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CARTA CIENTIFICA

Figura 2

Seccion del espécimen quirdrgico (x40) (A). Tumor submucoso mesenquimatoso bien definido que surge de la cubierta

del plexo de Auerbach, compuesto de células fusiformes organizadas en grupos cruzados acompanados de material fibrilar hialino
(B, C, D). La inmunoquimica muestra positividad a S-100 y proteina gliofibrilar acida (E).
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Tumoracion clavicular como )
manifestacion inicial de un
hepatocarcinoma fibrolamelar

Clavicle tumor as an initial manifestation of
fibrolamellar hepatocellular carcinoma

Presentamos el caso de un varon de 30 afos sin antecedentes
de interés, quien consultd por una tumoracion a nivel de
la articulacion esternoclavicular izquierda, sin traumatismo
previo. A la exploracion se palpaba una tumoracion de 6 cm
bien delimitada, fija y adherida a planos profundos.

Se realizo6 ecografia de partes blandas que mostraba una
masa heterogénea hipoecoica con calcificaciones, marcada
vascularizacion y patron de destruccion 6seo en la clavicula
adyacente.

Se completd el estudio con una RMN en la que se descri-
bia una masa redondeada en epifisis proximal de clavicula
izquierda, hipointensa en T1 y discretamente hiperintensa
en T2, que presentaba signos de agresividad con rotura de
la cortical (fig. 1).

Se realizé biopsia de la masa observando un infiltrado
por una proliferacion tumoral con crecimiento en nidos,
con celularidad de talla grande con amplios citoplasmas
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Figura1 RMN (reconstruccion axial, T1): Masa de partes blan-
das hipointensa en T1 en el tercio proximal de la clavicula
izquierda que condiciona una rotura de la cortical.

eosinofilos granulares. La inmunohistoquimica mostraba
positividad citoplasmatica a Hepatocyte Paraffin 1 (Hep
Par-1), Glypican-3 (GPC3), antigeno epitelial de membrana
(EMA) y citoqueratina 7 (CK7). Todo ello era compatible con
metastasis de carcinoma hepatocelular (CHC).

Se remitié a consulta para completar el estudio. A la
exploracion fisica destacaba una hepatomegalia del l6bulo
hepatico derecho. Analitica sanguinea con bilirrubina
1.5mg/dl, AST 154U/l, ALT 159U/l, alfafetoproteina
170119 ng/ml (0-6). Se solicité TAC de abdomen observando
una masa de 23 cm de diametro en lobulo hepatico derecho,
con centro cicatricial estrellado y contornos lobulados, con
presencia de vascularizacién muy patente en fase arterial,
realce heterogéneo en fase portal y lavado en fase de
equilibrio (fig. 2).

Dado el contexto clinico y el perfil inmunohistoquimico
se diagnostico de hepatocarcinoma fibrolamelar (CHC-
FL) estadio iv. Se inicid tratamiento quimioterapico con
gemcitabina y oxaliplatino (GEMOX) asi como radioterapia
paliativa sobre la lesion clavicular, con seguimiento por el
servicio de Oncologia.

El CHC-FL es una rara variante del CHC. Representa el
1-9% de todos los carcinomas hepaticos primarios con una
incidencia de 0.02 casos/100,000 habitantes afio'. Afecta
principalmente a jovenes menores de 40 anos, sin diferen-
cias en cuanto al sexo y en la gran mayoria de pacientes sin
hepatopatia previaZ.

Esta causado por mutacion DNAJB1-PRKACA en el cro-
mosoma 19 con delecion de 8 genes, siendo los mas
comunes MUC4 (asociado a otros tumores gastrointestinales)
y GOLCA6L23.

Habitualmente se acompaina de sintomas inespecificos
(dolor abdominal, distension abdominal, ictericia) por lo
que hasta un 70% se diagnostican en estadios avanzados
de la enfermedad. Se han publicado otras presentacio-
nes inusuales del CHC-FL como sindrome de Budd-Chiari,
hemoperitoneo, ginecomastia, metastasis osea, fallo hepa-
tico agudo y sindromes paraneoplasicos como hipoglucemia,
hipertiroidismo y trombosis venosa profunda®.

