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Tumor fibroso solitario hepatico gigante. Informe de caso en la Argentina
Giant solitary fibrous tumors of the liver. A case report in Argentina
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RESUMEN

Los tumores fibrosos solitarios hepaticos, una neoplasia poco frecuente, son tumores benignos del
tejido submesotelial, pero con un potencial maligno no definido. Suelen presentarse asintomaticos,
pero pueden debutar como una masa abdominal palpable y con sintomas de plenitud. Por imagenes
pueden ser confundidos con otros tumores y esta indicado el tratamiento quirdrgico. Presentamos el
caso de una paciente de 70 afios resuelto por hepatectomia lateral izquierda, y realizamos una revision
bibliografica del tema.

B Palabras clave: tumor fibroso solitario, hepatectomia lateral izquierda, tumor hepdtico.

ABSTRACT

Solitary fibrous tumors of the liver are uncommon benign tumors originating from the submesothelial
tissue with non-well-defined malignant potential. Most cases present as asymptomatic, some cases
show abdominal bloating and a palpable mass. They may mimic other tumors on imaging tests and
surgery is indicated. We report a case of a 70-year-old female patient treated with left lateral liver
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El tumor fibroso solitario hepatico (TFSH) pri-
mario es una neoplasia de la cual se conocen pocos ca-
sos en la literatura mundial. La enfermedad fue definida
como un tumor benigno que se origina del tejido sub-
mesotelial y puede afectar el higado u otros érganos,
con caracteristicas histoldgicas que recuerdan células
como los fibroblastos, blandos y uniformes, con vasos
de tipo hemangiopericitoma®. La incidencia real es des-
conocida. Es una neoplasia tan rara que se encuentran
informados menos de 60 casos en la literatura inglesa??.
La mayoria se presenta en forma benigna y de manera
asintomadtica, pero su potencial de malignidad no esta
definido. La presencia de metastasis en los casos re-
feridos inclina la evidencia hacia su posible potencial
maligno®. La cirugia es el tratamiento de eleccién y no
hay guias establecidas acerca de los beneficios de las
terapias adyuvantes para aquellos casos con hallazgos
histoldgicos compatibles con malignidad®.

Motiva la publicacién de este caso, el reducido
numerodeinformesencontradosenlaliteraturamundial.

Se trata de una paciente de 70 afios con an-
tecedentes de obesidad, miomas uterinos y trombosis
de miembro inferior, que consulta por masa palpable
en abdomen y sensacion de plenitud abdominal. Se so-
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licita ecografia que informa formacién sélida hipoeco-
génica irregular de 120 x 90 mm que compromete el
higado izquierdo con escasa vascularizacion arterial.
Por tomografia de abdomen (Fig. 1) con contraste oral
y endovenoso se visualiza una lesion focal sélida en
segmento Il de 112 x 84 x 110 mm, que comprime el
antro gastrico, con realce heterogéneo en fase arterial y
portal, y con intenso realce tardio; por el aspecto fibro-
so se plantean los diagndsticos diferenciales de tumor
fibroso solitario, leiomioma hepatico primario o colan-
giocarcinoma intrahepatico; aunque por la experiencia

= FIGURA 1

Tomografia de abdomen (corte axial en fase portal) y reconstruccion
en 3D
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del Servicio en estos casos no se podia descartar alguna
forma de sarcoma hepatico. Se solicitan hepatograma,
serologias hepdaticas y marcadores tumorales negativos
(CEA y CA 19-9). Se decide conducta quirurgica, hepa-
tectomia izquierda, para diagnoéstico y tratamiento. En
septiembre de 2018 se realiza cirugia abierta, a través
de una incisién subcostal derecha con extensién me-
diana subxifoidea. Abierto el peritoneo, se evidencia
formacién hepdtica de 13 cm de didmetro en segmen-
to 2-3 del higado. Se realiza ecografia intraoperatoria
descartando la presencia de otras lesiones, por lo cual
se procede a movilizar el higado izquierdo. Se disecan
arteria hepatica y vena porta izquierda, la cuales se
clampean (pinzan) en forma selectiva delineando linea
de transeccién, y se secciona esta con electrobisturi y
disector ultrasénico.

