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Tumores hepaticos 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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carcinoma (HCC) y colangiocarcinoma

(CC) representan alrededor de 95% de
los cénceres hepdticos primarios. Sin embargo,
existen multiples otros tumores poco conocidos
y subdiagnosticados'™.

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

l os tumores hepdticos malignos hepato-

docrinos, carcinoma sarcomatoide, angiosarcoma
y sarcoma'. El diagnésticode NHMP no HCC no
CC es complejo, podria sospecharse por imégenes,
sin embargo, la biopsia hepatica y el estudio inmu-
nohistoquimico entregan el diagnéstico definitivo
en la mayoria de los casos'™.

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

Se realiz6 un estudio retrospectivo descripti-
vo, se consideraron todas las biopsias hepaticas
realizadas entre 1999 y 2016, disponibles por
tumor hepatico en los archivos del Departamen-
to de Anatomia Patoldgica del Hospital Clinico
Universidad de Chile. Se revisaron informes
histopatoldgicos de biopsias hepdaticas obtenidas
quirdrgicamente o por puncién percutdnea. Se
ingresaron al estudio solo aquellas biopsias con
diagnéstico histopatolégico de NHMP no HCC ni
CC, correspondientes a 28 pacientes, obteniéndose
informacién completa en 25 de ellos.

Se revisaron historias clinicas e informes
histopatoldgicos de los pacientes seleccionados,
se recolectaron variables clinicas y demografi-
cos como sexo, edad, antecedentes modrbidos,
sintomatologia, diagndsticos imagenolédgicos y
diagndstico definitivo por estudio histopatoldgi-
co. Se utilizo estadistica descriptiva para mostrar
resultados. El trabajo fue aprobado por Comité de
Etica del Hospital Clinico 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 afos, las
principales comorbilidades fueron hipertensién
arterial y diabetes mellitus tipo 2 (Tabla 1). Los
subtipos mds frecuentes (Tabla 2) fueron 40%
tumores neuroendocrinos (10/25) y 24% linfoma
(6/25). En 88% de los casos, el diagnéstico no fue
sospechado por antecedentes clinicos ni estudios
imagenolégicos.

Solo tres tumores fueron diagnosticados
correctamente previo a la biopsia, basados en
antecedentes clinicos y hallazgos imagenoldgi-
cos: un hemangioendotelioma epiteloideo, un
linfoma primario y un angiosarcoma. En nuestra
serie, 4/25 (16%) casos presentaron enfermedad
hepitica crénica detectados por imagenes abdo-
minales de control. Los sintomas mds frecuentes
fueron: 28% disminucién de peso (7/25) y 24%
dolor abdominal (6/25); en menor proporcidn, se
registro ictericia, nduseas, distensién abdominal,
vomitos y diarrea.

Los tumores neuroendocrinos primarios he-
paticos fueron las NHPM no HCC no CC mas
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frecuentes de nuestra serie, con una proporcién
hombre: mujer de 1:1, con promedio de edad 65
afios (rango: 48-86 afios). Todos nuestros casos
fueron no funcionantes, siendo la manifestaciéon
mas frecuente (50% de los casos) presencia de una
masa abdominal. Solo en dos se lograron identi-
ficar lesiones hipervasculares que serian caracte-
risticas, en ambos casos con lesiones multiples, el
estudio histoldgico se consideré como definitivo.

Ellinfoma primario del higado fue la segunda
NHPM no HCC no CC més frecuente de nuestra
serie. En esta casuistica, un paciente tenia infec-
cién por virus de la inmunodeficiencia humana
(VIH), uno sarcoma de Kaposi, uno habia recibido
trasplante hepatico y renal y otro tenfa antece-
dente de leucemia linfatica crénica, y solo dos no
presentaron antecedentes. Todos nuestros casos
fueron hombres, con una edad promedio 65 afios
(rango: 47-82 afios). Para el diagndstico definitivo,
en todos los casos fue necesaria la biopsia, ya que
fueron inespecificas las pruebas de laboratorio e
imagenes.

