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ARTICULO DE REVISION

Rev Colomb Cir. 2015;30:230-39

Tumor fibroso solitario del higado:
revision del conocimiento actual

MARCELO A. BELTRAN

Palabras clave: higado; células del estroma mesenquimatoso; neoplasias hepaticas; tumor fibroso solitario; hemangiopericitoma;

hepatectomia.

Resumen

El tumor fibroso solitario del higado es infrecuente.
Hasta la fecha, se han reportado menos de 50 casos en
la literatura cientifica inglesa, la mayoria de los cuales
se comportaron como tumores benignos.

El objetivo del presente articulo es actualizar el
conocimiento sobre este tumor porque, debido a su
rareza, la presentacion clinica, el estudio, el tratamiento
y el pronostico no son bien conocidos.

Habitualmente, no produce sintomatologia o es
inespecifica y su comportamiento a largo plazo es
incierto; no obstante, en algunos casos, se comporta
agresivamente como un sarcoma de mal pronostico.
Actualmente, solo el tratamiento quirurgico puede ofrecer
una oportunidad terapéutica para estos pacientes. Debido
a la falta de conocimiento sobre el comportamiento a
largo plazo de estos tumores supuestamente benignos y
a la falta de tratamiento médico especifico, se sugiere el
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seguimiento metodico a largo plazo para garantizar la
supervivencia de los pacientes operados por un tumor
fibroso solitario del higado.

Introduccion

El tumor fibroso solitario es una rara neoplasia com-
puesta por células fusiformes, que se origina en el
mesénquima y habitualmente se presenta en el térax,
con mayor frecuencia en la pleura . Ademads, se
localiza en cavidades serosas, como el pericardio y
peritoneo 3. También, se ha descrito en cavidades no
recubiertas por serosa y en 6rganos solidos como las
vias respiratorias superiores, el mediastino, el pulmon,
las meninges, la cavidad oral, la cavidad orbitaria, la
glandula tiroides, el higado, el pancreas, el epiplén
mayor, el retroperitoneo, la préstata, el cordon esper-
madtico y en otros tejidos blandos como el diafragma
y el mdsculo liso *°. Se comportan en forma benigna
en la mayoria de los casos. Cuando se originan en la
pleura, son malignos con una frecuencia que varia entre
13y 23 % de todos los tumores >, lo cual contrasta con
otras localizaciones en las que el desarrollo de tumores
malignos es excepcional 2478,

El tumor fibroso solitario del higado fue reportado
por primera vez en 1959 por Donald B. Nevius y Nathan
B. Friedman, en un articulo que describia tres tumores
fibrosos en diferentes localizaciones, uno de los cuales se
desarroll6 en el higado y se manifesté con hipoglucemia
%, caracteristica que se ha descrito posteriormente en otras
publicaciones’. La localizacion hepdtica de este tumor es
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infrecuente; hasta el presente, se han reportado menos
de 50 casos en la literatura médica inglesa, la mayoria
de los cuales se comportaron como tumores benignos.

El objetivo del presente articulo es actualizar el co-
nocimiento sobre el tumor fibroso solitario localizado
especificamente en el higado, debido a que, por su rareza,
la presentacién clinica, el estudio, el tratamiento y el
prondstico no se encuentran ampliamente difundidos.

Demografia de los pacientes y
presentacion clinica

El tumor fibroso solitario del higado se presenta ha-
bitualmente en pacientes adultos y afecta hombres y
mujeres en igual proporcion . La edad de presentacion
varfa entre 34 y 82 afios de edad **. Su sintomatolo-
gia es inespecifica ', Aproximadamente, 50 % de
estos tumores son sintomdticos en el momento de su
presentacion 4. Presentan sintomas que se relacionan
con su tamaio, al crecer o comprometer algin érgano
adyacente '%!", Los sintomas incluyen sensacién de ple-
nitud gastrica asociada a episodios de nduseas y vomito
posprandial, cuando comprime la pared gastrica ''"132,
dolor localizado en el hipocondrio derecho %1720, pér-
dida de peso ', disnea ', fatiga '>'3, ademds de otros
sintomas asociados a hipoglucemia °!1318-20; a]gunos
casos avanzados se presentan con insuficiencia o falla
hepitica °. El examen fisico es muchas veces inespecifico
1416 " ocasionalmente, es posible palpar una gran masa
firme localizada en el hemiabdomen superior derecho
y el epigastrio 111315171820 'E otros casos, se presenta,
ademads, un aumento de la circunferencia abdominal 2
y edema periférico 1218,