Se clampea la vena accesoria del segmento
IV, se secciona y liga. Se aisla la via biliar izquierda y se
secciona, cerrandole el extremo con sutura continua de
Prolene 6-0. Una vez completa la seccién del parénqui-
ma, se clampea en forma selectiva la vena suprahepa-
tica izquierda, se completa la hepatectomia y se extrae
la pieza quirurgica del campo, para luego cerrar la vena
mencionada con sutura continua de Prolene 5-0. Luego
se realiza colecistectomia con colangiografia intraope-
ratoria con contraste y propofol, no evidenciandose fu-
gas biliares en la superficie de corte.

La paciente evolucioné favorablemente y fue
dada de alta a los 4 dias, después de lo cual concurre a
control posoperatorio periddico. La tomografia compu-
tarizada realizada al mes de la cirugia mostré adecuada
regeneracion, sin lesiones, pero con coleccién en la su-
perficie de corte no pasible de drenaje percutaneo. Se
solicité nueva tomografia de control a los 2 meses que
evidencié disminucién del bilioma. Ultima tomografia
de control, en abril, con resolucidn de este.

El estudio anatomopatoldgico de la pieza qui-
rargica informd tumor fibroso solitario de 15, x 10,8
x 9 cm, con margenes de reseccién libres de tumor
(Fig. 2). Se observa higado no tumoral con esteatosis
macrovacuolar del 10%. Las técnicas de inmunomar-
cacion en secciones histolégicas de hasta 5 micrones
de espesor (mediante sistema automatizado Ventana
Benchmark GX®) fueron positivas para vimentina, Bcl-
2, CD34, CD99, con indice Ki67 del 2-3%.

En comité multidisciplinario de oncologia se
recomendd no realizar tratamientos adyuvantes.

Actualmente la paciente presenta una supervi-
vencia libre de enfermedad a 9 meses luego del proce-
dimiento, con controles periddicos por ecografia abdo-
minal y tomografia de abdomen.

El tumor fibroso solitario es una neoplasia me-
senquimal caracterizada por la proliferacion de células
parecidas a los fibroblastos con paquetes gruesos de
colageno, que usualmente muestran patrones de tipo
hemangiopericitoma®. Representan menos del 2% de
todos los tumores de tejidos blandos y lo mas comun es
que se originen en la cavidad tordcica y la pleura®. Tam-
bién se pueden originar en otros érganos extratoracicos
como tracto respiratorio superior, érbitas, tejidos blan-
dos, abdomen y mamas®. Los casos hepaticos son ex-

m FIGURA 2

Macroscopia de pieza quirdrgica y microscopia (Aumento de 10x.
Técnica de inmunohistoquimica: CD34).

tremadamente raros, con una incidencia desconocida,
y se encuentran menos de 60 ejemplos en la literatura
(Pubmed/Medline). La mayoria de los TFSH se diagnos-
tican en adultos de una edad media de 57 afos, con
una aparente predisposicion al sexo femenino®.

Generalmente se presenta asintomatico o -
como en nuestro caso— como una masa abdominal
palpable y plenitud. Radiolégicamente, son tumores
hiperecoicos por ecografia y parecen una masa hete-
rogénea con realce irregular central en la tomografia.
Por resonancia magnética, presentan intensidad baja o
intermedia en T1, y en T2 aparecen zonas tanto hiperin-
tensas como hipointensas?. El diagnéstico definitivo se
hace con el examen histopatolégico de la pieza reseca-
da por cirugia, basado en los hallazgos inmunohistoqui-
micos. Fundamentalmente, la positividad de CD34° per-
mite diferenciarlo de otros tumores de tipo fusiforme
(spindle cells). Ademas, suelen ser positivos para CD99
y Bcl-2°, como en nuestro caso. No se recomienda la
biopsia percutdnea con Trucut por el riesgo de disemi-
nacién o crecimiento.

