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RESUMEN

El tumor de Krukenberg supone una variedad de cancer
metastatico que infiltra de manera unilateral o bilateral el
ovario, cuyo origen puede ser conocido o no. Su incidencia
es dificil de evaluar, pero se estima que varia entre el 3 y el
8% de los tumores de ovario. En la mayoria de los casos se
reconoce el tumor primario; éste es de origen digestivo (so-
bre todo gastrico o colorrectal). Hay alguna referencia al tu-
mor primario hepatico (vesicula biliar y hepatocarcinoma),
pero ninguna al tumor de Krukenberg cuyo tumor primario
hepatico sea un hepatocarcinoma fibrolamelar. Presentamos
el caso de una paciente de 45 afios de edad, que presenté un
dolor en hemiabdomen inferior, diagnosticado de tumor de
Krukenberg de origen hepatico. Aunque es posible la afecta-
cioén ovarica como signo inicial de tumores digestivos, el ori-
gen hepatico es raro.

KRUKENBERG’S TUMOR AS THE FIRST CLINICAL
MANIFESTATION OF FIBROLAMELLAR
HEPATOCARCINOMA

Krukenberg’s tumor refers to unilateral or bilateral ovarian
metastatic tumors whose origin may be known or unknown.
The incidence of this type of tumor is difficult to evaluate
but may represent between 3% and 8% of ovarian tumors.
In most cases, the primary tumor is identified and is usually
digestive (basically gastric or colorectal). There are some re-
ferences to primary hepatic tumors (gall bladder tumor and
hepatocarcinoma) but none to fibrolamellar hepatocarcino-
ma as the primary tumor. We present the case of a 45-year-
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old woman who presented with lower hemiabdominal pain
and who was diagnosed with Krukenberg’s tumor of hepatic
origin. Although ovarian involvement in primary digestive
tumors is possible, hepatic origin is rare.

La variante histoldgica fibrolamelar del hepatocarcinoma
primario (HCC-FL) es una forma de presentacién clinico-
patolégica distintiva poco frecuente!. Se ha asociado im-
plicitamente a mejores resultados prondsticos en términos
de supervivencia, aunque se han indicado resultados con-
tradictorios sobre este dltimo punto®. Suele presentarse en
pacientes jovenes, sin enfermedad hepdtica de base, lo
que origina un diagnéstico tardio y a veces en estadios
avanzados de la enfermedad. Todas estas caracteristicas
apoyan la necesidad de tratamientos quirdrgicos agresi-
vos, con un mejor resultado en términos de supervivencia
a largo plazo’.

Ademas, una forma de inicio, como es el tumor de Kru-
kenberg, con metastasis bilaterales ovaricas no se ha rela-
cionado con el HCC-FL. Segtin la Organizacién Mundial
de la Salud, el tumor de Krukenberg es un tumor ovdrico,
con produccién intracelular de mucina por células en
«anillo de sello», asociado a una proliferacién de estroma
sarcomatosa. Sin embargo, el concepto ha sido ampliado,
y hoy en dia hace referencia también a cualquier carcino-
ma metastdsico del ovario unilateral o bilateral, indepen-
dientemente del lugar de origen del tumor primario, cono-
cido o desconocido.

Presentamos el caso clinico de una paciente afecta de un
hepatocarcinoma fibrolamelar con un inicio en forma de
tumor de Krukenberg.

OBSERVACION CLINICA

Se trata de una paciente de 45 afios de edad, sin antecedentes médicos
ni quirdrgicos de interés, que acudié a nuestra consulta por presentar
un cuadro de dolor abdominal, de 5 meses de evolucion, localizado
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Figs. 1A y IB. Tomografia computarizada abdominal en la que se
observa una gran masa de 10 X 12 ¢cm que ocupa lo segmentos hepdti-
cos Il 'y III. Masas anexiales bilaterales en pelvis menor.

en el hemiabdomen inferior, de tipo constante, progresivo en intensi-
dad, que evolucion6 a moderado-grave en las dltimas semanas. La pa-
ciente no referia ninguna sintomatologia digestiva ni ginecoldgica
asociada.