Hipoglucemia asociada

Desde la primera descripcion especifica de un tumor
fibroso solitario del higado, se ha reportado hipoglucemia
asociada con estos tumores, en varias ocasiones 7>18-20,
La hipoglucemia asociada a tumores originados en el
mesénquima en diversas localizaciones abdominales y
tordcicas, es un fendmeno infrecuente pero conocido y
ampliamente documentado %2,

El sindrome clinico habitualmente descrito en estos
casos, es la presencia de una masa abdominal asociada
a hipoglucemia recurrente ', la que se ha atribuido a la
produccién ectdpica de insulina u otra hormona similar

Tumor fibroso solitario del higado

22, En el caso del tumor fibroso solitario del higado,
la hipoglucemia se ha atribuido a diferentes factores.
Inicialmente, se atribuia a una sustancia con efectos si-
milares a los de la insulina °, 1a que se caracterizé como
una fraccion de alto peso molecular de un factor sérico
que no se puede inhibir y tiene una accion similar a la
de la insulina (Non-Suppressible Insulin-Like Activity,
NSILA) .

Actualmente, se ha comprobado que la causa de la
hipoglucemia en el tumor fibroso solitario del higado,
es la produccidn y secrecion del factor de crecimiento
pseudoinsulinico de tipo 2 (Insulin-like Growth Factor
2,IGF2) 718, La expresion de IGF2 es elevada durante la
vida fetal y es relativamente independiente de la hormona
de crecimiento '8, razén por la cual su expresion en el
tumor fibroso solitario del higado es coherente con el
desarrollo de esta neoplasia del mesénquima primitivo.
Se han demostrado niveles séricos circulantes elevados
de IGF2, asociados a los episodios de hipoglucemia en
pacientes con este tumor '8; ademas, se ha observado que,
en el caso de transformacién maligna de estos tumores,
la hipoglucemia resultante es intratable, lo cual sugiere
que esto se debe al incremento de la actividad bioldgica
en las células tumorales malignas 7. La reseccion del
tumor ha demostrado ser suficiente para la curaciéon de
la hipoglucemia '8,

Tumor fibroso solitario del higado de caracter
maligno

Los tumores fibrosos solitarios del higado se compor-
tan habitualmente como benignos; sin embargo, se han
reportado algunos casos de tumores malignos con un
comportamiento agresivo 7822 La presentacion cli-
nica de los tumores malignos no difiere notablemente
de la presentacién clinica de los benignos. En un caso,
el tumor maligno fibroso solitario del higado se ma-
nifestd inicialmente con hipoglucemia intratable’. En
otro, los sintomas fueron inespecificos e incluyeron
dolor abdominal inespecifico y pérdida de peso 3. En
otros dos casos, el tumor fibroso solitario del higado
produjo inicialmente sintomas muisculo-esqueléticos y
neurolégicos secundarios a diseminacién metastdsica
224 En todos los casos el diagndstico fue radioldgico.
El tratamiento quirdrgico no demostrd ser curativo para
el tumor fibroso solitario del higado de caricter maligno.
En el caso de hipoglucemia intratable, después de la re-
seccidn quirtrgica del tumor, la glucemia se normalizd,
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pero nueve meses después de la cirugia se desarrollaron
metéstasis pulmonares y hepdticas, y los episodios de
hipoglucemia intratable recurrieron 7.

En el caso del tumor fibroso solitario del higado de
cardcter maligno, no metastasico, el tratamiento quirtirgico
fue exitoso segin el reporte 8. Los otros dos casos que se
presentaron con metdstasis 0seas en diversas localiza-
ciones, no tuvieron un mejor prondstico, y los pacientes
fallecieron a los 3 y 16 meses después de la reseccion
del tumor primario **. Las caracteristicas anatomicas
y patoldgicas de los tumores fibrosos solitarios del hi-
gado de caricter maligno, incluyen un tamafio tumoral
mayor de 10 cm, necrosis intratumoral macroscépica e
implantes metastasicos adyacentes 73224, Microscopi-
camente, se observan abundantes células caliciformes
pleomorfas diseminadas desordenadamente entre dreas
de coldgeno "**, margenes infiltrados "#2, abundantes
atipias celulares’”®, un alto indice mit6tico (superior a
cuatro mitosis por 10 campos de mayor aumento) y dreas
de necrosis tumoral >7-82423,

