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Angioma esplénico de células litorales.

Reporte caso
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1

Splenic littoral cell angioma. Case report

Objective: To describe the clinical, imaging, and surgical findings of a patient who underwent splenec-
tomy for suspected lymphoma, whose postoperative analysis revealed a splenic littoral cell angioma.
Materials and Methods: Information was obtained from the patient’s clinical record, and a literature
review was conducted using the terms: “splenic littoral cell angioma,” “laparoscopic splenectomy,” and
“splenic tumor.” Results: 37-year-old female patient referred for suspected splenic lymphoma following
a CT scan that showed multiple hypodense lesions. The differential diagnosis included granulomatous
diseases or lymphoproliferative syndromes. A laparoscopic splenectomy was performed, and the patholo-
gical report showed multifocal involvement by littoral cell angioma, with immunohistochemistry positive
for CD31, CD68, and CD117. Discussion: The use of advanced imaging studies has increased incidental
findings of solid tumors of the spleen. Littoral cell angioma is a benign vascular tumor of low incidence,
imaging characteristics can be confused with other conditions. Management includes surgical treatment
and imaging follow-up based on the characteristics and presentation.
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Resumen

Objetivo: Describir los hallazgos clinicos, imagenoldgicos y quirtirgicos de una paciente sometida a
esplenectomia por sospecha de linfoma, cuyo analisis postoperatorio revelé un angioma esplénico de
células litorales. Materiales y Métodos: Se obtuvo informacion de la ficha clinica de la paciente y se
realizo una revision de la literatura empleando los términos: “angioma esplénico de células litorales”,
“esplenectomia laparoscopica” y “tumor esplénico”. Se utiliz6 inteligencia artificial solo en correcciones
gramaticales y de redaccion del texto definitivo. Resultados: Se presenta el caso de una paciente de
37 afios, derivada por sospecha de linfoma esplénico tras una tomografia que mostré multiples lesiones
hipodensas. El diagnostico diferencial incluia enfermedades granulomatosas o sindromes linfoproliferati-
vos. Se llevo a cabo una esplenectomia laparoscopica, y el informe anatomopatologico mostro afectacion
multifocal por angioma de células litorales, con inmunohistoquimica positiva para CD31, CD68 y CD117.
Discusion: La utilizacion de estudios de imagenes avanzados ha incrementado los hallazgos incidentales
en tumores solidos del bazo. El angioma de células litorales es un tumor vascular benigno de baja inciden-
cia, cuyas caracteristicas imagenologicas pueden confundirse con otras condiciones. El manejo incluye el
tratamiento quirirgico y seguimiento imagenoldgico segun la caracteristicas y presentacion.

Palabras clave: angioma células litorales; esplenectomia laparoscopica; tumor esplénico.

Introduccion

Los tumores esplénicos primarios son entidades
poco frecuentes que se clasifican en tumores linfoi-
des, tumores no linfoides y pseudotumores. Dentro
del grupo no linfoide, las neoplasias vasculares son
los tumores primarios mas comunes, surgiendo del

sistema vascular que compone la pulpa roja esplé-
nica. En contraste, la pulpa blanca esta formada por
tejido linfatico, que puede dar lugar a neoplasias
linfoides'. El angioma esplénico de células litorales
(AECL) es un tumor vascular esplénico poco fre-
cuente, descrito por Falk en 19912 que se origina
en las células que rodean los senos de la pulpa roja
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esplénica. Histologicamente, se presentan como
estructuras vasculares revestidas por células de tipo
histiocito-macrofagico, que pueden desprenderse
hacia la luz. Desde el punto de vista inmunohisto-
quimico, las células de revestimiento muestran una
intensa y difusa positividad para vimentina, CD31,
factor de von Willebrand y CD68, lo que indica una
diferenciacion dual endotelial e histiocitaria®. La
incorporacion de nuevos métodos de imagenes ha
aumentado el diagnostico de tumores incidentales
esplénicos. Sin embargo, a pesar de los avances tec-
nologicos, la determinacion diagnostica especifica a
menudo requiere confirmacion histopatologica, que
determina la conducta a seguir y el comportamiento
probable de la neoplasia. A continuacion, se presen-
ta el caso de una paciente de sexo femenino referida
a nuestro equipo con un diagndstico preoperatorio
de linfoma esplénico, quien fue sometida a esplenec-
tomia laparoscopica, y el resultado histopatologico
resultd ser un angioma de células litorales.

