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Resumen Summary 

Se presenta el caso clznzco de una mujer de 17 años 
de edad con un carcznoma fibrolamelar t@zco La 
paczente tenia marcadores para la hepatztis B y C 
negahvos y no tenia dator de hepatopatáa prevra Ln 
tomografía computada de abdomen y la resonancla 
magnétzca mostraron tumoraczón con arpecto radzado 
con bandas de baja señal a modo de cicatrzz central 
El hepatocarcznoma fibrolamelar es un tumor poco 
frecuente de orzgen desconoc~do, que no se asocza a 
cmoszs, generalmente no eleva nzarcadores tumoraler 
y en raras ocaszones se encuentra relacionado con el 
vzms de la hepatztzs B Este tumor se presenta en 
mulerer jóvenes y por lo regular presenta porcentales 
altor de resección que van del 48 al 100% y un buen 
p m ó s t ~ c o ,  presentando supewrvencia de 68 meses 
Por otra parte, este tumor es un dzagnóstzco diferencial 
zmportante en lesiones hepátzcar cuando se presenta 
en paczentes jóvenes 

We report lzere tlze case of a 17-year-old female 
wztlz typzcal fibrolamellar hepatocellular carcmoma, 
no hepatztzr B or C vira1 znfection and a normal, non 
czrrlzotzc liver Computed tomograplq and magnetzc 
resonance zmagmg revealed a solzd tumor w ~ t h  a 
central jibrous scar A fibrolamellar hepatocellular 
carcinoma u an uncommon malzgnancy of unknown 
ehology, wrthont crrrhoszs, usualty wrthout an zncrease 
in turnor inurkers, and rarely assocrated wzth hepatatzs 
B vzrus It occurs rnainly zn young patzents Thu tumor 
presents a hzgh resectabilily vate (48-100%), a good 
prognosrs and a mean suwzval of 68 months Tlzrs 
tumor u an zmportant dzfferentzal duzgnoszs of space 
occupyzng leszons zn younger adults 
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Introducción 

La variante fibrolamelar del hepatocarcinoma 
aparece con mucho más frecuencia en niños, ado- 
lescentes y adultos jóvenes sin hepatopatía previa. 
El cuadro clínico se caracteriza por dolor en 
hipocondrio derecho, ataque al estado general, pér- 
dida de peso y la presencia de masa abdominal.' 

Generalmente este tipo de tumores no se en- 
cuentra asociado a la infección por virus B y C de 
la hepatitis y no presenta elevación de antígenos 
tumorales. Los métodos de diagnóstico por ima- 
gen más utilizados para el diagnóstico son: ultraso- 
nido, tomografía computada de abdomen (TAC) y 
la resonancia magnética (RM). La biopsia hepática 
percutánea puedeserdiagnósticasi se llevaacabo 
en una zona localizada por ecografía o TAC2 

Este tipo de tumor no está encapsulado, pero 
está bien circunscrito y contiene laminillasfibrosas; 
crece despacio y se asocia con supervivencia más 
larga si se trata. La resección quirúrgica ofrece la 
única posibilidad de curación y en especial la va- 
riante fibrolamelar tiene un pronóstico mucho me- 
nos ominoso que la variante tradicional con super- 
vivencia media de uno a tres años3 Alrededor del 
60% de los pacientes están vivos y libres de enfer- 
medad a los cinco años." 

El propósito de este trabajo es presentarel caso 
de unajoven de 17años mediante la descripción de 
su cuadro clínico, presencia de marcadores tumo- 
rales, estudios radiológicos y el estudio histopato- 
lógico. Su interésse deriva dela incidencia tan baja 
de este tipo de neoplasia en nuestro medio. 

Reporte del caso 

Mujer de 17añosdeedadque ingresóal hospital 
por padecimiento de dos meses de evolución ca- 
racterizado por dolor abdominal localizado en epi- 
gastrio con irradiación a hipocondrio derecho, ple- 
nitud postprandial, náusea, vómito, presencia de 
masa abdominal de crecimiento progresivo, ata- 
que al estado general, pérdida de peso no cuantifi- 
cada y edema de extremidades inferiores. Al inte- 
rrogatorio la paciente negó consumo de alcohol, 
historia previa de transfusiones, enfermedad hepá- 
tica previa, ingestión de medicamentos y otros 
antecedentes de importancia. 

A la exploración física destacó la presencia de 
palidez generalizada y una gran tumoración abdomi- 
nal que ocupaba epigastrio e hipocondrio derecho, 
dura, no móvil y dolorosa a la palpación. No se palpó 
esplenomegalia. El restodelaexploraciónfue normal. 
Los exámenes a su ingreso mostraron: leucocitos 
7,200, plaquetas 669,000 Hb 10.6, Hto31, VCM 109, 
HCM37.2,CHCM34.1,TP13.5112.8,TTP23.8/25.2, 
Albumina 3.8, Colesterol200, BUN 15, creatinina0.6, 
glucosa83, BD 0.1, BT0.6, PT7.5, FA 122, TGO41, 
TGP 49, DHL346, AIG 0.6, Globulinas4.7. Con base 
a laexploración y losexámenes inicialesseestableció 
el diagnóstico de una probable neoplasia hepática. 