En el aio 2002, la Organizacién Mundial de la Salud
incluy6 a los tumores fibrosos solitarios en el capitulo
sobre tumores fibroblasticos o miofibroblasticos, bajo el
encabezado “Tumores solitarios fibrosos extrapleurales
y hemangiopericitomas”’; ademads, se establecieron los
criterios para el diagnéstico de tumores malignos (ta-
bla 1). Todos los casos reportados de tumores fibrosos
solitarios del higado de cardcter maligno, presentaron
reaccion inmunohistoquimica positiva para CD34, Bcl-2 y
vimentina 8%, Todas estas caracteristicas son similares
en los tumores fibrosos solitarios del higado de caricter
benigno, por lo cual la diferenciacién entre benignos y
malignos se debe principalmente al comportamiento

TaBra 1.
Criterios para el diagnostico de tumor fibroso
solitario de cardcter maligno

Criterios mayores

Indice mitético mayor de cuatro mitosis por 10 campos de mayor
aumento

Necrosis tumoral

Pleomorfismo nuclear

Metastasis

Criterios menores

Tamaiio mayor de 10 cm de diametro
Atipias celulares
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del tumor, y al desarrollo de recurrencias y metéstasis.
Consecuentemente, estos tumores, aunque habitualmente
benignos, deben considerarse como potencialmente
malignos en todos los casos.

Estudio

El estudio de los tumores fibrosos solitarios del higado
es principalmente radioldgico. Los exdmenes de labo-
ratorio, como el hemograma o la proteina C reactiva,
no presentan alteraciones '*'*. Ocasionalmente, los
examenes de la funcién hepdtica, como la fosfatasa
alcalina y la transpeptidasa glutdmica gamma (yGT),
pueden mostrar una elevacion minima o moderada de
sus niveles '%122025 T os marcadores tumorales, como el
antigeno carcinoembrionario (CEA), la a-feto-proteina
(AFP) y el antigeno de carbohidrato 19-9 (CA19-9), no
se encuentran alterados '0111217:20,

En algunos casos, la presencia de una masa abdo-
minal localizada en el higado, asociada a hipoglucemia
de dificil tratamiento o intratable, podria llevar a la
sospecha de un tumor fibroso solitario del higado '3
2026 Habitualmente, la sospecha clinica de un tumor
abdominal posiblemente localizado en el higado, lleva
al estudio radiolégico que, generalmente, se inicia con
una ecografia abdominal seguida por una tomografia
computadorizada; en otros casos, el estudio se comple-
menta con una resonancia magnética y una tomografia
de emision de positrones 228, Los estudios radiol6gicos
son, sin embargo, inespecificos y, si bien pueden sugerir
la presencia de un tumor fibroso solitario del higado, no
pueden distinguir entre tumores hepéticos benignos y
malignos 15,17,25,27,29.

Ecografia

Habitualmente identifica la presencia de una gran masa
solida heterogénea y, en algunos casos, homogénea,
hiperecogénica comparada con el parénquima hepético
normal, de forma ovoidea, en la que ocasionalmente se
observan imdgenes quisticas intratumorales, las cuales
se encuentran bien delimitadas '*-!31420.25-28,

Tomografia computadorizada de abdomen

La tomografia computadorizada (TC) de abdomen con
administracion de contraste intravenoso, demuestra
una gran masa hepdtica hipodensa, heterogénea, muy
irrigada y bien delimitada por una capsula que se
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intensifica en la fase arterial temprana (30 segundos)
(figura 1A) 101415172630 "Ep 1a fase portal (1 minuto), se
identifican multiples dreas hipodensas de intensidad
variable (figura 1B) 315172527 Durante la fase venosa
mas tardia (5 minutos), el aumento de la densidad de
la tumoracién alcanza su maxima expresion 2. Es
posible observar dreas de necrosis dentro del tumor
y calcificaciones en su cdpsula 182028 caracteristi-
cas que podria llevar a diagnosticar el tumor como
un quiste hepatico con miultiples tabiques '>. Estas

Tumor fibroso solitario del higado

imdgenes quisticas no se modifican durante todas las
fases del estudio *.