En la exploracién fisica destacaba un buen estado general, con constan-
tes vitales mantenidas. La auscultacion cardiopulmonar fue normal y la
exploracion abdominal revelé una hepatomegalia no dolorosa a expen-
sas del 16bulo hepatico izquierdo, asi como la palpacién de masas re-
dondeadas bien delimitadas y duras en ambas fosas ilfacas.

Se realiz6 una radiografia simple de abdomen que no mostré hallazgos
significativos. Una ecografia abdominal revelé un higado heterogéneo
con una lesién ocupante de espacio en los segmentos 11 y III del 16bulo
hepatico izquierdo, asi como grandes masas ovaricas bilaterales, con li-
quido libre ascitico. El estudio se completé con una tomograffa compu-
tarizada (TC) y una resonancia magnética (RM) abdominal, que mostra-
ron la presencia de grandes masas anexiales bilaterales asociadas a
liquido intraperitoneal, multiples implantes peritoneales en el epiplon
mayor, el perihepatico, la gotiera paraadrtica derecha y la pelvis menor
(figs. la y b), asi como una lesién hepdtica de contornos mal delimita-
dos, que afectaban a la practica totalidad del segmento II-IIT del 16bulo
hepitico izquierdo.

El diagnéstico inicial fue de tumor ovdrico con metastasis hepdticas. Sin
embargo una puncién-aspiracion con aguja fina (PAAF) de las lesiones
ovdricas mostraron una celularidad maligna con caracteristicas morfold-
gicas semejantes a los hepatocitos (fig. 2). En la analitica general, la pa-
ciente presentaba serologias virales hepdticas negativas, con CEA de 1,1
ng/ml, CA 19,9 de 5,2 U/ml, CA 125 de 165 U/ml, CA 50 de 4 U/ml,
CA 72,4 de 9,2 U/ml y alfafetoproteina (AFP) de 5,1 ng/ml.

Teniendo en cuenta la citologfa, las imdgenes, la edad de la paciente y la
ausencia de enfermedad hepdtica de base, el diagndstico diferencial se
plante6 entre tumor hepatico primario con metdstasis ovdricas y perito-
neales, o tumor ovdrico primario con metdstasis hepdticas y peritonea-
les. Dado el contexto clinico se decidi6 la intervencion quirtdrgica.
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Durante la cirugia se confirmé la presencia de grandes tumoraciones bi-
laterales ovdricas con implantes peritoneales en el espacio de Douglas,
el epiplén mayor y el peritoneo diafragmdtico derecho. Asimismo, se
hall6 una tumoracion hepdtica izquierda en el segmento II-III. Se realizé
una hepatectomia izquierda con doble anexectomia, omentectomia y pe-
ritonectomia (figs. 3a y b). La paciente cursé un postoperatorio satisfac-
torio, y fue dada de alta a los 10 dfas de la intervencion quirtrgica.

El examen anatomopatolégico hallé un HCC-FL bien diferenciado (G1)
de 14 X 11 cm, sin satelitosis y con un 5% de necrosis tumoral. Los né-
dulos peritoneales y las masas ovdricas correspondieron a metastasis
multiples de HCC-FL.

La paciente fue sometida a ciclos de quimioterapia cada 2 semanas, basa-
da en gemcitabina 1.000 mg/m? el primer dia y oxaliplatino 100 mg/m? el
segundo dfa. Recibi6 un total de 4 ciclos, con mala respuesta al trata-
miento. En la TC de control a los 6 meses se constaté un aumento de los
implantes peritoneales, asi como una recidiva retroperitoneal paraadrtica
y en la bifurcacién iliaca. Tras 24 meses de seguimiento, con un estado
general relativamente conservado, un indice de Karnovsky del 50% vy tra-
tamiento paliativo domiciliario, la paciente fallecié por una recidiva de la
enfermedad y un sindrome de la vena cava inferior.

