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Resumen

Presentamos el caso de un paciente varón de 62 años con masa dolorosa en hipocondrio izquierdo 
catalogado inicialmente como sarcoma irresecable, recibió quimioterapia y radioterapia sin respuesta, motivo 
por el cual se reintervino  quirúrgicamente hallándose un tumor dependiente de bazo heterogéneo con perfil 
inmunohistoquímico de angioma de células litorales. El angioma de células litorales (ACL) es una lesión 
esplénica poco frecuente que se presenta asociado a síntomas genéricos como astenia, dolor regional y baja 
de peso, que requiere como manejo principal un abordaje quirúrgico. Suele ser una neoplasia asintomática 
de hallazgo incidental, afecta a ambos sexos por igual, cuyo diagnóstico es básicamente histológico e 
inmunohistoquímico con buen pronóstico luego de un abordaje quirúrgico inicial.

Palabras clave: Neoplasias del Bazo; Hemangioma (fuente: DeCS BIREME).

Abstract

A 62-year-old man with a medical history of a painful abdominal mass in left upper quadrant and general 
symptoms, who was classified initially as an unresectable sarcoma. He received chemotherapy and 
radiotherapy with no response, so he underwent a new surgery, finding a heterogeneous tumor with 
immunohistochemical consistent with littoral cell angioma. Littoral cell angioma (LCA) is a rare splenic lesion 
that presents general symptoms, so there are not many reports, which requires surgical management. Is 
usually an asymptomatic neoplasm of incidental finding, affecting both sexes equally, whose diagnosis is 
histological and immunohistochemical with a good prognosis always after a surgical approach. 

Keywords: Splenic Neoplasm; Hemangioma (source: MeSH NLM).
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INTRODUCCIÓN

El angioma de células litorales (ACL) es 
un tumor vascular de bazo, poco frecuen-
te, descrito por primera vez por Falk et al. 
en 1991 (1), pertenece a un grupo de neo-
plasias entre las que se encuentran tam-
bién el hemangioendotelioma de células 
litorales y el  angiosarcoma de células 
litorales (2). Este tumor deriva de las célu-
las que rodean los senos de la pulpa roja 
del bazo, células litorales, encargadas de 
fagocitar los eritrocitos envejecidos (3). La 
prevalencia de esta enfermedad es des-
conocida debido a que es una neoplasia 
de rara presentación, tampoco se ha des-
crito predilección de presentación según 
grupo etario ni sexo (4).

A nivel histológico se caracteriza por 
tener estructuras usualmente bien deli-
mitadas, no encapsuladas (4,5), con zonas 
vasculares quísticas tapizadas por células 
de hábito histocitario/macrofágico que 
se desprenden hacia la luz, sin atipia o 
asociación de proliferación linfática (3). A 
nivel inmunohistoquímico expresan mar-
cadores endoteliales como el CD31, Fac-
tor VIII, y marcadores histiocíticos como 
el CD68. A diferencia de las células lito-
rales normales, en el ACL no se expresa 
CD8, el cual es un marcador que expresa 
la conservación de la arquitectura de la 
pulpa roja del bazo (6).

Las células litorales proliferan en cir-
cunstancias de estimulación antigénica, 
por lo que determinados estudios han 
demostrado cierta asociación entre el 
ACL con algunas enfermedades malignas 
e inmunológicas; sin embargo, en la ma-
yoría de los casos se presenta como un 
hallazgo incidental, usualmente asinto-
mático, y en los casos que se presentan 
síntomas estos son muy inespecíficos 
como masa abdominal, sensación de dis-
tensión abdominal, anemia o tromboci-
topenia (4,7).

Se realizó una revisión de la literatura 
en las bases de datos PubMed (MedLine) 
y LILACS, utilizando una combinación de 
términos MeSH (Medical Subject Hea-
ding) como: (“Littoral cell angioma of the 
spleen “[Supplementary Concept] OR 
“Littoral cell angioma of the spleen” [All 
Fields]]), (“Littoral cell angioma of the 
spleen” [Supplementary Concept]) AND 

“Tomography, X-Ray Computed”[Mesh] 
desde el año 2013 hasta la actualidad. 
Luego de la búsqueda no hallamos otro 
caso similar reportado en nuestro país por 
lo que consideramos que el nuestro sería 
el primer caso publicado de ACL en Perú.