Habitualmente, la masa tumoral desplaza los érganos
adyacentes (figura 2A) y comprime los vasos arteriales
y venosos cercanos (figura 2B) 12825, Qcasionalmente,
puede presentarse compresion de la via biliar . Mediante
el uso de angiografia computadorizada y reconstruccion
tridimensional, es posible observar que los vasos del tumor
se originan de ramas de la arteria hepdtica (figura 3) 1220,

Ficura 1. Tomografia abdominal computadorizada. A. Fase arterial temprana en la que se observa un tumor
fibroso solitario como una masa hepdtica hipodensa, heterogénea, muy irrigada, bien definida y delimitada por
una capsula gruesa en un paciente de 58 afios de edad. B. Fase portal, en la cual es posible identificar un tumor
fibroso solitario del higado con multiples dreas hipodensas con diferentes grados de realce.

Las o lo ool o an a1y s gl Cm

Ficura 2. A. Tumor fibroso solitario del higado que desplaza la pared gastrica. B. Vasos sanguineos desplazados
v comprimidos por un tumor fibroso solitario hepdtico adyacente.

233



Beltran MA

Rev Colomb Cir. 2015;30:230-39

FIGURrA 3. A. Irrigacion arterial del tumor hepatico, que se origina de la arteria hepatica. B. Reconstruccion tridimensional
que muestra los vasos que irrigan el tumor.

Resonancia magnética del abdomen

Los hallazgos radiolégicos de la resonancia magnética
(RM) del abdomen son similares a los descritos para
en la TC '7#7%% El aumento de la densidad del tumor
fibroso solitario del higado es progresivo en la RM, lo
que sugiere la presencia de un estroma fibroso com-
puesto por coldgeno . En las imdgenes T1, el tumor
se observa como una masa heterogénea e hipodensa,
comparada con el parénquima hepético normal >, La
imdgenes T2 muestran dreas hipodensas e hiperdensas
22128 incluyendo dreas isodensas comparadas con el
liquido cefalorraquideo . La variedad de édreas hipo-
densas e hiperdensas, sugiere la presencia de necrosis
o degeneracion quistica ?’. La inyeccion de un bolo de
contraste de gadolinio, produce un importante aumento
progresivo de la densidad del tumor desde su centro
hacia la periferia y aumento de la heterogeneidad 22628,

Tomografia por emision de positrones

La utilidad de la tomografia por emision de positrones
para estudiar el tumor fibroso solitario del higado, no
se ha establecido. Se ha descrito un aumento de la
densidad del tumor, comparado con el parénquima
hepatico normal ?8. Posiblemente, en los casos de
sospecha de carcinogenia o en la estadificacién de un
tumor fibroso solitario del higado de caracter maligno,
la tomografia por emisién de positrones tendria utilidad
para identificar metéstasis.
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El tumor fibroso solitario del higado se considera de
comportamiento benigno, asintomadtico y con potencial
maligno. Debido a que su frecuencia es muy baja, no se
han publicado grandes series con seguimiento a largo
plazo y tampoco se han realizado estudios clinicos; por
estarazodn, el diagndstico, el tratamiento y el prondstico
no estén claramente establecidos.

Habitualmente, la cirugfa estd indicada en los tumores
benignos, como el adenoma hepdtico, el hemangioma
y la hiperplasia nodular focal, por la imposibilidad de
descartar la presencia de un tumor maligno o porque
los sintomas relacionados con el tumor afectan la cali-
dad de vida del paciente o la ponen en peligro ¥, Se
ha demostrado que la remocién quirtdrgica de tumores
hepaticos benignos, es segura y recomendable **3; sin
embargo, debe evaluarse cuidadosamente en cada caso *.

La reseccidn quirdrgica es la inica opcidn terapéutica
disponible en el tumor fibroso solitario del higado,
por lo cual, fue el tratamiento utilizado en todos los
casos reportados; no obstante, no estd exenta de graves
complicaciones *. Se ha descrito una gran variedad de
procedimientos quirtrgicos para la remocién del tumor
fibroso solitario del higado; en todos los casos se debe
lograr una reseccion RO, la cual mejora el prondstico
de supervivencia a los cinco afos *. Cuando el tumor
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comprometa una parte del 16bulo hepético derecho o del
izquierdo, la solucién ha sido una hepatectomia formal
derecha o izquierda, o alguna combinacién de segmen-
tectomias, segin el grado de compromiso hepético "
81020232935 En un caso, el tumor fibroso solitario del
higado pendia del 16bulo caudado, por lo cual la reseccion
del pediculo tumoral se consider6 suficiente (figura 4).

