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Resumen: El carcinoma hepatocelular fibrolamelar (CHC-FL) es una variante poco frecuente de CHC conven-

cional, representa el 0,85 al 16% de todos los carcinomas hepatocelulares. Se presenta en personas jovenes, Correo para correspondencia
sin antecedente de enfermedad hepatica crdnica subyacente, alrededor del 65-85% de estos tumores ocu- del autor principal:

rren en pacientes menores de 40 afios. Para su diagndstico, las modalidades de imagen cumplen un papel Dra. Natali Flores

importante tanto el ultrasonido, tomografia y resonancia magnética principalmente ésta ultima podria aportar nataliflores87@hotmail.com
sustancialmente al diagndstico.

Se presenta el caso de un joven de 16 afios con diagndstico histopatoldgico de hepatocarcinoma fibrolamelar y Fecha de recepcién:

su correlacion con las diferentes modalidades de imagen, el cual fue sometido a trasplante hepadtico, se realiza 04 de noviembre de 2018

la revision del mismo dada la importancia del diagndstico por imagen y las alternativas terapéuticas en estos

casos. Fecha de aceptacion:

17 de diciembre de 2018

Abstract: Fibrolamellar hepatocellular carcinoma (CHC-FL) is a rare variant of conventional HCC, representing

0.85 to 16% of all hepatocellular carcinomas. It occurs in young people, without a history of underlying chronic

liver disease, about 65-85% of these tumors occur in patients under 40 years. For its diagnosis, imaging mo-

dalities play an important role, both ultrasound, tomography and magnetic resonance, mainly the latter could

contribute substantially to the diagnosis.

We present the case of a 16-year-old boy with a histopathological diagnosis of fibrolamellar hepatocellular car-

cinoma and its correlation with the different imaging modalities, which underwent hepatic transplantation. He

was reviewed, given the importance of imaging diagnosis and alternatives. therapeutic in these cases.
Introduccion Dentro de los estudios de imagen realizados tene-

MmOos:

CASO: Paciente masculino de 16 afos, sin antece- ]
dentes patolégicos personales importantes, que pre- - Ultrasonido de abdomen: el cual demuestra una
senta ictericia, hiporexia y astenia de 4 meses de evo- gran masa de aspecto heterogenea, predominan-
lucién, al examen fisico presenta tinte ictérico en piel temente hiperecogenica, vascularizada, bordes
y conjuntivas, hepatomegalia de 4cm bajo el reborde Iqbulados, Iocallzado, en S?gmgnto vV que impre-
costal. Los exdmenes de laboratorio reflejaron bilirru- siona extenderse a lobulo izquierdo. Mide aproxi-
bina total incrementada a expensas de la bilirrubina madamente 14cm en su diametro mayor. Presenta

to, velocidad de hasta 60cm/seg

Tabla 1. Examenes de laboratorio
- TC Abdomen simple y contrastado: presencia

AST 239 UI/L lesién ocupativa en segmentos hepaticos IV, causa
compresidn extrinseca de vias biliares intrahepati-

ALT 174 Ul/L .

_ cas. Fase arterial demuestra vasos aferentes de-
Fosfata Alcalina 4340 UI/L pendientes de la arteria hepatica que causa realce
GGT (gamma glutamil transferasa) 963 UI/L temprano de la masa en estudio. Compresién ex-
Alblmina 3 g/dl trinseca de vena porta y vena cava inferior.
AFP (alfa feto proteina) 41.6 Ul/ml - RM de abdomen: se observa gran masa localizada
CEA(Antigeno carcinoembrionario) 0.43 ng/ml en los segmentos IVa y IVb de aproximadamente
CA-125 31.44 U/ml 15cm de diametro mayor con extension al segmen-
CA 19-9 125 U/ml to lateral, la masa descrita presenta focos hemorra-

gicos y capta de manera heterogénea el medio de
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contraste intravenoso. Ademas ejerce efecto de ma-
sa sobre el hilio hepatico determinando dilatacién
de las vias biliares intra hepaticas obstruyendo par-
cialmente la vena porta. Adenomegalias a nivel del
ligamento hepatoduodenal. Los hallazgos sugieren
como primera posibilidad diagndstica, carcinoma
hepatocelular fibrolamelar (CHC-FL).

