CIR ESP. 2012;90(2):122-138

www.elsevier.es/cirugia

CIRUGIA ESPANOLA

CIRUGIA
ESPANOLA

Cartas cientificas

Tumor fibroso solitario maligno gigante de higado que

expresa IGF II

IGF II expressing malignant giant solitary fibrous tumour of the liver

El tumor fibroso solitario (TFS) es una neoplasia de origen
mesenquimal poco frecuente. La mayoria de los TFS suelen ser
toracicos y pleurales’, pero se han descrito casos en
practicamente cualquier localizacién, como en médula espi-
nal®?, érbita®, tracto respiratorio superior’®, piel®, préstata’,
meninges®, tiroides®, etc. En la literatura han sido descritos
menos de 40 casos en adultos con origen en el parénquima
hepatico®®°.

Aproximadamente un 10% de los TFS presentan rasgos
histolégicos de malignidad'®?’, como alta celularidad, activi-
dad mitética (> 4 mitosis/GA), pleomorfismo nuclear, hemo-
rragia y necrosis’’~'°, que se asocian a una mayor tasa tanto de
recidiva local como de metastasis. Estas son excepcionales
cuando presentan una localizacién extratoricica, aproxima-
damente un 6%%%°. Los hallazgos clinicos o radiolégicos son
inespecificos y la citologia preoperatoria puede ser no
concluyente. Para el diagnéstico preciso es conveniente usar
marcadores como CD34, vimentina y desmina. En la mayoria
de los casos hay baja celularidad con minima atipia o necrosis,
lo que lo convierte en una entidad benigna. El tratamiento de
eleccién es quirtirgico con amplios margenes de reseccién, y
en ocasiones se ha propuesto administrar quimioterapia o
radioterapia adyuvante, aunque no hay suficiente evidencia
cientifica para afirmar que reduzca la tasa de recidivas, dada la
escasa experiencia con este tipo de tumores?!. En este
articulo presentamos en forma de caso clinico un TFS hepatico
con comportamiento maligno asociado a produccién clinica-
mente relevante de IGF II. Ademas, es el de mayor tamafio y
peso descrito en la literatura.

Varén de 71 afios de edad que referia empeoramiento del
estado general y distensiéon abdominal desde hacia 4 meses.
Aportaba una RMN donde se evidenciaba una masa depen-
diente de 1ébulo hepético derecho con crecimiento exofitico
hacia peritoneo, predominantemente hiperintensa en T1 e
hipointensa en T2. Previamente se habia realizado una
laparotomia exploradora no pudiendo resecarse el tumor
por compromiso vascular y mediante biopsia fue diagnosti-
cado de tumor fibroso solitario de estirpe mesenquimal con

alto indice de proliferacién. El tumor expresaba CD34, Bcl-2 y
CD99 con ausencia de expresién para CD31, c-Kit, S-100,
desmina, CD-21, AE1-AE3, actina, CK9, CK7, EM y FXIIIa.
Durante este proceso diagndstico el paciente tuvo que ser
ingresado por cuadros de confusién y pérdida de conocimiento
asociados a episodios repetidos de hipoglucemia. En la
exploracién fisica presentaba regular estado general, sin
adenopatias, con ingurgitaciéon yugular a 45°, hipoventilacién
bilateral en la auscultacién pulmonar, fibrilacién auricular,
ligera ascitis y una masa pétrea que ocupaba la totalidad del
abdomen.

En el TAC abdominal con contraste se objetivé una gran
masa abdominal de 27 X 25cm de didmetro, con una
continuacién de 13 cm que afectaba a los segmentos VIl y V
desplazando al higado en sentido craneal y que se extendia
caudalmente ocupando todo el hipocondrio y el vacio derecho,
atravesando la linea media, desplazando todas las estructuras
abdominales hacia la izquierda. Se apreciaba dilatacién de la
via biliar intrahepatica por compresién tumoral (fig. 1). Se
decidié realizar angiografia para valorar su resecabilidad,
objetivandose un desplazamiento hacia laizquierda de lalinea
media de las arterias y venas mesentérica superior e inferior.
La porta principal y sus ramas intrahepaticas se encontraban
permeables y con flujo hepatépeto.