DISCUSION
Hepatocarcinoma fibrolamelar

El HCC-FL es una variante histolégica del hepatocarcino-
ma, descrita por Edmonson en el ailo 1956*. Sin embargo,
la implicacién clinica de este tipo de tumor no fue clara-
mente definida hasta 1980, cuando Craig et al’ y Berman
et al' reflejaron la ausencia de enfermedad subyacente en
el higado, la negatividad de los marcadores hepaticos, as{
como el mejor prondstico en los pacientes afectados por
este tipo de tumor.

Desde el punto de vista epidemiolégico, el HCC-FL afec-
ta principalmente a pacientes jovenes, en la segunda y la
tercera décadas de la vida. Afecta por igual a mujeres que
a varones, y supone un 1-9% del conjunto de los hepato-
carcinomas®. No se ha observado ninguna relacién entre
la cirrosis o la hepatitis y el desarrollo de un HCC-FL;
tampoco se han hallado factores de riesgo®. La incidencia
es mayor en los paises occidentales en contraposicion a lo
que ocurre en los paises asidticos®.

La presentacion clinica es variable. Dado que aparece en
personas joévenes y sanas, alcanza un gran tamafio antes
de provocar sintomas y éstos, si los hay, son secundarios
al crecimiento. Suelen alcanzar didmetros superiores a los
10 cm en mds del 70% de los casos®. Los pacientes suelen
referir dolor y se palpa una masa en el hipocondrio dere-
cho, sintomas que, por ser inespecificos y aparecer en
personas jévenes y sanas, han podido pasar desapercibi-
dos, pero estdn presentes entre los 3 y los 12 meses pre-
vios al diagndstico. En pacientes varones puede aparecer
ginecomastia, debido a la conversién de andrégenos cir-
culantes por la enzima aromatasa producida por los hepa-
tocitos malignos del tumor’. La ictericia, aunque sélo se
ha descrito en un 5% de los casos, suele producirse por
fendmenos compresivos sobre la via biliar y no por insu-
ficiencia hepdtica®. La presencia de fiebre, dolor, trombo-
sis venosa o enfermedad metastdsica, como en nuestro
caso, son hallazgos infrecuentes’.

Histolégicamente, se caracteriza por la llamada triada his-
tolégica, que consiste en la presencia de células con cito-
plasma eosinofilico, presencia de grandes nticleos con nu-
cléolos prominentes y un estroma fibroso dispuesto en
capas paralelas que rodean las células>!°.
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Fig. 2, Puncion-aspiracion con aguja fina ovdrica congregados de célu-
las epiteliales oncocitarias con tapizamiento endotelial y presencia de
bilis (X 120).

En los pardmetros de laboratorio no suele constatarse una
elevacion de los marcadores tumorales, como la AFP, el
CEA y el CA 19.9'", aunque algunos autores lo relacio-
nan con valores elevados de CA 125'2. Las transaminasas
suelen estar minimamente elevadas’.

En el diagnéstico por pruebas de imagen, la radiografia
simple de abdomen no aporta hallazgos significativos,
aunque a veces se puede observar un higado aumentado
de tamafio o con calcificaciones hasta en un 40% de los
casos. Suelen estar situadas cerca del tumor, y con forma
nodular o estrellada de pequefio tamafio®. El uso de la eco-
grafia sistemdtica ha ayudado en gran medida al diagndsti-
co de estos tumores, visualizandose como tumores solita-
rios, bien delimitados y con ecogenicidad variable. La
ecografia sélo permite visualizar la cicatriz central en la
tercera parte de los casos y en ella no se observa bien la
necrosis tumoral’. La TC muestra el HCC-FL como una
masa solitaria hipodensa, bien definida y con margenes lo-
bulados; debido a su gran vascularizacién, presenta un
gran realce durante la fase arterial tras la inyeccién de
contraste®. Durante la fase portal, se observa un patrén si-