El potencial de malignidad es desconocido, y se
presentan inicialmente como recurrencia, metastasis o
hipoglicemia intratable. Las metastasis suelen localizar-
se en pulmones, huesos o higado3. Por eso, la reseccion
completa del tumor con margenes libres de enferme-
dad es el Unico tratamiento disponible. La reseccién RO
es fundamental, porque la transformacién a sarcoma
de alto grado tiene mal prondstico. Son caracteristicas
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histopatoldgicas de malignidad la hipercelularidad, la
atipia citoldgica, un alto indice mitdtico (4 o mas mito-
sis por campo de 10 aumentos) y la necrosis tumoral®.
El TFSH es una neoplasia infrecuente. Los diag-
nosticos diferenciales incluyen el leiomioma, pseudotu-
moresinflamatorios, fibrosarcoma (los tres CD34 negati-
vos)yeltumorestromal (CD34 positivo)!. Lapresentacion
clinica suele ser la de un tumor indolente de gran tama-
flo o directamente asintomatico como un hallazgo inci-
dental imagenoldgico, y su comportamiento no esta del
todo definido. En algunos casos se presenta de manera

maligna como un sarcoma agresivo con mal pronéstico®.

Actualmente, la cirugia se ofrece como el Gnico
tratamiento terapéutico; la reseccion RO es fundamen-
tal, ya que el prondstico se basard mas en la resecabili-
dad que en el tamafio tumoral o el grado patolégico. No
hay consenso acerca de si requiere o no tratamientos
adyuvantes.

El seguimiento clinico e imagenoldgico a largo
plazo es fundamental para asegurar la sobrevida de los
pacientes operados®, asi como para documentarlos a
fin de poder conocer mas acerca de esta infrecuente

= ENGLISH VERSION

Solitary fibrous tumors of the liver (SFTL) are
uncommon tumors with few cases reported in the
world literature. The disease was defined as a benign
tumor originating from the submesothelial tissue of
the liver or other organs with histological features that
include soft, uniform, fibroblast-like cells and branching
hemangiopericytoma-like vessels'. The real incidence
is unknown. This rare neoplasm has been reported
in less than 60 cases in the English literature?. Most
SFTL are benign and asymptomatic, but their malignant
potential has not been defined. The presence of
metastases in the published literature suggests the
malignant potential of these tumors®. Surgery is the
treatment of choice and there are no established
guidelines about the benefits of adjuvant therapies for
those cases with histological findings consistent with
malignancy?.

The reason to present this case report is the
low number of cases reported in the world literature.

A 70-year-old female patient with a history of
obesity, uterine leiomyomas and venous thrombosis
of the lower extremities sought medical care due to
a palpable mass in the abdomen with bloating. An
ultrasound reported the presence of a solid and poorly
vascularized irregular hypoechoic mass occupying the
left liver measuring 120 x 90 mm. A contrast-enhanced
computed tomography (CT) scan of the abdomen
(Fig. 1) showed a solid focal lesion in segment Il
measuring 112 x 84 x 110 mm that compressed the
gastric antrum, with heterogeneous enhancement
during the arterial and portal phases and intense late
enhancement. The presence of fibrosis was suggestive
of solitary fibrous tumor, primary hepatic leiomyoma or
intrahepatic cholangiocarcinoma. Yet, according to our
experience, liver sarcoma should also be considered
in the differential diagnosis. Liver functions tests, liver
serology and tumor markers (CEA and CA 19-9) were
within normal ranges. Surgery was indicated (left liver
resection) for diagnosis and treatment. Open surgery
was performed in September 2018 via a right subcostal
incision with extension to the subxiphoid region. Once
the peritoneum was incised, a 13-cm hepatic mass
was observed in segments Il and Ill. An intraoperative
ultrasound was performed ruling out the presence
of other lesions; the left liver was then mobilized.