Se intervino resecando en bloque la tumoracién abdominal
y el higado derecho, con extirpacién parcial de la pared
duodenal. Fue necesario efectuar una reseccién de la vena
porta con anastomosis posterior y una hepatico-yeyunosto-
mia por compromiso de la via biliar principal. Se reparé la
pared duodenal y se realizé una gastroenteroanastomosis. Se
requiri6 la colocacién de una prétesis no cubierta en arteria
hepética izquierda por presentar estenosis con diseccién de la
intima, en posible relacién a una elongacién durante la cirugia.

En el postoperatorio permanecié ingresado en la UCI,
siendo posteriormente trasladado a la planta de hospitaliza-
cién, reinstaurandose alimentacién oral al cuarto dia. El
décimo dia presenté un cuadro de fiebre con distensiéon
abdominal, ascitis y derrame pleural bilateral que precisé de
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Figura 1 - TAC previo a la intervencién.

paracentesis y de toracocentesis, con reingreso en UCIL
Requiri6 reparacién quirtrgica de la anastomosis biliar, que
presentaba una fuga. Al noveno dia de la reintervencién se le
colocd una prétesis portal mediante radiologia intervencio-
nista por persistencia de ascitis y estenosis en la anastomosis
portal. El decimonoveno dia fue dado de alta con buen estado
general y portando drenaje de Pig-tail ambiente. A los tres
meses de la intervencién el paciente se encontraba bien, sin
evidencia de enfermedad en TAC. A los cuatro meses y medio
ingresa en su hospital de referencia por dolor abdominal
colico, presentando en el TAC realizado una gran masa de 17 X
10cm que afectaba al remanente hepatico, hilio hepatico,
pancreas y estomago. Tras desestimar reintervencién quirtr-
gica, el paciente fallecia al cabo de 5 meses desde la primera
intervencién.

La pieza de reseccién quirdrgica constaba de un fragmento
de tejido polilobulado, que media 40 X 32 X 18 cm y pesaba
11,5 kg. Estaba constituida por multiples nédulos de colora-
cién blanquecina amarillenta separados por tractos fibrosos.
En la zona central, el tejido era hemorragico y se apreciaban
areas de necrosis. Los margenes de reseccién estaban libres de
tumor (fig. 2).

Microscépicamente correspondia a una neoformacién de
estirpe mesenquimal. En la zona central el tumor crecia
formando nédulos de tamafio variable separados por areas en
las que alternaban zonas de fibrosis con zonas de degenera-
cién mixoide y pequeios focos de necrosis. Se distinguian dos
zonas de diferente densidad celular. En las areas mas celulares

las células neoplésicas fusiformes tenian limites citoplasma-
ticos imprecisos, nucleo ovoide hipercromatico —a veces con
un pequefio nucléolo— y frecuentes figuras de mitosis. Se
disponian formando nidos o capas alrededor de vasos. Habia
también una rica red de vasos ramificados, con luz amplia y
pared fina. El tumor crecia con un patrén expansivo,
comprimiendo el parénquima hepdatico adyacente, del que
se encontraba separado por una banda de tejido conectivo
fibroso, y en el que se observaban cambios en relacién con la
compresién tumoral con abundantes fenémenos de dilatacién
sinusoidal y un infiltrado inflamatorio crénico reactivo de
localizacién portal (fig. 3).

El perfil inmunohistoquimico era Bcl-2,CD-99, CD-34 e IGF II
positivos al 100%; proteina S-100, pancitoqueratina, EMA y c-
kit negativos. Presentaba desmina y actina especifica de
musculo liso con positividad focal < 1% (fig. 4).