milar a la hiperplasia nodular focal®®® y en la fase de equi-
librio se aprecia mejor el realce de la cicatriz central. La
RM suele mostrar una lesién lobulada, homogénea e hi-
pointensa en secuencias T1 en hasta el 86% de los casos.
En las secuencias T2, la tumoracion se suele visualizar de
manera heterogénea e hiperintensa. Si hay cicatriz, ésta
suele ser hipointensa®. La arteriografia también se ha utili-
zado para realizar un rastreo arterial preoperatorio, hallan-
dose habitualmente una hipervascularizacién y multiples
ramas colaterales®. La gammagrafia con tecnecio muestra
una zona fria, ya que el HCC-FL no tiene células de
Kuppfer, que son necesarias para captar el tecnecio. En
cambio, la gammagrafia con galio-67 si capta el trazador.
Radiolégicamente, el diagnéstico diferencial hay que rea-
lizarlo con la hiperplasia nodular focal, el hepatocarcino-
ma, el colangiocarcinoma intrahepatico, el hemangioma y
las metéstasis hipervasculares®. En el diagnéstico diferen-
cial con la hiperplasia nodular focal es de ayuda el aspecto
que adquiere la cicatriz central en la RM, ya que aparece
hiperintensa en aquélla e hipoentensa en el HCC-FL. Los
hematies marcados con tecnecio sirven para establecer el
diagnéstico diferencial con el hemangioma: la prueba es
positiva para éste y negativa para el HCC-FL.

El estadio tumoral es el mismo que para el HCC, motivo
por el cual la estadificacién tumoral no es un factor pre-
dictivo de mala evolucién'*!%. Segiin la American Joint
Commission on Cancer, el estadio I es el tumor tnico de
cualquier tamafio, sin afectaciéon ganglionar ni invasién
vascular; el estadio II es un tumor dnico < 5 cm, sin inva-
sién ganglionar y con invasion vascular; el estadio III es
el tumor > 5 c¢cm con invasion vascular, o cualquier tama-
flo tumoral con invasién ganglionar, y el estadio IV es el
tumor hepético con implantes peritoneales. El HCC-FL
metastatiza a ganglios con mds frecuencia que el HCC™.
Las metdstasis a los vasos linféticos regionales suponen
el 50-70% de los casos. Sin embargo, la invasién vascular
portal o arterial es poco frecuente comparado con el
HCC®. Las metdstasis a distancia mds frecuentes se reali-
zan por via directa, linfatica y vascular. La diseminacién
peritoneal es rara. Si estd presente, suele estar asociada a

Figs. 3. Superficie de corte de la tumoracion hepdtica con cicatriz central, sobre higado no cirrético (A) y masa tumoral ovdrica bilateral (B).

Gastroenterol Hepatol. 2008;31(6):341-6 343



BILBAO | ET AL. TUMOR DE KRUKENBERG COMO MANIFESTACION INICIAL DE HEPATOCARCINOMA FIBROLAMELAR

TABLA 1. Diagnéstico diferencial macroscépico y
microscopico entre tumores quistico-mucinosos ovaricos
primarios o metastaticos

Caracteristicas Metastésico Primario
Historia previa extraovdrica Si No
Bilateralidad Si No
Tamafio > 10 cm No Si
Tumor en la superficie del ovario Si No
Crecimiento heterogéneo nodular Si No
Patrén coloide Si No
Invasion vascular Si No

una rotura del tumor y a la implantacién mecanica, como
probablemente haya sido el caso de nuestra paciente!*!>,
Los sitios mds frecuentes de metdstasis a distancia son el
pulmén, el hueso y la glandula suprarrenal®.

