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Tumores hepáticos primarios  
malignos no hepatocarcinoma  

ni colangiocarcinoma
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Primary malignant hepatic tumors other than 
hepatocarcinoma or cholangiocarcinoma.  

A series of cases

Background: There are several types of primary malignant hepatic tumors 
(PMHT) other than hepatocellular carcinoma (HCC) and cholangiocarcino-
ma (CC): they are infrequent and poorly known. Imaging studies could help 
characterize the lesions and may guide the diagnosis. However, the definitive 
diagnosis of PMHT is made by pathology. Aim: To review a registry of liver 
biopsies performed to diagnose hepatic tumors. Patients and Methods: Review 
of a pathology registry of liver biopsies performed for the diagnosis of liver tumors. 
Among these, 25 patients aged 57 ± 17 years, 60% males, in whom a liver tumor 
other than a HCC or CC was diagnosed, were selected for review. The medical 
records of these patients were reviewed to register their clinical characteristics, 
imaging and the pathological diagnosis performed during surgery and/ or with 
the percutaneous liver biopsy. Results: Ten patients (40%) had neuroendocrine 
tumors, six (24%) had a lymphoma and four (16%) had hepatic hemangioen-
dothelioma. Angiosarcoma and sarcomatoid carcinoma were diagnosed in one 
patient each. In 22 patients (88%), neither clinical features nor imaging stu-
dies gave the correct diagnosis. Four patients (16%) had chronic liver disease. 
The most frequent symptoms were weight loss in 28% and abdominal pain in 
24%. Conclusions: The most common PMHT other than HCC and CC were 
neuroendocrine tumors and lymphomas. Imaging or clinical features were not 
helpful to reach the correct diagnosis.
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Los tumores hepáticos malignos hepato-
carcinoma (HCC) y colangiocarcinoma 
(CC) representan alrededor de 95% de 

los cánceres hepáticos primarios. Sin embargo, 
existen múltiples otros tumores poco conocidos 
y subdiagnosticados1-3. 

Las neoplasias hepáticas malignas primarias 
(NHMP) no HCC no CC derivan del tejido 
mesenquimático como hemangioendotelioma 
epitelioide, linfoma primario, tumores neuroen-

docrinos, carcinoma sarcomatoide, angiosarcoma 
y sarcoma1-5. El diagnóstico de NHMP no HCC no 
CC es complejo, podría sospecharse por imágenes, 
sin embargo, la biopsia hepática y el estudio inmu-
nohistoquímico entregan el diagnóstico definitivo 
en la mayoría de los casos1-4. 

Actualmente existen escasos reportes sobre 
NHMP no HCC no CC, por lo que consideramos 
importante mostrar la casuística de 17 años de un 
centro universitario en Santiago, Chile.
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Pacientes y Métodos

Se realizó un estudio retrospectivo descripti-
vo, se consideraron todas las biopsias hepáticas 
realizadas entre 1999 y 2016, disponibles por 
tumor hepático en los archivos del Departamen-
to de Anatomía Patológica del Hospital Clínico 
Universidad de Chile. Se revisaron informes 
histopatológicos de biopsias hepáticas obtenidas 
quirúrgicamente o por punción percutánea. Se 
ingresaron al estudio solo aquellas biopsias con 
diagnóstico histopatológico de NHMP no HCC ni 
CC, correspondientes a 28 pacientes, obteniéndose 
información completa en 25 de ellos.

Se revisaron historias clínicas e informes 
histopatológicos de los pacientes seleccionados, 
se recolectaron variables clínicas y demográfi-
cos como sexo, edad, antecedentes mórbidos, 
sintomatología, diagnósticos imagenológicos y 
diagnóstico definitivo por estudio histopatológi-
co. Se utilizó estadística descriptiva para mostrar 
resultados. El trabajo fue aprobado por Comité de 
Ética del Hospital Clínico Universidad de Chile.