Caracteristicas histopatologicas

El tumor fibroso solitario es una neoplasia infrecuente de
células fusiformes, que se presenta en multiples y diversas
localizaciones del organismo humano. Se encuentra con
mayor frecuencia en la pleura y su desarrollo en el higado
es relativamente raro. Los tumores fibrosos solitarios se
originan en células del mesénquima y representan un
grupo diverso de tumores benignos y malignos ¥'. El
diagndstico definitivo depende de ciertas caracteristicas
histolégicas y morfoldgicas, evidenciadas por tinciones
inmunohistoquimicas y analisis molecular 2.

Aspecto macroscopico

Los tumores fibrosos solitarios del higado son de aspecto
multilobulado o multinodular, bien circunscritos; estan
delimitados por una gruesa capsula suave y fibrosa de
color blanquecino nacarado, son de consistencia firme
y eléstica, y pueden presentar degeneracion quistica
y necrosis (figura 5) 7811182024 Al corte, se observan
areas fibrosas, fasciculadas, irregulares y amarillentas,
intercaladas con dreas blanquecinas y blandas, y dege-
neracién mixoide focal; también, es posible observar
areas de degeneracién quistica, necrosis y, ocasional-
mente, hemorragia '*!7:202635 E| tamafo es variable,
pero habitualmente es mayor de 10 cm de didmetro; en
algunos casos, alcanzan hasta 30 cm o mds de didmetro
711-13.17.2024.26.29.35 E] peso de estos tumores depende del
tamaio alcanzado; en algunos casos, se han reportado
tumores fibrosos solitarios del higado que pesan entre
2,8y 4,7 kg 1132024262935

Aspecto microscopico

Con la tincién de hematoxilina y eosina, los tumores
fibrosos solitarios se caracterizan por presentar un gran
rango de caracteristicas morfoldgicas; varian desde
aquellos predominantemente fibrosos, que contienen
grandes dreas de fibras de coldgeno y vasos sanguineos
de paredes gruesas y hialinas, hasta tumores menos
fibrosos y con mayor contenido celular 38,

Tumor fibroso solitario del higado
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Figura 4. A. Tumor fibroso solitario del higado que “cuelga”
del lobulo caudado. B. Vista del mismo tumor in situ, antes de la
reseccion quirurgica.

Figura 5. Pieza quirurgica resecada: tumor fibroso solitario del
higado. Este espécimen muestra todas las caracteristicas macros-
copicas habitualmente descritas: es una tumoracion multilobulada,
multinodular, bien circunscrita y delimitada por una capsula blan-
quecina fibrosa, suave, gruesa, firme y elastica.
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Habitualmente, se caracterizan por dreas radiadas
hipocelulares o acelulares hialinas ricas en coldgeno,
que alternan con dreas pobladas por células fusiformes
y ovoideas, con ntcleos elongados que se distribuyen
desordenadamente »7#10.11.17.20.23.2535 T 3 necrosis es
frecuente en los casos benignos y malignos 813:20.24.2537,

En los tumores malignos es posible apreciar atipias
nucleares y figuras mitéticas, que no se observan en los
casos benignos 7#23242537 T os tumores benignos presentan
escasas atipias o pleomorfismo celular, y es notoria la
ausencia de mitosis o infiltracién celular inflamatoria
10.14.17:2035 T os tumores malignos presentan pleomorfismo
nuclear y nucléolos prominentes 7>+’

Otra caracteristica de los tumores fibrosos solitarios del
higado es un patrén vascular “enmaraiiado” con numero-
sos vasos de paredes gruesas, por lo cual estos tumores se
clasificaron en la antigiiedad como hemangiopericitomas
811253738 En un elegante articulo, Gengler y Guillou
describieron dos tipos de presentacion histologica basica
en los tumores fibrosos solitarios: una forma fibrosa y
otra celular (tabla 2)38.

