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Resumen 

Los tumores neuroendocrinos generalmente se originan en el tracto digestivo o páncreas, desarrollando 
metástasis hepática a lo largo de su evolución. La presencia de un tumor neuroendocrino primario de hígado 
es motivo de controversia y de muy escasa casuística. Presentamos el caso de un tumor neuroendocrino 
primario de hígado confirmado por estudio anatomo-patológico e imágenes. La paciente fue sometida a dos 
resecciones hepáticas mayores, preservando sólo el segmento IV.
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Abstract

Neuroendocrine tumors generally originate in the digestive tract or pancreas, developing liver metastases 
throughout their evolution. The presence of a primary neuroendocrine tumor of the liver is still controversial 
and there are very few cases. We present a case of a primary neuroendocrine tumor of the liver confirmed by 
anatomo-pathological study and images. The patient underwent two major liver resections, lastly preserving 
only segment IV.
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INTRODUCCIÓN
Los tumores neuroendocrinos (NET) 

son neoplasias que tienen la capacidad de 
sintetizar y secretar polipéptidos con acti-
vidad hormonal (1). La incidencia oscila en-
tre 1,9 y 5,7 casos por 100 000 habitantes. 
Cerca del 60% son tumores neuroendocri-
nos intestinales, están localizado en el in-
testino delgado (30%), recto (15%), colon 
(13%), páncreas (16%), estómago (9%) y 
apéndice (20%). La metástasis a distancia 
ocurre en un 40% a 45% (2).

Los NET primarios de hígado repre-
sentan solo el 0,3% de los casos. Más del 
80% de los tumores neuroendocrinos he-
páticos son secundarios, por lo cual, se 
debe descartar el origen primario extra-
hepático antes de catalogar al NET como 
primario hepático (3,4).

Presentamos el caso de un paciente 
con un NET primario de hígado con el ob-
jetivo de discutir las estrategias diagnós-
ticas y alternativas terapéuticas de esta 
infrecuente patología. Para el reporte de 
este caso, se obtuvo el consentimiento 
informado de parte de un familiar directo 
de la paciente, quien estuvo de acuerdo 
con lo reportado en este artículo.

REPORTE DE CASO
Paciente mujer de 42 años con ante-

cedentes quirúrgicos de destechamiento 
de quiste hepático complicado en el seg-
mento IV que evolucionó favorablemente 
en el 2014. Dos años después presentó 

dolor abdominal asociado a llenura pre-
coz, náuseas y vómitos. Se realizó tomo-
grafía abdominal donde se evidenciaron 
múltiples lesiones hipodensas en seg-
mentos IV, VII, y VIII con captación de 
contraste, asociado a marcadores tumo-
rales normales. Se le realizó hepatecto-
mía derecha. 

El reporte de anatomía patológica fue 
tumor neuroendocrino de 21 x 20 x 8,5 
cm, de superficie lisa con áreas hemorrá-
gicas y consistencia blanda. Se evidenció 
formación tumoral con extensa área de 
necrosis tumoral deleznable, en la peri-
feria hubo cavidades quísticas cuyo diá-
metro varió de 0,3 a 1,5 cm, en contacto 
con capsula de Glisson. Además, la zona 
ductal tuvo aspecto fibroso y amarillen-
to. Los estudios de inmunohistoquímica 
mostraron sinaptofisina +, cromogranina 
-/+, ki67 1-2%, ck20 +, s100+. La paciente 
dejó de acudir a sus controles por con-
sulta externa durante la pandemia y no 
recibió tratamiento complementario.

En octubre del 2020, la paciente inició 
con llenura precoz y dolor en abdomen 
superior, por lo que le realizaron una co-
langioresonancia. El examen mostró múl-
tiples lesiones nodulares de componente 
mixto sólido quístico de 13,6 x 13 x 12,7 
cm en sector lateral izquierdo, con lesio-
nes nodulares captadoras de contraste. 
En mayo del 2021, acudió por consultorio 
externo y le realizaron nuevas imágenes, 
evidenciándose en tomografía de abdo-
men una lesión de aspecto neoformativo 
que ocupaba el segmento II y III de 18,2 

x 19,3 x 13,4cm (Figuras 1 y 2), además, 
rodeaba el bazo y se asociaba a descenso 
del riñón izquierdo.