REPORTE DE CASO

Varón de 62 años con antecedente de 
glaucoma desde los 37 años, fue visto en 
un hospital de Lima-Perú, el año 2013, 
con un tiempo de enfermedad de cinco 
años, presentando una tumoración en hi-
pocondrio izquierdo, de crecimiento pro-
gresivo, asociado a dolor, sensación de 
llenura precoz y pérdida de peso 5kg tres 
meses antes de la consulta. Al examen 
físico, se apreció una masa palpable que 
abarcaba hipocondrio, flanco izquierdo 
y epigastrio. Los estudios auxiliares soli-
citados evidenciaron anemia severa (Hb 
5,70 gr/dL), trombocitopenia, hipoalbu-
minemia e hipoglobulinemia. Se realizó 
una ecografía abdominal que determinó 
bazo y riñón parcialmente definibles de-
bido a presencia de masa mal delimitada 
de 16x13cm ubicada en cuadrante supe-
rior izquierdo; se solicitó una tomografía 
computada (TC) con contraste la cual 
mostró una masa heterogénea, depen-
diente de bazo que desplazaba (sin infil-
trar) estructuras adyacentes, con áreas 
extensas de calcificación. 

Se decidió realizar una laparotomía 
exploratoria, evidenciándose tumoración 
esplénica que abarcaba toda su exten-
sión siendo catalogado como irreseca-
ble, realizándose una punción-aspiración 
(PAAF) de la lesión, cuyo reporte pato-

lógico describió células neoplásicas de 
aspecto redondo, no se realizó estudio 
de inmunohistoquímica debido a la can-
tidad de la muestra. El paciente acudió al 
servicio de oncología médica, donde ba-
sándose en las imágenes y la histología, 
se consideró que presentaba un sarcoma 
por lo que se le pautaron cuatro ciclos de 
quimioterapia con esquema doxorrubici-
na + ifosfamida de abril a julio del 2013 
sin respuesta y 25 sesiones de radiotera-
pia de agosto a setiembre del 2013, sin 
respuesta favorable. 

Se reevaluó el caso el año 2014, de-
cidiendo reintervenir quirúrgicamente. 
En la segunda cirugía se apreció macros-
cópicamente una masa blanquecina que 
infiltraba retroperitoneo de consistencia 
calcificada, ubicada en el polo inferior del 
bazo, el cual se encontraba macroscopi-
camente hipotrófico en su parte superior. 
Se resecó la masa tumoral en bloque y se 
envió a patología, quienes describieron 
un bazo de 1800 mg de 22x17x12cm, 
color grisáceo, con zonas mixoides, he-
morrágicas y necróticas, y 30% de áreas 
calcificadas (Figura 1), de aspecto multi-
nodular con trayectos bien definidos que 
afectaban casi todo el espécimen. Al exa-
men microscópico se apreciaron canales 
vasculares con células endoteliales altas y 
otras de aspecto histiocitario (Figura 2a), 
con proyecciones papilares (Figura 2b). 
Las células mostraron hemofagocitosis, 
hemosiderina luminal (Figura 2c), crista-
les de colesterol con reacción xantomato-
sa y calcificación distrófica (Figura 2d). El 
examen inmunohistoquímico reveló que 
las células fueron positivas para la línea 
endotelial CD31, Factor VIII, marcadores 
histiocíticos CD68, y ki67 negativo (Figu-

Figura 1. Macroscopía post- esplenectomía que muestra zona de superficie irregular con 
características quísticas (A). Bazo de 1800 mg de 22x17x12cm, con zonas mixoides, hemorrágicas y 

necróticas, y 30% de áreas calcificadas (B).
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ra 3). Por todo lo anterior se catalogó al 
tumor como un angioma de células lito-
rales  esplénico. El paciente luego de la 
cirugía inició controles periódicos sin evi-
denciar recidiva local o a distancia, hasta 
la fecha del presente reporte. 

DISCUSIÓN

El ACL no tiene una presentación eta-
ria específica, las edades fluctúan entre 
la tercera y octava década de vida y tam-
poco muestra predominancia de acuerdo 
a sexo masculino o femenino (4). General-
mente es asintomática; sin embargo, en 
los pocos casos descritos se presentaron 
síntomas generales como distensión y 
dolor abdominal, fatiga, disminución de 
peso, fiebre y sensación de llenura pre-
coz (4,8). El paciente del presente reporte 
presentó dolor abdominal, llenura precoz 
y disminución de peso.

El ACL puede acompañarse de otras neo-
plasias hematológicas como leucemia linfocítica 
crónica y linfoma maligno, así como neoplasias 
viscerales tales como  colorrectales, renales, 
pancreáticas, meningiomas (4) e inclusive pa-
ragangliomas (9). De igual manera en en-
fermedades autoinmunes como enfer-

medad inflamatoria intestinal y púrpura 
trombocitopénica autoinmune (10) y algu-
nos síndromes metabólicos como la enfer-
medad de Gaucher (9).