En cuanto al pronéstico, el HCC-FL se comporta como
un tumor maligno de crecimiento expansivo lento. Aun-
que diversos autores han afirmado que es menos agresi-
vo que el HCC?316, Ja mayoria de trabajos adolecen de
un escaso nimero de pacientes, poco seguimiento y falta
de rigor en el diagndstico histolégico. Ademads, lo com-
paran con el HCC sin tener en cuenta el estadio tumoral
ni la presencia o no de cirrosis subyacente. Cuando el
HCC-FL se compara con el HCC sobre un higado sano
y en el mismo estadio tumoral, la supervivencia es simi-
lar y, por otra parte, es superior a la del HCC en el higa-
do cirrético. Por tanto, se trata de un tumor agresivo con
una supervivencia global del 45% a los 5 afios®. El apa-
rente mejor prondstico del HCC-FL estd relacionado
con la ausencia de cirrosis de base y el mejor estado ge-
neral del paciente joven. Entre los factores de riesgo de
recurrencia de la enfermedad en los casos resecables es-
tan la presencia de nédulos linfaticos metastasicos, y no
el tamafio tumoral.

El mejor tratamiento del HCC-FL es la reseccién quirirgi-
ca con intencién curativa, incluso en presencia de enfer-
medad peritoneal, metdstasis a distancia o recurrencia de
la enfermedad'”. Aunque en el 73% de los pacientes, los
tumores presentaban didmetros superiores a los 10 cm, la
mayoria de los pacientes (80%) se trataron quirdrgicamen-
te con intencién curativa®. Habitualmente, se requieren
grandes hepatectomias con margenes de seguridad muy
ajustados'®. El trasplante hepdtico también se ha utilizado
en pacientes afectados de HCC-FL como abordaje inicial,
cuando la reseccion parcial es imposible. Aunque ofrece
menores resultados que la hepatectomia, sigue habiendo
controversia al respecto'®”. Ademds, el trasplante hepati-
co sélo estarfa indicado en casos de enfermedad exclusi-
vamente hepdtica y siempre que el tumor primario esté
controlado. No hay otros tratamientos alternativos. La qui-
mioterapia adyuvante sistémica, o intraperitoneal, es un
aspecto del tratamiento controvertido si hay diseminacién
peritoneal. En nuestro caso, a la paciente se le aplicé qui-
mioterapia postoperatoria con gemcitabina y oxaliplatino.
La supervivencia a los 5 afios es del 40-60%>!>!8, con su-
pervivencias medias situadas entre los 30 y los 36 meses.
Sin embargo, la recidiva a los 5 afios suele ser la norma
en el 80% de los pacientes intervenidos'*.
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Tumor de Krukenberg