Caso clinico

Se presenta paciente de 37 aflos, sin anteceden-
tes morbidos ni quirargicos relevantes, con cuadro
de 1 afio de evolucion de dolor en hipocondrio
izquierdo, astenia y sudoracion nocturna. Se estudia
con tomografia de abdomen y pelvis con contraste
endovenoso, que informa leve aumento de volumen
esplénico con imagenes nodulares hipodensas mal
definidas de entre 5 y 12 mm, que plantea como
diagnéstico diferencial una enfermedad granuloma-
tosa versus un sindrome linfoproliferativo (Figura
1). Es evaluada en conjunto por equipo de hemato-
logia, quien comienza tratamiento antibidtico, y se
decide esplenectomia posterior a completar esquema
de vacunacion para gérmenes capsulados.

Se realiza exploracion laparoscopica, evidencian-
do un bazo aumentado de tamano, de caracteristicas
nodulares, sin evidencia de otros hallazgos patologi-
cos. Se realiza esplenectomia sin incidentes (Figura
2), evolucionando en el post operatorio en buenas
condiciones, siendo dada de alta al tercer dia.

El estudio anatomo patologico describe parén-
quima esplénico congestivo con disminucion de la
pulpa blanca y expansion de la roja con focos hemo-
rragicos. Se observan multiples focos de prolifera-
cion de canales vasculares tortuosos anastomosados;
en algunos canales hay proyecciones papilares
(Figura 3). Estan tapizadas por células endoteliales
con aspecto de histiocitos espumosos, los cuales se
encuentran dispersos en los espacios quisticos. Se
realiza inmunohistoquimica con CD31 positivo,
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Figura 1. Corte coronal de tomografia computada en fase arterial, donde se evidencian mul-
tiples imagenes hipodensas esplénicas.

Figura 2. Pieza operatoria (bazo), vista anterior.

CD68 positivo para células endoteliales (Figuras 4
y 5), CD117 negativo, Ki-67 positivo en menos del
5% de las células. Pan CK, PAXS8, CD10, CD34,
HHV8 y S100 negativos en células endoteliales (Fi-
gura 6). Los hallazgos apoyan multiples angiomas
de células litorales del bazo.
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Figura 3. Corte coronal de bazo fijado en formalina tamponada al 10%, se
evidencia en region central dreas quisticas pseudonodulares no encapsuladas
(flecha roja).
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Figura 5. Histologia con inmunohistoquimica para CD 31 positivo en células
con diferenciaciéon endotelial.

Discusion

El angioma esplénico de células litorales (AECL) es una
neoplasia esplénica poco frecuente con caracteristicas benignas.
Descrita por Falk et al. en 19912, esta entidad surgié a partir
del analisis retrospectivo de 200 tumores vasculares esplénicos
inicialmente diagnosticados como hamartomas, hemangiomas,
hemangioendoteliomas y angiosarcomas. En esta muestra, se
identificaron 17 casos con caracteristicas histopatologicas es-
pecificas, donde se observaban canales vasculares de tamafio
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Figura 4. Histologia con inmunohistoquimica para CD68 positivo en células
endoteliales, que tapizan canales vasculares y en células desprendidas hacia los
limenes (flechas rojas).

variable revestidos por células endoteliales altas, a menudo des-
prendidas hacia la luz. La morfologia de estas células presenta
caracteristicas histiocito-macrofagicas y fendmenos de eritrofa-
gocitosis, con proyecciones papilares hacia la luz en ocasiones.

Desde 1991, la incidencia del AECL se ha mantenido baja,
se han reportado en la literatura algunas revisiones de pequefio
tamarfio y principalmente reporte de casos, los cuales han sido
en su mayoria revistas de patologia, radiologia y cirugia. La
presentacion clinica del AECL es variable. Se ha documentado
que hasta un 55% de los casos se presenta de forma asinto-
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matica, siendo hallazgos incidentales en estudios
imagenologicos*’. Por otro lado, los pacientes
sintomaticos a menudo presentan esplenomegalia
en hasta un 45%, junto con dolor en el hipocondrio
izquierdo e hiperesplenismo®’. Aunque el AECL
suele manifestarse con multiples lesiones hipovas-
culares, también pueden existir lesiones tnicas. La
edad promedio de presentacion se sitia alrededor
de los 50 afios*®, y aunque no se ha observado una
clara predileccion por sexo, algunas publicaciones
indican una ligera mayor incidencia en mujeres®.
Macroscopicamente, la pieza quirtirgica tipicamen-
te muestra multiples lesiones nodulares en el 84%
de los casos’.