TaBLA 2.
Tipos histologicos de los tumores fibrosos solitarios,
segiin Gengler y Guillou®®

Tumores “fibrosos” Tumores “celulares”

Son mas comunes. Se presentan con menor fre-

. cuencia.
Presentan alternancia de

areas hipocelulares fibrosas
¢ hipercelulares.

Predominan las areas hiperce-
lulares.

Las células son redondas o
fusiformes, ordenadas en
fasciculos.

Hay escasas areas fibrosas.

El ntcleo celular es redondo u
ovalado.

El nucleo celular tiene apa-
riencia vesicular y presenta
pseudoinclusiones.

Los vasos sanguineos son muy
ramificados y de paredes del-
gadas.

Se observan numerosos vasos
sanguineos muy ramificados,
con paredes gruesas hialinas.

Habitualmente son muy grandes.
Son positivos para CD34 (80 %).

Son positivos para: CD34 (90
%); CD99 (70 %); Bcl-2 (30
%); antigeno de membrana
epitelial (30 %); y actina de
musculo liso (20 %).

Se presentan como tumores ma-
lignos con mayor frecuencia que
los tumores de tipo “fibroso”.

Habitualmente, se comportan
como tumores benignos.

Rev Colomb Cir. 2015;30:230-39

Inmunohistoquimica

La caracteristica inmunohistoquimica bésica de los tu-
mores fibrosos solitarios del higado, es la expresién de
CD34, CD99, Bcl-2 y vimentina 7:8.10-18.20.23-27.29.35.37-40 "E]
CD34 es un antigeno de células progenitoras mieloides,
que también se manifiesta en células endoteliales y en
células mesenquimales, incluyendo algunos subtipos
de fibroblastos .

En la tabla 3 se describen todos los marcadores
inmunohistoquimicos utilizados en el estudio de los
tumores fibrosos solitarios del higado con las reacciones
positivas y negativas que caracterizan a estos tumores;
algunos de los marcadores utilizados son positivos en
unos casos y negativos en otros 78:10-18.20.23-27.2935 1 g
tumores mds fibrosos, ademas de ser positivos para
el CD34, lo son para otros marcadores inmunohis-
toquimicos, como el CD99, el Bcl-2, el antigeno de
membrana epitelial y la actina de musculo liso. Por el
contrario, los tumores mas celulares son solo positivos
para el CD34 * (tabla 2). E1ki-67 es positivoen 5 % o
menos de las células de los tumores benignos fibrosos
solitarios del higado '*?. Se ha propuesto un ki-67
elevado mas de 5 %, como marcador de carcinogenia
en estos casos 752427,

TaBLA 3.
Marcadores inmunohistoquimicos utilizados en el
estudio del tumor fibroso solitario del higado

Reaccién positiva Reaccion negativa

CD34 CD31
CD9%9 CDI117
Bcl-2 CAM-5.2
My-10 Factor VIII
Vimentina Factor XIIIa
Desmina S-100
Actina de musculo liso HHF-35
Antigeno de membrana HMB-45
epitelial AE-1
Factor de crecimiento epitelial ~ FJi-1
Receptores de progesterona KL-1
Citoqueratina
Desmina

Actina de musculo liso
Antigeno de membrana epitelial
Receptores de estrogeno

Her-2 neu
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Analisis molecular, ultraestructura celular y
genética

Los tumores solitarios fibrosos son muy heterogéneos
en su ultraestructura celular; muestran una variada di-
ferenciacién en diferentes tipos de células, como fibro-
blastos, miofibroblastos, células endoteliales, pericitos
y células perivasculares indiferenciadas, en diferentes
proporciones **. Genéticamente, estos tumores presentan
predominantemente anomalias estructurales en los cro-
mosomas X, 2,9, 15 y 18; sin embargo, no existe hasta
el presente un consenso definitivo sobre las anomalias
genéticas en estos tumores .