El tumor de Krukenberg es un tumor ovdrico, con pro-
duccién intracelular de mucina por células en «anillo de
sello», asociado a una proliferaciéon de estroma sarcoma-
t0so?*22, Sin embargo, el concepto ha sido ampliado, y
hoy en dia hace referencia también a cualquier carcinoma
metastdsico del ovario unilateral o bilateral, independien-
temente del lugar de origen del tumor primario, conocido
o desconocido. Epidemiolégicamente, el tumor de Kru-
kenberg es mds frecuente en personas con menos de 40
afios de edad. La sintomatologia que producen es secun-
daria al tumor metastasico con mas frecuencia que al pri-
mario. La distension abdominal, el dolor en el hemiabdo-
men inferior y la ascitis estdn presentes en casi la mitad
de los casos. El aspecto macroscépico y microscépico del
tumor de Krukenberg puede ser muy diferente a la del tu-
mor primario, lo que dificulta el diagnéstico diferencial
entre tumor primario o secundario de ovario (tabla I). La
mayor parte son bilaterales, el tamafio excede los 10 cm
de didmetro y afecta a la superficie del ovario. La mayo-
ria son de aparicion sincrénica, lo que facilita el diagnés-
tico. Microscopicamente, pueden tener aspecto sélido y
firme o edematoso y gelatinoso. Sin embargo, una tercera
parte puede tener aspecto quistico. Habitualmente, son
mas celulares en las capas externas, y edematosos y gela-
tinosos en el centro, con un crecimiento nodular heterogé-
neo. Presentan invasién linfética y vascular, a diferencia
de los tumores primarios de ovario. La morfologia es
muy variada, segtn la proporcién y la disposicién de sus
3 componentes, células en anillo de sello, mucina extra-
celular y diferentes células epiteliales. Las células en ani-
llo de sello pueden estar dispuestas solas, en grupos, for-
mando masas, o en disposicion seudoglandular o tubular,
semejando microquistes o glandulas de mediano a mayor
tamafio de tipo intestinal. La mucina extracelular estd
asociada a una estroma colagenoso. Ademads, puede haber
diferentes proporciones de otras células no productoras de
mucina, como células escamosas, células claras y células
transicionales, formando cordones, trabéculas o islotes. El
origen mds frecuente del tumor de Krukenberg? es el
gdstrico en el 70% de los casos, formado por las células
tipicas en anillo de sello. Sin embargo, aunque mas raros,
también hay tumores de origen géstrico, pero formados
por células de tipo intestinal que semejan glandulas tubu-
lares. Aparece en una edad mds tardia que el
tipico tumor de Krukenberg y no van acompafiadas de
manifestaciones endocrinas. El segundo origen mds fre-
cuente de los tumores de Krukenberg es el origen intesti-
nal en el 15% de los casos®. La localizaciéon mds frecuen-
te es el colon y el recto, seguida del intestino delgado.
También aparece en edades mads tardias que el tipico tu-
mor de Krukenberg, macroscépicamente tienen el centro
necrdtico, y microscépicamente tienen un aspecto glandu-
lar. El diagnéstico diferencial con los carcinomas prima-
rios de ovario endometriales, o mucinosos, se establece
por ausencia de contenido achocolatado, presencia de
centro necrético, positividad para el CK 7 y negatividad
para el CK 20. Otros origenes son el pancreatico-biliar,
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en el 5% de los casos?. Se han descrito casos de metésta-
sis ovdricas de adenocarcinoma ductal, de carcinoma de
células acinares y de tumor neuroendocrino de péancreas.
Los primeros tumores descritos del area hepatobiliar esta-
ban originados en la vesicula biliar y los conductos bilia-
res extrahepdticos. La mayoria de los casos procedia de
Tailandia, drea endémica de colangiocarcinoma por la
alta prevalencia de infeccién crénica por helmintos del
tipo Opistoschis viverrini. El aspecto microscopico es va-
riado. Puede ser glandular, endometriode o mucinoso. El
diagndstico diferencial hay que establecerlo con tumores
primarios ovdricos, endometriodes o mucinosos. Los tu-
mores propiamente hepaticos metastatizan muy raramente
a los ovarios y son pocos los casos descritos®. La inci-
dencia de esta forma de presentacion es incierta, pero se
estima que varia entre el 3 y el 8% de los tumores ovari-
cos. Suele ocurrir en pacientes jévenes, como en nuestro
caso. Hay 7 casos de metdstasis ovaricas de HCC descri-
tos en la bibliografia, pero ninguno de ellos hace referen-
cia al HCC-FL**%, Los que aparecen en gente joven se
caracterizan por ser tumores oxifilicos, mientras que los
que aparecen en edades mads tardias tienen aspecto hepa-
toide. Microscépicamente, pueden tener disposicién tra-
becular, glandular o insular. El diagnostico diferencial
hay que establecerlo con tumores embrionarios origina-
dos en el esbozo hepatico del seno endodérmico. La pre-
sencia de bilis o canaliculos biliares puede ayudar en el
diagnéstico. También se han descrito metdstasis ovaricas
de colangiocarcinoma intrahepdtico, la mayoria de casos
en Tailandia. El diagnéstico diferencial hay que estable-
cerlo con tumores mucinosos ovaricos. También se ha
descrito un caso de hepatoblastoma de aparicién en edad
adulta, con metastasis ovdricas. El origen apendicular re-
presenta el 1-2% de los casos?. El aspecto microscopico
es multilocular, con quistes con mucina en su interior y
rodeados de células ricas en mucina. Se ha descrito su
asociacion con el seudomixoma ovarico y el seudomixo-
ma peritoneal, por lo que es necesario hacer el diagndsti-
co diferencial con los tumores ovdricos primarios, que
también se acompafian de esudomixoma peritoneal. Otros
origenes menos frecuentes son los tumores carcinoides
del {leo, el yeyuno y el pancreas, el carcinoma de mama
tanto lobular como ductal, los tumores pulmonares en
cualquiera de sus variantes histolégicas, el melanoma, el
carcinoma renal de células claras o el carcinoma transi-
cional renal, los sarcomas endometriales y gastrointesti-
nales, el cancer de cérvix o el carcinoma de endometrio y
los mesoteliomas.