El tratamiento principal para el AECL es qui-
rurgico, con preferencia por la via laparoscopica,
siempre que las condiciones técnicas y morfolo-
gicas del bazo lo permitan. En un estudio compa-
rativo realizado por Cai et al.'’, se analizaron dos
grupos de pacientes sometidos a esplenectomia por
AECL; 13 casos fueron tratados por via laparosco-
picay 14 por via abierta. Los hallazgos mostraron
que el grupo laparoscopico tuvo un menor tiempo
operatorio, menor sangrado y menos complicacio-
nes generales en comparacion con la esplenectomia
abierta.

A pesar del comportamiento mayoritariamente
benigno del AECL, varios estudios han sefialado
una significativa asociacion con tumores malignos,
especialmente viscerales o hematoldgicos, en hasta
un 60% de los casos, resaltando la importancia del
seguimiento a largo plazo de estos pacientes®'!.
Otra revision identifico que un tamafio del bazo
superior a 1.500 gramos post-esplenectomia y un
tamafio en imagenes superior a 20 cm se asocian
con la presencia de malignidad en el AECL'. Se
ha sugerido ademas que la inflamacion crénica o
la inmunosupresion sistémica podrian facilitar la
aparicion de este tumor esplénico. En una revision
de 43 pacientes con AECL, se encontré que dos
casos presentaban enfermedad inflamatoria intes-
tinal, uno con espondilitis anquilosante, uno con
inmunosupresion post-trasplante renal, cuatro con
hepatitis y cinco con enfermedades mediadas por el
sistema inmune’. Esto sugiere que hasta un 36% de
los casos de AECL puede estar asociado a algun tipo
de inmunoregulacion'*!.

Aunque el diagnostico de AECL es mayormente
postoperatorio, en algunos casos es posible reali-
zar un diagndstico preoperatorio mediante biopsia
percutanea. Las claves diagndsticas en estos casos
incluyen la expresion dual endotelial e histiocitaria
de CD31 y CD68". En tales situaciones, es viable
llevar a cabo un seguimiento cercano, consideran-
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do siempre la potencial asociacion a patologias
malignas y la posible transformacion del AECL
cuando se encuentra relacionado con esplenome-
galia'.

Conclusion

El AECL en una rara neoplasia vascular origina-
da en la pulpa roja de bazo. Las lesiones pueden ser
unicas o multiples, y la forma de presentacion varia
desde los pacientes completamente asintomaticos a
casos que cursan con dolor abdominal, esplenome-
galia e hiperesplenismo. Si bien su etiologia no esta
aun clarificada, parece ser una entidad fuertemente
relacionada a inmunorregulacion por su asociacion a
otras entidades relacionadas con el sistema inmune.
La esplenectomia es el tratamiento de eleccion, y la
via de abordaje recomendada es por laparoscopia.
El diagnostico definitivo es histopatoldgico, con ex-
presion de marcadores endoteliales e histiocitarios,
en su mayoria tras estudios completos de la pieza
operatoria. Si bien el curso de la enfermedad es
benigno cuando no esta asociado a esplenomegalia
la alta asociacion a otro tipo de patologias como
oncologicas ¢ inmunitarias, tanto de origen diges-
tivo como hematoldgico, hacen fundamental un
correcto seguimiento posterior ante la posibilidad
de aparicion de una nueva enfermedad. A su vez, si
el diagnostico logra confirmarse de forma preopera-
toria por via percutanea, el seguimiento estricto no
operatorio es aceptado, sin embargo, se debe adaptar
a cada realidad local, teniendo en consideracion las
posibilidades efectivas de realizar dicho seguimiento
imagenologico, por lo que los autores recomiendan
el manejo quirtirgico si las condiciones del paciente
lo permiten, si existe sospecha de malignidad o ante
la duda fundada de poder establecer un seguimiento
adecuado.

Responsabilidades éticas
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