
cos posteriores, una trombocitosis reactiva. Las plaquetas y las alte-
raciones de la coagulacion detectadas antes de la intervencion, son
normales al ano.

El angioma de células litorales es una neoplasia vascular be-
nigna que afecta de forma tipica al bazo?. Es excepcional su des-
cripcion en nifos”.

En 1991, Falk et al? describieron por primera vez, sus caracteristi-
cas morfoldgicas y fenotipicas, en base a una casuistica de 17 pa-
cientes. Las células neoplasicas se caracterizan por presentar un fe-
notipo positivo tanto para marcadores endoteliales (CD-31, CD-34,
-FVIII/FvW) como histiocitarios (CD-68, $-100)23, No presentan
atipias ni mitosis, a diferencia del tumor maligno de células litorales’.

El angioma de células litorales puede presentarse clinicamente
con sintomas constitucionales (astenia, anorexia, pérdida de peso)
e hiperesplenismo, anemia y trombocitopenia®*>, aunque su hallaz-
go también puede ser casual, ya que a veces cursa de forma asinto-
matica®.

Las técnicas de imagen (ecografia, TC, RM) pueden ser utiles
para valorar las caracteristicas morfologicas y estructurales del
tumor. Generalmente, se trata de lesiones multinodulares que
afectan al bazo de forma difusa*?; sin embargo, nuestro pa-

Figura 1. Resonancia magnética. A) Tumoracion esplénica bien delimitada. B) Captacion progresiva de contraste por
parte de la masa, conforme progresa el estudio dindmico, como corresponde a una lesion de tipo vascular.
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ciente presentaba en ecograffa una masa hiperecogénica bien
delimitada que pudo caracterizarse como lesion de tipo vascular
en TC y RM (ya que aumentaba el realce del tumor en la fase
tardia del estudio dindmico). Su presentacién en forma de lesién
Unica e hiperecogénica, sélo la hemos encontrado referida por
un autor?.

El diagnéstico diferencial debe realizarse con neoplasias pri-
marias esplénicas que afecten de forma difusa al bazo (heman-
giomas, linfangiomas, hamartomas, hemangioendoteliomas, an-
giosarcomas) y con enfermedades sistémicas (sarcoidosis), en
aquellos pacientes con afectacion multiple difusa. En enfermos
como el nuestro, con tumor Unico, el diagnédstico diferencial in-
cluye a cualquier tipo de tumoracién esplénica unifocal!-1°,

El tratamiento es quirdrgico, siendo la esplenectomia necesa-
ria para el diagnostico inmunohistoquimico?°.

El estudio de las alteraciones de la coagulacion de nuestro pa-
ciente (TTPA alargado, factor VIII levemente disminuido, factor
Von Willebrand y cofactor de la ristocetina disminuidos) eran
compatibles con enfermedad de Von Willebrand. La normaliza-
cién de dichas alteraciones al afio de la extirpacion del tumor y
la expresion en las células tumorales de marcadores endoteliales
podria implicar un aumento de la adherencia del factor Von Wi-
llebrand circulante a las células del tumor, disminuyendo su can-
tidad en plasma, tratindose asi de una enfermedad de Von Wi-
llebrand adquirida, asociada a la masa esplénica.

Aunque se trata de una neoformacién benigna, se recomien-
da el seguimiento de los pacientes ya que se describe, hasta en
un tercio de pacientes adultos publicados, la asociacion con
otras neoplasias malignas (adenocarcinoma de colon, cincer
renal, de ovario, pincreas, leiomiosarcoma géstrico) y linfomas?.
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