Se realiza biopsia hepatica por laparoscopia en
donde reportan hepatocarcinoma inicialmente, en
una revision posterior se determina hepatocarcinoma
de tipo fibrolamelar.

El paciente es sometido a quimioembolizacion, es
revalorado el caso por comité de trasplante quienes
deciden realizar trasplante hepéatico de donante
cadavérico. Entre los hallazgos quirirgicos se en-
cuentran higado aumentado de tamafo con gran
tumoracion que comprometen los segmentos |, II, llI
y IV, adherencias de epiplon a pared abdominal y al
higado, no liquido ascitico en la cavidad abdominal,
arteria hepatica de 0.5 cm de diametro, vena porta
sin trombos con adecuado flujo, vena cava inferior de
4cm, via biliar 0.5cm.

El reporte histopatolégico determind como tipo his-
tologico: hepatocarcinoma fibrolamelar, grado his-
tologico 1l moderadamente diferenciado, tumor
confinado al higado, margenes libres, no invasion
linfovascular, presencia de invasién microscopica de
pequefios vasos. No ganglios linfaticos estudiados.

Revision:

Epidemiologia: EIl CHC-FL es una variante poco fre-
cuente de carcinoma hepatocelular convencional, fue
inicialmente descrito por Edmondson en 1956, repre-
sentan el 0,85 al 16% de todos los carcinomas hepa-
tocelulares.?

El tumor tiene caracteristicas clinico patolédgicas uni-
cas que son significativamente diferentes en com-
paracion con el CHC convencional.® Se presentan en
personas jovenes, sin antecedente de enfermedad
hepatica cronica subyacente, alrededor del 65-85%
de estos tumores ocurren en pacientes menores de
40 afos?, la clinica de presentacion es vaga con sin-
tomas como pérdida de peso, fatiga, dolor abdominal
o presencia de masa'. La sobrevida de los pacientes
con carcinoma hepatocelular fibrolamelar es mayor
que los pacientes con hepatocarcinoma?.

Patologia: Los carcinomas hepatocelulares son tipi-
camente grandes masas solitarias de color broncea-
do, firmes bien circunscritas que se producen en el
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higado sin cirrosis subyacente. El tamafio del tumor
puede variar de 7 a 20 cm (media, 13 cm). Macros-
cbpicamente, el centro de la cicatriz estrelladas vy teji-
do fibroso prominente pueden verse en hasta el 75%
de los casos®.

Estudios inmunohistoquimicos confirman la diferen-
ciacion de hepatocitos mediante la tincién positiva
para heppar-1 y glipicano-3, ademas se observaron
marcadores de diferenciacion biliar tales como CK19
y EpCAM presentes en las células tumorales®.

Sin embargo histoldgicamente el hepatocarcinoma
fibrolamelar tiene caracteristicas histoldgicas uni-
cas, que ayudan a distinguirla de otros tumores en el
higado. Estas caracteristicas incluyen la presencia de
grupos o laminas de células tumorales poligonales o
en forma de huso grandes con abundante citoplasma
granular eosinofilo y nicleos prominentes y macronu-
cléolos y la presencia de estroma fibroso paucicelular
dispuesto en laminillas paralelas delgadas alrededor
de las células tumorales.

La sobreexpresion de factor de crecimiento transfor-
mante B se cree que es res- ponsable de la tipica fi-
brosis lamelar visto en estos tumores®.

Laboratorio: Sin un mecanismo claro de la enfer-
medad, el desarrollo de marcadores en suero para la
deteccion temprana de primaria, o incluso recurrente
del hepatocarcinoma fibrolamelar es dificil. Sin em-
bargo, los estudios han demostrado candidatos pro-
metedores como la vitamina B12, la vitamina sérica
elevada capacidad B12 vinculante, y neurotensina,
pero se necesita mayor evidencia*.

La a-fetoproteina sérica (AFP) y las enzimas hepaticas
que tipicamente estan elevados en el hepatocarcino-
ma convencional estan dentro de los limites normales
o ligeramente elevados en el carcinoma hepatocelular
fibrolamelar®.

Diagnéstico por imagen: El objetivo principal de la
evaluacion de los pacientes con hepatocarcinoma
fibrolamelar es distinguirlo de otros tumores ma-
lignos del higado particularmente hepatocarcinoma,
metastasis en el higado y otras lesiones hepaticas
benignas tales como hiperplasia nodular focal (HNF)
y el adenoma hepatocelular (HCA).