Resultados 

Se registraron 28 pacientes con NHMP no 
HCC no CC, 25 de ellos con datos completos, 
60% sexo masculino, edad 57 ± 17 años, las 
principales comorbilidades fueron hipertensión 
arterial y diabetes mellitus tipo 2 (Tabla 1). Los 
subtipos más frecuentes (Tabla 2) fueron 40% 
tumores neuroendocrinos (10/25) y 24% linfoma 
(6/25). En 88% de los casos, el diagnóstico no fue 
sospechado por antecedentes clínicos ni estudios 
imagenológicos. 

Solo tres tumores fueron diagnosticados 
correctamente previo a la biopsia, basados en 
antecedentes clínicos y hallazgos imagenológi-
cos: un hemangioendotelioma epiteloideo, un 
linfoma primario y un angiosarcoma. En nuestra 
serie, 4/25 (16%) casos presentaron enfermedad 
hepática crónica detectados por imágenes abdo-
minales de control. Los síntomas más frecuentes 
fueron: 28% disminución de peso (7/25) y 24% 
dolor abdominal (6/25); en menor proporción, se 
registró ictericia, náuseas, distensión abdominal, 
vómitos y diarrea. 

Los tumores neuroendocrinos primarios he-
páticos fueron las NHPM no HCC no CC más 

frecuentes de nuestra serie, con una proporción 
hombre: mujer de 1:1, con promedio de edad 65 
años (rango: 48-86 años). Todos nuestros casos 
fueron no funcionantes, siendo la manifestación 
más frecuente (50% de los casos) presencia de una 
masa abdominal. Solo en dos se lograron identi-
ficar lesiones hipervasculares que serían caracte-
rísticas, en ambos casos con lesiones múltiples, el 
estudio histológico se consideró como definitivo.

El linfoma primario del hígado fue la segunda 
NHPM no HCC no CC más frecuente de nuestra 
serie. En esta casuística, un paciente tenía infec-
ción por virus de la inmunodeficiencia humana 
(VIH), uno sarcoma de Kaposi, uno había recibido 
trasplante hepático y renal y otro tenía antece-
dente de leucemia linfática crónica, y solo dos no 
presentaron antecedentes. Todos nuestros casos 
fueron hombres, con una edad promedio 65 años 
(rango: 47-82 años). Para el diagnóstico definitivo, 
en todos los casos fue necesaria la biopsia, ya que 
fueron inespecíficas las pruebas de laboratorio e 
imágenes.

Tabla 2. Distribución de subtipos de NHPM  
no HCC no CC

Tipos de tumores n de casos
(n = 25)

Neuroendocrino 40% (10)

Linfoma 24%   (6)

Hemangioendotelioma 16%   (4)

Sarcoma 12%   (3)

Angiosarcoma 4%   (1)

Carcinoma sarcomatoide 4%   (1)

Tabla 1. Antecedentes mórbidos descritos  
con los NHPM no HCC ni CC

Antecedentes mórbidos n de casos

Hipertensión arterial 10

Diabetes mellitus 2   5

Tabaquismo   4

Insulinoresistencia   2

VIH   2

Pancreatitis   2

Hipotiroidismo   2

Cirrosis   3
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El tercer tumor más frecuente fue el heman-
gioendotelioma epiteloideo. En los cuatro casos 
la proporción hombre: mujer fue 1:1, con edad 
promedio de 41 años (rango: 27-50 años). El 75% 
(3/4) de los casos fueron asintomáticos, siendo 
el diagnóstico definitivo con biopsia. Cuatro pa-
cientes han sido trasplantados. En nuestra serie se 
encontró una incidencia de daño hepático crónico, 
determinado por imágenes, en 14% de los casos.

Los otros subtipos de NHPM no HCC no CC 
fueron significativamente menos frecuentes, tres 
casos de sarcomas, uno de angiosarcoma y uno 
de carcinoma sarcomatoide, representan 20% de 
los casos. En todos los pacientes el diagnóstico se 
pudo definir solo con estudio histológico, dada 
la baja especificidad de la clínica y los hallazgos 
imagenológicos.