La via de diseminacion mas frecuente del CHC-FL es la
ganglionar (50-70%), siendo la invasién venosa o arterial
poco frecuente. Los lugares mas frecuentes de metasta-
sis a distancia son el pulmoén, el peritoneo y las glandulas
suprarrenales’®. La alfafetoproteina se eleva solamente en
una minoria de los casos®.

La radiologia es esencial para el diagnodstico, requirién-
dose estudios multifasicos mediante TC y/o RMN para una
evaluacion correcta. Se debe realizar diagnostico diferen-
cial con otras lesiones hepaticas focales como la hiperplasia
nodular focal, el adenoma hepatocelular, el CHC clasico y
las metastasis hepaticas.

En el estudio con TC suele presentarse como una lesion
grande y heterogénea, bien definida y polilobulada, hipo-
densa sin contraste y con calcificaciones (40-68%). Alrededor
del 70% tiene una cicatriz central estrellada, no patognomo-
nica. En fase arterial se produce un realce heterogéneo tem-
prano; en fases portal y de equilibrio el realce es variable’.

En la RMN el CHC-FL es hipointenso en secuencias poten-
ciadas en T1 e hiperintenso en secuencias potenciadas en
T2, mientras que la cicatriz central es hipointensa en ambos
tipos de secuencias.

No obstante, la mayoria de las veces los hallazgos radio-
logicos no son concluyentes para el diagndstico, siendo
necesaria la histologia. El perfil inmunohistoquimico con tin-
cion positiva para Hep Par-1 y GPC3 es similar al CHC; sin
embargo, CK7, EMA y CD68 son positivos solo en el CHC-FL®.

En relacion con el tratamiento, la reseccion hepatica y el
trasplante hepatico son las Unicas opciones de tratamiento
potencialmente curativo. La reseccion hepatica agresiva es
el tratamiento de eleccion en la mayoria de los casos. La
reseccion hepatica consigue supervivencias a los 5 afos que
oscilan entre 26-76%°. La supervivencia libre de enferme-
dad a los 5 anos es baja (18%). A pesar de ello e incluso en
pacientes con enfermedad avanzada, parece que la cirugia
agresiva aporta beneficio en términos de supervivencia'®. En
la actualidad, el papel de la quimioterapia en el CHC-FL es
controvertido, dada la ausencia de estudios de calidad que
demuestren beneficio en la supervivencia.

Tradicionalmente el CHC-FL ha sido considerado menos
agresivo que el CHC clasico. Sin embargo, dicha afirmacion
se esta cuestionando ya que, en estadio similar y en pacien-
tes no cirréticos, el CHC-FL no tiene mejor prondstico ni
responde de forma diferente al tratamiento que el CHC.
Esto hace pensar que el hecho de poder aplicar tratamientos
potencialmente curativos en el CHC-FL en un mayor nimero
de casos pueda estar relacionado con la ausencia de cirrosis
y la edad joven al diagnostico'’.

En conclusion, el CHC-FL requiere la combinacion de
hallazgos clinicos, radiolégicos e histoldgicos para su
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Figura 2

TAC multicorte poscontraste en fases arterial (a) y portal (b), en reconstruccion axial: Masa de 23 cm de diametro en

lobulo hepatico derecho, con presencia de vascularizacion patente en fase arterial y realce heterogéneo en fase portal.

diagnostico. La peculiaridad de este caso es la inusual
presentacion en forma de tumoracion metastasica clavi-
cular. Esta localizacion metastasica ha sido descrita en la
literatura en relacion con otros tumores (cancer papilar
de tiroides'?, feocromocitoma) pero no existe ningun caso
publicado de tumoracion clavicular secundaria a un CHC-FL.
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