Esto requiere la integracion de la informacion clinica
con las técnicas convencionales de diagndstico, tales
como ultrasonidos (US), tomografia computarizada
(TC), resonancia magnética (RM), y la histologia'.
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Ecografia: Las caracteristicas ecograficas no son
especificos y se ven como masas bien definidas de
ecogenicidad variable al ultrasonido, ante el estudio
contrastado puede observarse lavado del contraste.

Tomografia Computarizada (TC).

En TC, mas del 80% de los carcinomas fibrolamelares
tiene una superficie lobulada.

Las calcificaciones se observan en el 35% - 68%
de los tumores y tienden a ser situado en el centro,
pequeias (<5 mm) y menos de tres en nimero.

La mayoria de los tumores son heterogéneos presen-
tan areas de baja atenuacion en la TC sin contraste.

Durante la fase arterial hepatica, estas lesiones se
hiperatenuan en un 80% de las veces. Una cicatriz
central se observa en el 20%-71% de los casos y
puede ser o bien estrellada o amorfa.

Finalmente, linfadenopatia significativa se observa
mas de un 50% del tiempo, por lo general en el hilio
hepatico o en el ligamento hepaticoduodenal®.

Resonancia Magnética (RM): El hepatocarcinoma
fibrolamelar generalmente es hipointenso en las ima-
genes ponderadas en T1 e hiperintenso en las ima-
genes ponderadas en T25.

La cicatriz central fibrosa es tipicamente hipointensa
tantoen T1y T2.

Esta caracteristica puede ayudar a distinguir el car-
cinoma fibrolamelar de la hiperplasia nodular focal
debido a que la cicatriz central en este ultimo es pre-
dominantemente hiperintensa en T2.

La presencia de grasa intralesional no ha sido repor-
tado en el carcinoma fibrolamelar®.

Las caracteristicas del realce con contraste, gadolinio,
del hepatocarcinoma fibrolamelar imitan los patrones
observados en la TC, mostrando realce heterogéneo
en la fase arterial para convertirse en isointenso o hi-
pointenso en la fase portal y venosa tardia.

Algunos autores han informado que el hepatocarci-
noma fibrolamelar no retiene agentes de contraste
hepatobiliares especificos, tales como disodico ga-
doxetato y gadobenato de dimeglumina, en la fase
hepatobiliar, que potencialmente puede ser util en la
diferenciacion de HCC fibrolamelar de la hiperplasia
nodular focal®.

Manejo

El tratamiento del CHC-FL tiene varias alternativas
entre las cuales estan la reseccién quirlrgica, tras-
plante hepatico y el tratamiento no quirirgico (qui-
mioterapia).

Segun estudios previos considerando la sobrevida
global, la mejor opcién es la reseccion quirlrgica
ya que presenta una tasa de supervivencia de 222
meses versus 32 meses para trasplante hepatico y 20
meses para el tratamiento no quirdrgico.

La sobrevida a los 5 afios es de aproximadamente
el 70% para la primera alternativa de tratamiento en
mencién, mientras que para el trasplante hepatico los
datos son variables ya que se han ido incrementando
los porcentajes de sobrevida debido a los estrictos
criterios de inclusion para trasplante ademas del uso
de inmunosupresores, de tal manera que han llegado
a obtenerse una supervivencia a los 5 afios de entre
29 - 55%.7

La recidiva del CHC-FL puede oscilar entre 33 y
100%, con tendencia a recurrencia extrahepatica®.

Por otro lado el CHC-FL es menos sensible al tra-
tamiento quimioterapico, sin embargo regimenes a
base de Platinum y otras combinaciones de 5-fluo-
rouracilo e interferén a-2b han sido reportados como
Utiles en el tratamiento del mismo®.

Conclusiones

El hepatocarcinoma fibrolamelar es una patologia
poco frecuente en nuestro medio, que si bien tiene
ciertas diferencias en su forma de presentacion com-
parado con el hepatocarcinoma convencional, los
estudios de imagen juegan un papel fundamental
para dilucidar su diagndstico y determinar la mejor
alternativa terapéutica considerando el prondstico.
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