Quimioterapia

No existe evidencia del beneficio de la quimioterapia
en el tumor fibroso solitario del higado ®!3!"%. Los
tumores fibrosos solitarios tienen una muy baja sen-
sibilidad a la quimioterapia convencional *'. Se han
hecho estudios experimentales con malato de sunitinib
en tumores solitarios fibrosos de otras localizaciones,
con resultados promisorios **. El sunitinib es un inhi-
bidor de la tirosino-cinasa, activo contra el receptor
del factor de crecimiento derivado de las plaquetas
alfa y beta (Platelet-Derived Growth Factor Recep-
tor Alpha and Beta, PDGFRA y PDGFRB), y se ha
utilizado con buenos resultados como tratamiento de
segunda linea en los tumores del estroma gastroin-
testinal. En los estudios de Silvia Stacchiotti, este
agente quimioterapéutico ha demostrado una excelente
actividad contra los tumores fibrosos solitarios, con
una adecuada reaccién a largo plazo en 35 pacientes
(4 afios) “**. Aun cuando ninguno de los pacientes en
estos estudios presentaba un tumor fibroso solitario
del higado, los datos de estos estudios pueden ser
tomados en cuenta en el momento de tratar pacientes
con este tumor.

Pronostico

Los tumores fibrosos solitarios tienen un prondstico
incierto debido a su comportamiento impredecible
1015203544 Se desconoce su potencial maligno 11153544,
Aproximadamente, 10 a 15 % de todos estos tumores

Tumor fibroso solitario del higado

presentan un comportamiento inicial maligno, en la forma
de recurrencias, metdstasis o hipoglucemia intratable
7838 Las metdstasis se presentan con mayor frecuencia
en los pulmones, los huesos, el craneo y el higado 2.
Generalmente, los tumores solitarios fibrosos del tipo
celular son més agresivos, principalmente los localizados
en el mediastino, el peritoneo, el retroperitoneo y la pelvis
38, La presentacién maligna es primaria; solo en algunos
casos excepcionales se ha demostrado la progresién de
tumores solitarios fibrosos desde su forma benigna a
su forma maligna, que se manifiesta con la pérdida de
reaccion positiva al CD34 y se debe a la sobrexpresion
de los genes p53y pl16 *.

El factor prondstico mds importante en el tumor
fibroso solitario del higado es la reseccién del tumor
con margenes libres, razén por la cual es fundamental
lograr una reseccion RO, debido a que la transforma-
cién maligna en un sarcoma de alto grado tiene un
pésimo prondstico 7:811:13.14.1735.3638 "Ep e] caso espe-
cifico de los tumores fibrosos solitarios del higado
de cardcter maligno, aun cuando se han reportado
muy pocos casos hasta la fecha (solo cuatro en la
literatura inglesa), la presentacion del tumor es muy
agresiva y generalmente de mal prondstico a corto
plazo 782324 Por estas razones, se recomienda el se-
guimiento metddico y a largo plazo de los pacientes
tratados quirdrgicamente por tumor fibroso solitario
del hl’gado 13,14,17,27,28,35.

Conclusiones

El tumor fibroso solitario del higado es una neoplasia
muy infrecuente. Su presentacion clinica es habitualmente
asintomatica y su comportamiento es incierto. En algu-
Nos casos, se comporta como un sarcoma agresivo y de
mal prondstico. Actualmente, solo la cirugia ofrece una
oportunidad terapéutica en estos casos. Debido al actual
desconocimiento de su comportamiento a largo plazo
y a la falta de tratamientos especificos, el seguimiento
metddico a largo plazo es fundamental para garantizar
la supervivencia de los pacientes tratados.

Confflicto de intereses: ninguno.
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Solitary fibrous tumor of the liver: updating knowledge
Abstract

Solitary fibrous tumors of the liver (SFTL) are uncommon tumors. To the present day less than 50 cases has been
reported in the scientific English literature, most of which behaved as benign tumors. The present article has the
main purpose of updating knowledge on SFTL because, due to its rarity, its clinical presentation, study, treatment and
prognosis, are not well known. The clinical presentation, radiologic study, surgical treatment, immunohistochemical
study and prognosis are updated and comprehensively discussed. The SFTL is an uncommon neoplasm. The clinical
presentation is habitually indolent and its behavior is uncertain. In some cases, the SFTL acts as an aggressive
sarcoma with poor prognosis. Currently, only surgery offers a therapeutic opportunity for these patients. Due to
the lack of current knowledge on the long-term behavior of supposedly benign SFTLs and to the lack of specific
therapies, methodical long-term follow-up is essential to ensure the survival of patients treated for SFTL.

Key words: liver; mesenchymal stromal cells; liver neoplasms, solitary fibrous tumor, hemangiopericytoma;
hepatectomy.
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