Caso clinico

La paciente del caso descrito presenté una forma de inicio
tipica de un tumor de Krukenberg, con dolor en el hemiab-
domen inferior, ocasionado por las metdstasis y no por la
enfermedad primaria. Teniendo en cuenta la citologia, las
imagenes, la edad de la paciente y la ausencia de enferme-
dad hepdtica de base, el diagnéstico diferencial se planted
entre el tumor hepético primario, con metdstasis ovaricas y

peritoneales, el tumor ovdrico primario embrionario del
seno endodérmico, con metastasis hepéticas y peritoneales,
o cualquier tumor ovdrico primario de células oxifilicas.
En el caso que nos concierne, al igual que en todos los ca-
sos de tumores de Krukenberg, el tipo de presentacién
como metdstasis ovdricas resalta la necesidad de realizar
una evaluacién exhaustiva para evitar laparotomias innece-
sarias. También es importante el diagnéstico certero, para
evitar la administracién de pautas de quimioterapia errd-
neas, dirigidas a un tumor ovarico, cuando la extirpe celu-
lar es totalmente diferente a la ovdrica®. Por regla general
(en el 90% de los casos), podemos decir que la afectacion
bilateral de ambos ovarios, o la afectacion unilateral con
un tamaflo inferior a 10 cm, va a favor de las metastasis.
Sin embargo, la afectacion unilateral con un tamafo tumo-
ral superior a 10 cm va a favor de un tumor primario. De-
bido a la incertidumbre que plantean estos casos, y tam-
bién a la edad joven de los pacientes, estd indicada la
actitud agresiva, con fines diagndsticos y curativos. Por
ello, la cirugia estd indicada atin en presencia de una enfer-
medad diseminada. La morfologia y la inmunohistoquimi-
ca no ayudan mucho porque en ocasiones son idénticas®.
La presencia de pigmento biliar también puede aparecer en
tumores embrionarios del seno endodérmico. La AFP pue-
de ser negativa en muchos hepatocarcinomas y en la ma-
yoria de los HCC-FL. Algunos autores indican que puede
ayudar en el diagnéstico diferencial la elevacion del Ca
125, como en el presente caso.

En conclusién, el HCC-FL es una variante histologica del
hepatocarcinoma, de biologia diferente, que lo hace espe-
cialmente frecuente en gente joven. A menudo, el diag-
néstico es tardio, por lo que es frecuente el inicio en esta-
dios avanzados. La clinica de presentacién suele ser el
dolor en el hipocondrio derecho, y es rara la forma de ini-
cio como masas ovdricas, lo que obliga al diagnéstico di-
ferencial del tumor ovdrico primario. Este caso se presentd
como un tumor de Krukenberg, y se hall6 el tumor prima-
rio hepético posteriormente. El tratamiento quirdrgico
agresivo es la norma, tanto en casos de HCC-FL que afec-
ta inicamente al higado como en casos de tumor de Kru-
kenberg, dada su presentaciéon en personas jovenes con
buen estado general, en las que es necesaria una amplia
muestra histolégica para hacer un adecuado diagnéstico
del origen del tumor y su estadio. La supervivencia de es-
tos tumores suele ser superior al hepatocarcinoma, aunque
la recurrencia sigue siendo elevada, posiblemente porque
se intervienen a pesar de presentar estadios mds avanzados
en el momento del diagndstico. El uso de la quimioterapia
no ha mostrado su eficacia para este tipo de tumores.
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