The hepatic artery and the left portal vein were
dissected and were selectively clamped delineating
the transection line, which was sectioned using electric
scalpel and ultrasonic dissector.

The accessory vein of segment IV was clamped,
sectioned and ligated. The left bile duct was isolated
and sectioned, and the end was closed with continuous
6-0 Prolene suture. After completing parenchymal
transection, the left suprahepatic vein was selectively
clamped, and liver resection was completed. The
surgical specimen was removed from the field, and
then the left suprahepatic vein was closed with
continuous 5-0 Prolene suture. Then, the gallbladder
is resected with contrast-enhanced intraoperative
cholangiography with propofol, ruling out bile leakage.

The patient presented favorable outcome and
was discharged on postoperative day 4 with indication
of attending the outpatient clinic for follow-up. The CT
scan performed one month after the surgery showed
adequate regeneration, without lesions, and the
presence of a collection on the cut surface that could
not be drained percutaneously. A new CT scan was
ordered 2 months later, which evidenced a reduction in
biloma. In April, another CT scan demonstrated that the
collection had resolved.

The pathological examination of the surgical
specimen reported the presence of a solitary fibrous
tumor measuring 15 x 10.8 x 9 cm with clear margins
(Fig. 2). The liver free from the tumor presented 10%
macrovesicular steatosis. The immunohistochemical
staining was done on 5 microns thick tissue sections

m FIGURA 1

Computed tomography scan of the abdomen (axial section at the por
tal phase) and 3D reconstruction
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(using VENTANA BenchMark GX automated staining
instrument), and was positive for vimentin, Bcl-2, CD34,
CD99 with Ki-67proliferative index of 2-3%.

The multidisciplinary oncology committee
recommended not to perform adjuvant treatments.

The patient remained free of disease 9 months
after the procedure and continued with periodic follow-
up with abdominal ultrasound and CT scan.

Solitary fibrous tumors are mesenchymal
neoplasms of fibroblastic-type lineage, with thick
bands of collagen which usually display prominent
hemangiopericytoma-like patterns®. These tumors
account for less than 2% of all soft-tissue tumors, and
are most commonly located in the thorax and pleura4,
but have also been reported in various extrathoracic
organs, including the upper respiratory tract, orbits,
soft tissues, abdomen, and breasts5. Liver tumors are
extremely rare, and their incidence is unknown. Less
than 60 examples are found in the literature (Pubmed/
Medline). The majority of SFTLoccurinadults (mean age:
57 years) and appear to be more common in women®.

While most cases present as asymptomatic,
some cases, such as our patient, present as a palpable
mass with bloating. Radiologically, these tumors
are hyperechoic on ultrasound and appear as a
heterogeneousmasswithirregularcentralenhancement
on CT scan. On Tl-weighted magnetic resonance
imaging this tumor present as low or intermediate
intensity and on T2 sequences both hypointense and
hyperintense areas are seen?. The definitive diagnosis
is made by histopathological examination of the
resected specimen based on immunohistochemical
findings. A positive CD34 expression in SFTL helps in
distinguishing it from other spindle cell neoplasms.
They are usually positive for CD99 and Bcl-25, as in our
case. Percutaneous Trucut biopsy is not recommended
because of the risk of dissemination or growth.

The malignant potential is unknown, and they
initially present as recurrence, metastasis or intractable
hypoglycemia. Metastases occur most frequently in
the lungs, bones or liver®. Complete surgical resection
with clear margins is the single treatment available.
RO resection is mandatory because the malignant
transformation into a high-grade sarcoma carries a poor
prognosis. Malignant histopathological features include
hypercellularity, cytological atypia, a high mitotic rate
(4 or more mitotic figures per 10 high-power fields) and
tumor necrosis®.

Solitary fibrous tumors of the liver are rare. The
differential diagnoses include CD34 negative tumors as
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