Respecto a los parámetros de labora-
torio, el ACL se puede presentar asociado 
a anemia (3), elevación de las transamina-
sas y trombocitopenia, como en el caso 
reportado por Jasani et al. en el cual un 
niño de 2 años presentó trombocitope-
nia crónica que se resolvió posterior a la 
esplenectomía, en cuyo estudio anato-
mopatológico se concluyó el diagnóstico 
de ACL(11). En nuestro caso el paciente 
presentó anemia, trombocitopenia e hi-
poproteinemia. 

Los estudios de imágenes no son 
específicos, siendo descritos en las to-
mografías como lesiones hipodensas, 
existiendo dos formas de presentación: 
múltiples nódulos en todo el bazo (la más 
común) o como un nódulo solitario, moti-
vo por el cual para constatar el diagnósti-
co siempre es necesaria la realización de 
una biopsia con aguja fina (4).

Con respecto a los estudios inmuno-
histoquímicos, la mayoría de casos repor-
tados expresó el marcador CD68, Factor 
VIII, CD8 y CD34; mientras que, una me-

nor cantidad expresó lisozima y CD31. 
Peckova et al. revisó 25 casos de ACL y 
encontró que los marcadores que tuvie-
ron mayor intensidad exclusivamente 
para las células litorales en el ACL fueron 
Claudin-5 y VEGFR-2, mientras que WT-1 
se expresó fuertemente en el citoplasma 
de células esplénicas que no tenían nin-
guna alteración (4). La evaluación inmu-
nohistoquímica en nuestro caso resultó 
positiva para CD31, Factor VIII, CD68; y 
fue negativa para Ki67, demostrando así 
su estirpe de neoplasia benigna con un 
bajo porcentaje de crecimiento. El mar-
cador Factor VIII y CD31 demuestra la 
diferenciación endotelial mientras que el 
marcador CD68, lisozima y CD 21 demos-
traron la diferenciación histiocítica. Para 
el diagnóstico de ACL es fundamental de-
mostrar ambas diferenciaciones y nues-
tro paciente las presentó.

El manejo de este tipo de tumores es 
quirúrgico y se fundamenta en la esple-
nectomía, debido a que la evolución de 
los ACL suele tener un curso benigno. Cai 
et al. realizó un estudio en el comparó a 
dos grupos, el grupo 1 se sometió a es-
plenectomía laparoscópica (13 casos) y el 
grupo 2 a esplenectomía abierta (14 ca-
sos), se evidenció que los pacientes que 
se sometieron a esplenectomía laparos-
cópica tuvieron menor tiempo operato-
rio (128+/-37 min vs 177+/-25 min), me-
nor sangrado (62+/-48 ml vs 138+/-64 ml) 
y menos complicaciones que la esplenec-
tomía abierta; sin embargo, un caso de 
esplenectomía laparoscópica requirió ser 
convertido a esplenectomía abierta(12). Li 
et al. reportaron el caso de una paciente 
de 32 años que presentaba lesiones múl-
tiples en el bazo, y fue sometida a esple-
nectomía laparoscópica la cual resultó sin 
complicaciones (13). Por su parte, Takayo-
shi et al. reportaron un caso de ACL con 
afectación metastásica a hígado y confir-
mación inmunohistoquímica, se trató de 
una paciente de sexo femenino que ini-
cialmente fue tratada con prednisolona y 
ciclosporina, con pobre respuesta por lo 
que recibió posteriormente quimiotera-
pia con etopósido, paclitaxel y vincristina, 
logrando respuesta parcial a nivel de las 
lesiones hepáticas de acuerdo a PET-TC 
(disminución de SUV) (14); sin embargo, 

Figura 2. (A) Tinción hematoxilina eosina (H&E), 100x: canales vasculares con células endoteliales 
altas, otras de aspecto histiocitario. (B) H&E, 100x: vasos con endotelio alto y proyecciones papilares. 

(C) H&E, 40x: hemofagocitosis. (D) H&E,  20x: cristales de colesterol y reacción xantomatosa.
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este tipo de opciones terapéuticas cons-
tituyen una excepción a la regla de acuer-
do a los reportes revisados, reservados 
solamente para enfermedad metastásica.

 El paciente que presentamos, luego 
de la esplenectomía, se encuentra en 
observación hasta la actualidad. Cabe se-
ñalar que debido a un diagnóstico inade-
cuado, fue catalogado inicialmente como 
un sarcoma, motivo por el cual recibió 
quimioterapia y radioterapia secuencial 

sin obtener respuesta, lo que evidencia la 
escasa actividad de este tipo de terapias 
en casos de ACL esplénico; aunque se 
debería considerar que nuestro paciente 
fue tratado con quimioterapia para sar-
coma y no como ACL metastásico.