Se realizó gammagrafía con octreotido 
evidenciándose sobreexpresión de recep-
tores de somatostatina en lesión tumo-
ral hepática. La paciente fue sometida a 
bisegmentectomía II, III (Figura 2), se le 
realizaron los estudios anatomopatológi-
cos de la pieza:  hígado cubierto parcial-
mente por tejido fibroadiposo de 2335 gr 
y con dimensiones de 19x17,5x10,2 cm. El 
borde de sección medía 11,5 x 10 cm, la 
capsula hepática era de superficie multi-
nodular compatible con tumor neuroen-
docrino bien diferenciado con grado histo-
lógico G1, multifocal, sin invasión vascular 
ni perineural. La inmunohistoquímica fue 
cromogranina +, sinaptofisina +, ki67+ 2 % 
(Figura 3). 

La paciente no tuvo intercurrencias en 
el post operatorio. En el control por con-
sultorio externo se le realizó TAC abdomi-
nal y se evidenció crecimiento de hígado 
remanente en un 70%.

DISCUSIÓN 
En 1958 Edmondson fue el primero en 

reportar un NET primario de hígado. Desde 
esa fecha menos de 60 casos fueron repor-
tados en la literatura inglesa. Generalmen-
te estos tumores son asintomáticos, sin 
embargo, los síntomas más frecuentes son 
el dolor y la masa palpable (4). No se define 
una prevalencia según sexo, la edad pro-

Figura 1. Tomografía de abdomen y pelvis trifásica, donde se evidencia lesión de aspecto neoformativo que ocupa segmento II y III de 18,2 x 19,3 x 13,4 
cm. En fase arterial (A) y en fase venosa (B).
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medio de diagnóstico es de 50 años y en 
muy raros casos en menores de 40 años (5). 
Nuestra paciente debutó con la enferme-

dad a los 42 años, es decir, por debajo de 
la media. Los síntomas principales fueron la 
llenura precoz y el dolor abdominal. 

La localización del tumor fue en el ló-
bulo derecho, y medía 21 x 20 x 8,5 cm. 
Compatible con un estudio en 124 pa-
cientes reportó lesiones en su mayoría 
solitarias con un rango de tamaño de 1,5 
a 27 cm, mayormente localizadas en el 
lóbulo derecho (6).

La histogénesis de los tumores neu-
roendocrinos intrahepáticos es contro-
versial y se proponen tres teorías: 1. 
transformación de células madre malig-
nas de hígado; 2. diferenciación de tejido 
suprarrenal o pancreático heterotópico 
ectópico localizado en el hígado; y 3. 
transformación de células neuroendo-
crinas en el epitelio del conducto biliar 
intrahepático (5). En el caso presentado 

el análisis inmunohistológico de la pieza 
quirúrgica fue positivo para cromograni-
na A (CgA) y sinaptofisina (SYP). La CgA, 
la enolasa neuroespecífica (NSE), la pro-
teína S-100 y SYP han demostrado tener 
importante sensibilidad diagnóstica para 
NET primario de hígado (6).

Nuestro caso careció de biopsia he-
pática preoperatoria, la cual puede ser 
útil para el diagnóstico diferencial, sin 
embargo, no debe ser realizada de ru-
tina en pacientes con sospecha de NET, 
dado que su precisión diagnóstica no es 
lo suficientemente alta. La biopsia puede 
añadir algún riesgo de diseminación tu-
moral, y la resección es el procedimiento 
de elección con resultados favorables (7).