Como primer estudio de gabinete se realizó un 
ultrasonido abdominal que reportó una extensa lesión 
sólida que abarcaba casi la totalidad del lóbulo dere- 
chodel hígado y otra imagen sólida redondeada en el 
lóbuloizquierdo, ambascompatibles con una neopla- 
sia hepática. La TAC de abdomen reportó gran 
neoformación que ocupaba prácticamente todo el 
lóbuloderechodel hígadoquemedía 16X 11 X12crn 
en los ejes anteroposterior, transverso y longitudinal 
respectivamentey decaráctersólido(Figura 1). Cuan- 
do se inyectó medio de contraste la neoformación 
reforzó de manera heterogénea, con múltiples imá- 
genes hipodensas lineales de contornos lobulados y 
la presencia de calcificaciones (Figura 2).Además se 
identificaron adenomegalias intercavo-aórticasadya- 
centes al tronco celiáco. Con los hallazgos mencio- 
nadosanteriormente la primera posibilidad diagnóstica 
fue la de un hepatocarcinoma fibrolamelar. 

Se llevó a cabo resonancia magnética de abdo- 
men que reportó extenso proceso neoplásico de 
carácter sólido que ocupaba el lóbulo derecho del 
hígado y que mostraba un aspecto radiado con 
bandas de baja señal a modo de cicatriz central 
(Figura 3). También se identificó una lesión en el 
lóbulo izquierdo en los segmentos II y III. En la 
angioresonancia de abdomen seobse~ó permeabi- 
lidad de las venas porta y cava, pero se observó la 
presencia de compresión extrínseca. Mediante el 
estudio de RM la neoplasia fue compatible con 
carcinoma hepático de probable origenfibrolamelar. 

Otros estudios incluyeron análisis serológicos y la 
detección deantígenos tumorales, entre ellos: virusC 
(negativo), virus B (negativo), alfa-fetoproteina 8 ngl 
mL (nl 0.0-lo), antígeno carcinoembrionario 2.9 ng/ 
mL (nl 0.0-5.0), antígeno Ca-125 53.9 UlmL (nl 0.0- 
35.5) y antigenoca-19-19 14.85 UlmL(menorde37). 

- .  Gac Méd Méx Vol. 135 No. 1,1999 



El caso fue discutido por el servicio de cirugía de 
la institución, pero debido a la extensión tan impor- 
tante de la tumoración la paciente no fue intervenida 
quirúrgicamente, por lo que finalmente el diagnós- 
tico se estableció mediante una punción guiada por 
tomografía que reportó como diagnóstico definitivo 
un hepatocarcinoma variedad fibrolamelar (Figura 
4). Histopatológicamente se observó la presencia 
de hepatocitos de citoplasma granular abundante 
con variación en el tamaño nuclear, separados por 
bandas laminares de colágena. 

Flgura 1 .TACSIMPLE Seobsewa la presenciadegran neoformacion 
que ocupa pracl~camente todo el lóbulo derecho del higado que mide 
16 X 11 X 12 cm en los ejes anteroposterior, transverso y longitudinai 
respectivamente, de caracter sólido 

F~gura 4 Aspecto histológico de a tumoración Los hepatocitos 
neoplasicostienecitoplasmagranulary sedisponenenn~docseparados 
por tejido conectivo. También podemos apreciar el caracter laminar 
de la colágena que separa los hepatocitos. 

Figura 2. TAC CON CONTRASTE Con laadministración de media de 
contraste dicha neoformación refuerza de manera heterogenea, con 
múltiples imágenes hipodensas lineales de contornos iobuiados 

Figura 3. RM de abdomen Podemos observar extenso proceso 
neoplasico de carácter solido que ocupa el lóbulo derecho del ihigado 
que muestra aspecto radiado con bandas de bala señal a modo de 
cicatriz centrai 

Discusión 

El hepatocarcinomafibrolamelares unavariente 
histopatológica poco frecuente del hepatocarci- 
noma. Generalmente se presenta en adultos jóve- 
nes, con la misma frecuencia en ambos sexos y 
característicamente no hay hepatopatia previa como 
en la variedad clásica donde casi siempre se iden- 
tifica el antecedente de cirro si^.^ Generalmente no 
existe el antecedente de infección por virus de la 
hepatitis B o C y en la mayoría de los casos no 
existe elevación de antigenos tumor ale^.^ 