Discusión 

Las NHPM distintos a HCC y CC son infre-
cuentes y de difícil diagnóstico. En nuestra casuís-
tica fueron identificados 28 casos de NHMP no 
HCC no CC en los registros de 16 años en un cen-
tro universitario de referencia nacional y fueron 
incluidos en este reporte solo los 25 pacientes con 
datos completos. Las NHMP no HCC no CC más 
frecuentes fueron los tumores neuroendocrinos 
primarios, con 40% de los casos, seguidos de los 
linfomas (24%) y hemangioendotelioma (16%), 
frecuencias similares a otros reportes1-6.

En esta serie, solo 12% de los casos hubo una 
sospecha clínica y diagnóstico correcto previo 
a la biopsia hepática (hemangioendotelioma, 
linfoma, angiosarcoma), determinándose fun-
damentalmente por los hallazgos en estudios de 
imágenes abdominales dinámicas (tomografía 
axial computada, resonancia magnética o ambos). 
El diagnóstico definitivo de este tipo de lesiones 
es por estudio histológico con técnicas de inmu-
nohistoquímica de forma asociada.

Los tumores neuroendocrinos primarios he-
páticos fueron las NHPM no HCC no CC más 
frecuentes de nuestra serie. De los diez pacientes 
con confirmación histológica de tumor neuroen-
docrino hepático, observamos una relación 1:1 
según sexo, edad entre 48 y 86 años, lo cual es con-
cordante con lo reportado2-6, aunque en algunas 
series se demuestra una mayor frecuencia en muje-
res. Todos nuestros casos fueron no funcionantes, 

siendo la manifestación más frecuente (50% de los 
casos) presencia de una masa abdominal. 

Además, en solo dos casos se lograron iden-
tificar lesiones hipervasculares que podrían ser 
características de este tipo de tumor, en ambos ca-
sos con lesiones múltiples1, sin embargo, también 
se encontraron imágenes atípicas como lesiones 
hipovasculares y en un caso se sospechó errónea-
mente neoplasia vesicular, siendo nuevamente el 
estudio histológico como definitivo.

El linfoma primario del hígado fue la segunda 
causa más frecuente de la serie con 24% de los 
casos. Según la literatura, este tipo de tumor se 
presenta más frecuentemente en contexto de in-
munosupresión2-6. Para el diagnóstico definitivo 
en todos los casos fue necesaria la biopsia de la 
lesión, siendo inespecíficos clínica, laboratorio 
e imágenes, como ha sido reportado anterior-
mente2-6.

En nuestra serie se determinó por imágenes 
el daño hepático crónico, observándose en 14% 
de los casos. Este dato puede estar en relación a la 
amplia disponibilidad de estudios imagenológicos 
en los pacientes cirróticos; es relevante dado que 
señala que no todo tumor en hígado cirrótico 
corresponde a un HCC o CC, sobre todo cuando 
las imágenes no son características en mostrar los 
signos típicos de estos tumores. Lo anterior obliga 
al estudio diferencial dirigido, dado que algunos 
pacientes son subsidiarios de terapias quirúrgicas.

Los otros subtipos de NHPM no HCC no CC 
fueron mucho menos frecuentes, tres casos de 
sarcomas, uno de angiosarcoma y uno de car-
cinoma sarcomatoide, que representan 20% de 
nuestros casos, comparable a lo reportado en la 
literatura7-10. En todos estos casos el diagnóstico 
se pudo definir solo con estudio histológico, dada 
la baja especificidad de la clínica y los hallazgos 
imagenológicos.

Conclusión

Las NHPM no HCC no CC son poco frecuen-
tes y determinan un desafío diagnóstico por su 
presentación en la mayoría de los casos de forma 
asintomática y a la poca especificidad de los ha-
llazgos imagenológicos. En esta serie, los tumores 
más frecuentes fueron los tumores neuroendo-
crinos, los linfomas y los hemangioendoteliomas 
epiteloideo, fundamentándose el diagnóstico en 
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la histología de la lesión y su tratamiento de ser 
posible, es quirúrgico.
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