El tumor fibroso maligno del higado es una enfermedad
muy infrecuente con aspectos no completamente aclarados.
La edad media del diagndstico es de 55 afos, con preponde-
rancia femenina (2:1)***>. En ocasiones se ha asociado a una
transformacién fibrética tras radiacién hepatica®. La locali-
zacion se da tanto en 16bulo hepatico derecho como izquierdo,
sobre higado no cirrético. La clinica suele debutar con
sintomas inespecificos de plenitud, obstruccién gastrointesti-
nal, dolor abdominal en hipocondrio derecho, alteracién de la
funcién hepatica, pérdida de peso o hipoglucemia, estando
esta ultima asociada més frecuentemente a los TFS localiza-
dos en pleura® 22, La dificil interpretacién histolégica y el
gran tamaio de la lesién provocan dificultades en cuanto al
diagnéstico preoperatorio y al manejo clinico.

El diagnéstico histolégico del TFS se apoya tanto en sus
rasgos morfoldgicos con las técnicas convencionales como en
su perfil inmunohistoquimico. Aun asi, en ocasiones se
plantean multiples diagnésticos diferenciales, dependiendo
en gran medida de su localizacién. En este caso estos
diagnésticos diferenciales incluyen todos los tumores de
origen o apariencia mesenquimal de localizacién hepatica
como son el HCC sarcomatoide, hemangioendotelioma epite-
lioide, leiomiosarcoma, pseudotumor inflamatorio, fibrosar-
coma, schwanomma celular, MPSNT, histiocitoma fibroso
maligno y hemangioma esclerosante. Proponemos una tabla
de diagnéstico diferencial (tabla 1).

Este es un caso de tumor fibroso solitario con rasgos
histolégicos de malignidad, que se vieron reflejados en la

Figura 2 - Imagenes macroscopicas de la lesion.
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Figura 4 - Inmunohistoquimica A) IGF II; B) CD34.

evolucién clinica del paciente. La reseccién quirtrgica con
margenes libres se convierte en el pilar fundamental del
tratamiento de esta entidad. Dado su gran tamafio, que ya de
por si es un factor de riesgo de malignidad y de recidiva®’,
generalmente la anatomia estd modificada de manera
importante y suele requerir hepatectomias mayores. Incluso
en las situaciones en que presenta un caracter benigno es
fundamental el resecar la totalidad de la lesién para disminuir
la tasa de recidivas, lo que lo convierte en un importante reto
quirdrgico y que puede obligar a la reintervencién para
ampliar los margenes. Se puede dar la indicacién extrema
de trasplante en caso de irresecabilidad™.

No hay evidencia sélida sobre la necesidad de tratamiento
complementario con quimio-radioterapia tras la cirugia, salvo
en las situaciones en las que no se ha podido resecar el 100%
del tumor. En cualquier caso, dada la escasez de experiencia, la
eficacia de la adyuvancia no estd bien definida, si bien se han
descrito pocos casos con buena respuesta a quimioterapia si
existe enfermedad a distancia'®**¢,

En conclusién, los TFM del higado son neoplasias extre-
madamente raras en adultos y su incidencia real es desco-
nocida. El diagnéstico exacto se basa en los hallazgos
patolégicos e inmunohistoquimicos y el tratamiento de
eleccién es la cirugia con margenes de seguridad. El pronédstico
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Tabla 1 - Diagnéstico diferencial

TFS Schwanomma Fibrosarcoma HCC Hemangioendotelioma
maligno sarcomatoide epitelioide
Cd34 + - - - +
Cd99 + +/— = = =
S100 — + — — -
Bcl2 + - - - -
Vimentina + + + + +
MSA = = = = =
Factor VIII = = = = +
Cd31 - +/— = - +

HCC: hepatocarcinoma; MSA: actina muscular especifica; TFS: tumor fibroso solitario.

depende de la resecabilidad, mas que del tamariio o del grado
patolégico, aunque se deben realizar mas estudios para
valorar la respuesta a terapias adyuvantes en los casos mas
agresivos.
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