Los datos mencionados por otros autores coin- 
ciden con la descripción de nuestro caso, ya que se 
trata de una paciente de 17 años de edad, sin 
antecedentes de enfermedad hepática previa, sin 
datos bioquímicos ni histológicos de cirrosis, con el 
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perfil vira1 para virus B y C de la hepatitis negativo y 
donde no se observó elevación de alfafetoproteina 
que se considera el marcador principal del hepato- 
carcinoma. Por otra parte, cabe enfatizar algunos 
datos clínicos yde laboratoriopresentesen nuestra 
paciente, en primerlugar, la presentación clínica en 
este caso es la habitual con pérdida de peso, 
ataque al estado general, dolor abdominal y la 
presencia de masa abdominal palpable.' De los 
datos de laboratorio podemos mencionar la pre- 
senciadeanemia norhocrómica normocítica, p;ue- 
bas de funcionamiento hepático en ransos norma- 
les y la elevación de deshidrogenasa ~áit ica que es 
una enzima inespecífica pero que se puede elevar 
en casosde necrosis hepatocelulary en neoplasias 
hepáticas como la de nuestra pa~iente.~ 

En esta paciente la serologia para el virus de la 
hepatitisB y Cfueron negativas y laalfafetoproteina 
se encontró en valores normales y, si bien lo 
anterior era esperable por las características del 
tipode neoplasia, llama la atencion que el antígeno 
Ca-125, que es un marcador de neoplasia de 
diversas localizaciones como son endometrio, trom- 
pas de falopio, endocervix, páncreas, mama, pul- 
món, colon y principalmente o~ar io,~se encontraba 
elevado al menos 1.5veces por arriba de lo normal. 
Esta manifestación no ha sido descrita previamen- 
te y será necesario confirmar este hallazgo me- 
diante la determinación de este antígeno en un 
mayor número de pacientes. 

Para el estudio radiológico de este tipo de neo- 
plasia, contamos con el ultrasonido, laTAC y la RM. 
Actualmente el ultrasonido es el estudio inicial y 
sólo tiene utilidad para definir si está presente la 
neoplasia, pero no presenta características espe- 
ciales que ayuden al diagnóstico específico. La 
TAC tiene alta especificidad para el diagnóstico 
cuando se observa la presencia de calcificacio- 
nesl0como fue el caso de nuestra paciente (Figura 
2) y la RM es considerada en la actualidad el mejor 
metodo diagnóstico cuando se observa el clásico 
aspecto radiado con bandas de baja señal a modo 
de cicatriz central como se observa en la figura 3." 

Histológicamente este tipo de tumor se encuen- 
tra constituido por células poligonales eosinófilas 
que se disponen en nidos o cordones separados 
por estroma fibroso. En ocasiones se observan 
bandasde tejidofibrosoque irradiana partirdel foco 
central, dando la imagen de nodularidad macros- 

cópica. Además en el citoplasma de las células 
tumorales puede haberglóbulos hialinose inclusio- 
nes PAS posit i~as.'~ Desafortunadamente cuando 
se diagnostica este tipo de tumor la mayoria de las 
veces se encuentra muy avanzado, con presencia 
de metástasis a ganglios linfáticos en 70% de los 
casos como demuestra la serie de Stevens,13 así 
como porcentajes altos de recidiva como se iden- 
tificó en la misma serie, en la cual se encontró un 
86% de recidiva intrahepática. En el caso de nues- 
tra paciente la extensión de la neoplasia era muy 
importante con afección a ambos lóbulos hepáti- 
cos así como por la presencia de adenomegalias 
intercavo-aórticas, situación que no permitió qúe 
se pudiera realizar la resección hepática. La 
inoperabilidad de este tipo de tumores es frecuen- 
te, Saabi4 reportó tres casos de hepatocarcinoma 
fibrolamelar y en dos de ellos no se pudo realizar la 
resección. Kaczynskils reportó dos casos y en los 
dos no se pudo llevar a cabo tampoco ninguna 
clase de resección. 

Aunque la mayoria de las veces cuando se 
diagnostica este tumorse encuentra fuera de trata- 
miento quirúrgico, en general este tipode tumoración 
tiene porcentajes de resección del 48 al 100% y 
mejor pronóstico que la variedad clásica, reportán- 
dose una supervivencia media de 68 meses sin 
tratamiento quirúrgico."jContrasta con esta cifra la 
supervivencia de 36 meses en el caso de los 
pacientes con la variedad clásica, donde existe 
posibilidad de resección y de 12 meses en los 
pacientes con la misma variedad y donde no se 
puede llevar a cabo el tratamiento quirúrgico.17 

En conclusión, se ha presentado el caso de un 
hepatocarcinoma variedad fibrolamelar. Esta neo- 
plasia tiene características clínicas, serológicas, 
radiológicas e histopatológicas muy particulares, 
por lo que es de interés presentar el caso debido a 
la presentación esporádica de esta enfermedad. 
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