REFERENCIAS BIBLIOGRÁFICAS

1. 	 Falk S, Stutte HJ, Frizzera G. Littoral cell angioma. 
A novel splenic vascular lesion demonstrating 

histiocytic differentiation. Am J Surg Pathol. 
1991;15(11):1023-33. 

2. 	 He P, Yan X-D, Wang J-R, Guo R-C, Zhang H-B. 
Splenic littoral cell hemangioendothelioma: report 
of a case with hepatic metastases and review of the 
literature. J Clin Ultrasound JCU. 2014;42(5):308-12. 
DOI: https://doi.org/10.1002/jcu.2212 

3. 	 Ursuleac I, Iosif C, Bîrlă R, Dobrea C, Găman AM, 
Arsene D, et al. Littoral cell angioma of the spleen--a 
surprising cause of anemia. Romanian J Morphol 
Embryol Rev Roum Morphol Embryol. 2013;54(3 
Suppl):885-8. 

4. 	 Peckova K, Michal M, Hadravsky L, Suster S, Dam-
janov I, Miesbauerova M, et al. Littoral cell angioma 
of the spleen: a study of 25 cases with confirmation 
of frequent association with visceral malignancies. 
Histopathology. 2016;69(5):762-74. DOI: https://doi.
org/10.1111/his.13026

5. 	 Du J, Shen Q, Yin H, Zhou X, Wu B. Littoral cell angio-
ma of the spleen: report of three cases and literature 
review. Int J Clin Exp Pathol. 2015;8(7):8516-20. 

6. 	 Borch WR, Aguilera NS, Brissette MD, O’Malley DP, 
Auerbach A. Practical Applications in Immunohisto-
chemistry: An Immunophenotypic Approach to the 
Spleen. Arch Pathol Lab Med. 2019;143(9):1093-
105. DOI: 10.5858/arpa.2018-0211-CP

7. 	 Liu D, Chen Z, Wang T, Zhang B, Zhou H, Li Q. 
Littoral-cell angioma of the spleen: a case report. 
Cancer Biol Med. 2017;14(2):194. DOI: 10.20892/j.
issn.2095-3941.2016.0094

8. 	 Emir S, Sozen S, Yazar MF, Altınsoy HB, Arslan 
Solmaz O, Ozkan Z. Littoral-cell angioma of the 
spleen. Arch Iran Med. 2013;16(3):189-91. DOI: 
013163/AIM.0014

9. 	 Nourieh M, Brière J, Sarfati É, Hammedi F, Janin 
A, Bertheau P. A complex tumoral disease. Ann 
Pathol. 2013;33(2):118-21. DOI: 10.1016/j.an-
npat.2012.11.006

10. 	Gardner J-A, Devitt K. Incidental littoral cell an-
gioma in refractory immune thrombocytopenic 
purpura. Blood. 2017;129(11):1564. DOI: 10.1182/
blood-2016-10-748772

11. 	Jasani M, Shah A, Shah A. Littoral cell angioma: A 
rare cause of pediatric thrombocytopenia. J Indian 
Assoc Pediatr Surg. 2018;23(3):156. DOI: 10.4103/
jiaps.JIAPS_214_17

12. 	Cai Y-Q. Laparoscopic splenectomy for splenic 
littoral cell angioma. World J Gastroenterol. 
2015;21(21):6660-4. DOI: 10.3748/wjg.v21.i21.6660

13. 	Li M-J, Zhou X, Cao J-Y, Zhu C-Z, Zhou S-S, Zang 
Y-J, et al. Laparoscopic splenectomy for littoral cell 
angioma of the spleen: A case report. Medicine 
(Baltimore). 2019;98(11):e14825. DOI: 10.1097/
MD.0000000000014825

14. 	Takayoshi K, Doi G, Tsuruta N, Yoshihiro T, Nio K, 
Tsuchihashi K, et al. Successful chemotherapeutic 
treatment for metastatic littoral cell angioma: A case 
report. Medicine (Baltimore). 2018;97(15):e0378. 
DOI: 10.1097/MD.0000000000010378.

Figura 3. (A) Tinción de Inmunohistoquímica para CD31positiva, 40x. (B) Tinción con Factor VIII 
positiva, 40x. (C) Tinción con CD68 positiva en células histiocíticas, 40x. (D) Tinción con Ki67 positivo 

sólo parcialmente, 20x.
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