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

Antecedentes morbidos n de casos
Hipertension arterial 10
Diabetes mellitus 2 5
Tabaquismo
Insulinoresistencia
VIH

Pancreatitis

Hipotiroidismo

w NNNN D

Cirrosis

Tabla 2. Distribucion 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)
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El tercer tumor mads frecuente fue el heman-
gioendotelioma epiteloideo. En los cuatro casos
la proporcién hombre: mujer fue 1:1, con edad
promedio de 41 afnos (rango: 27-50 afos). E1 75%
(3/4) de los casos fueron asintomaticos, siendo
el diagnéstico definitivo con biopsia. Cuatro pa-
cientes han sido trasplantados. En nuestra serie se
encontré una incidencia de dafio hepético crénico,
determinado por imdgenes, 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 diagndstico se
pudo definir solo con estudio histolégico, dada
la baja especificidad de la clinica y los hallazgos
imagenolégicos.

Discusion

Las NHPM distintos a HCC y CC son infre-
cuentes y de dificil diagndstico. En nuestra casuis-
tica fueron identificados 28 casos de NHMP no
HCC no CC en los registros de 16 anos 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 més
frecuentes fueron los tumores neuroendocrinos
primarios, con 40% de los casos, seguidos de los
linfomas (24%) y hemangioendotelioma (16%),
frecuencias similares a otros reportes!'®.

En esta serie, solo 12% de los casos hubo una
sospecha clinica y diagndstico correcto previo
a la biopsia hepdtica (hemangioendotelioma,
linfoma, angiosarcoma), determindndose fun-
damentalmente por los hallazgos en estudios de
imagenes abdominales dindmicas (tomografia
axial computada, resonancia magnética o ambos).
El diagnéstico definitivo de este tipo de lesiones
es por estudio histolégico con técnicas de inmu-
nohistoquimica de forma asociada.

Los tumores neuroendocrinos primarios he-
péticos fueron las NHPM no HCC no CC mas
frecuentes de nuestra serie. De los diez pacientes
con confirmacién histolégica de tumor neuroen-
docrino hepético, observamos una relacién 1:1
segin sexo, edad entre 48 y 86 anos, lo cual es con-
cordante con lo reportado**, aunque en algunas
series se demuestra una mayor frecuencia en muje-
res. Todos nuestros casos fueron no funcionantes,
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siendo la manifestacién mds frecuente (50% de los
casos) presencia de una masa abdominal.

Ademds, en solo dos casos se lograron iden-
tificar lesiones hipervasculares que podrian ser
caracteristicas de este tipo de tumor, en ambos ca-
sos con lesiones multiples?, sin embargo, también
se encontraron imdgenes atipicas como lesiones
hipovasculares y en un caso se sospeché errénea-
mente neoplasia vesicular, siendo nuevamente el
estudio histolégico como definitivo.

Ellinfoma primario del higado fue la segunda
causa mds frecuente de la serie con 24% de los
casos. Segun la literatura, este tipo de tumor se
presenta mds frecuentemente en contexto de in-
munosupresion®®. Para el diagndstico definitivo
en todos los casos fue necesaria la biopsia de la
lesién, siendo inespecificos clinica, laboratorio
e imdgenes, como ha sido reportado anterior-
mente*®.

En nuestra serie se determiné por imagenes
el dafo hepdtico crénico, observiandose en 14%
de los casos. Este dato puede estar en relacién a la
amplia disponibilidad de estudios imagenolégicos
en los pacientes cirrdticos; es relevante dado que
sefala que no todo tumor en higado cirrético
corresponde a un HCC o CC, sobre todo cuando
las imagenes no son caracteristicas en mostrar los
signos tipicos de estos tumores. Lo anterior obliga
al estudio diferencial dirigido, dado que algunos
pacientes son subsidiarios de terapias quirurgicas.

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
literatura’'®. En todos estos casos el diagndstico
se pudo definir solo con estudio histolégico, dada
la baja especificidad de la clinica y los hallazgos
imagenolégicos.

Conclusion

Las NHPM no HCC no CC son poco frecuen-
tes y determinan un desafio diagndstico por su
presentacion en la mayoria de los casos de forma
asintomadtica y a la poca especificidad de los ha-
llazgos imagenolégicos. En esta serie, los tumores
mas frecuentes fueron los tumores neuroendo-
crinos, los linfomas y los hemangioendoteliomas
epiteloideo, fundamentandose el diagnéstico en
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la histologia de la lesién y su tratamiento de ser
posible, es quirtrgico.
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