En el caso presentado se utilizó la to-
mografía por emisión de positrones (PET-
CT) para el estudio de la recurrencia de 

Figura 2. Pieza operatoria: fragmento de hígado que 
contiene los segmento II y III cubierto parcialmente 
por tejido fibroadiposo que mide 19 x 17,5 x 10,2 
cm. Cápsula hepática de superficie multinodular 
presenta en cara anterior zonas de dilatación venosa.

Figura 3. Estudio histopatológico de pieza quirúrgica. (A) Parénquima hepático infiltrado por tumor neuroendocrino. Las células neoplásicas presentan 
un arreglo en nidos, y tienen núcleos ovalados, con cromatina en ‘sal y pimienta’; tinción de hematoxilina-eosina x400. (B) Inmunohistoquímica para 
cromogranina positivo en las células tumorales infiltrantes en el parénquima hepático. (C) Inmunohistoquímica para sinaptofisina positivo en las células 
tumorales infiltrantes en el parénquima hepático. (D) El índice de proliferación es del 2% en las células  tumorales; IHQ x 400.
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la enfermedad, observándose solo en-
fermedad hepática compatible con NET 
primario de hígado. Los NET expresan 
receptores de somatostatina; por lo cual 
el PET-CT usando Galio-68 marcado con 
análogos de somatostatina es útil para su 
diagnóstico. La gammagrafía con octreo-
tide es la más eficiente, con una especifi-
cidad del 83% y puede detectar lesiones 
extrahepáticas y recurrencias. Ambos es-
tudios tiene como objetivó identificar un 
origen extra hepático o confirmar un NET 
primario de hígado (2, 6, 8). 

El principal tratamiento para el NET 
hepático primario es la resección quirúr-
gica del tumor. En este caso la paciente 
fue sometido a hepatectomía derecha 
sin complicaciones posoperatorias. En 
un estudio de 48 pacientes con NET pri-
mario, la tasa de supervivencia a 10 años 
después de la resección fue del 68% (9). 
Otra alternativa quirúrgica es el trasplan-
te hepático (TH), tanto como para cirugía 
inicial como para tratamiento de la recu-
rrencia. El TH en nuestro país está limi-
tado por la escases de donantes (7,10,11).  
En el estudio de Fenwick del 2004 se usó 
el trasplante hepático en dos casos con 
buena supervivencia a largo plazo, asi-
mismo, en el estudio de Gurung se repor-
tó el trasplante hepático de donante vivo 
para NET primario (11,12).

Para la recurrencia del tumor intrahe-
pático, se recomienda realizar una nueva 
resección. La metástasis intrahepática 
solitaria pequeña parece ser la mejor in-
dicación para repetir la resección (13). En 
nuestro caso la paciente presentó una 
recurrencia después de dos años de la 
primera cirugía, caracterizada por ser 
única de gran tamaño en el sector lateral 

izquierdo hepático, por lo cual se le reali-
zó una re-resección. 

Frente a la recurrencia se ha sugerido 
la quimio embolización tras arterial (TACE) 
como modalidad de tratamiento alterna-
tiva en pacientes con enfermedad irrese-
cable quirúrgicamente. La TACE tiene el 
beneficio adicional de ser citorreductora 
y se puede usar para reducir el estadio de 
tumores previamente irresecables a un ta-
maño y distribución en los que la resección 
sea posible. No hay evidencia que sugiera 
un beneficio de supervivencia al recibir 
quimioterapia preoperatoria, radiotera-
pia o TACE en estos pacientes (14). Nuestra 
paciente tuvo un seguimiento de 10 años 
después de su primera cirugía sin recibir 
tratamiento adyuvante a la fecha. 

En conclusión, el NET primario de híga-
do es una patología rara, de diagnóstico 
desafiante y que requieren seguimiento a 
largo plazo. El tratamiento de elección es la 
resección hepática, la cual ofrece los me-
jores resultados en términos de sobrevida 
global y tiempo libre de enfermedad. La re-
resección está indicada en casos seleccio-
nados. Actualmente no existen protocolos 
para su manejo siendo el enfoque multidis-
ciplinario fundamental para establecer los 
lineamientos del tratamiento. 
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