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CASO CLINICO

Sarcoma hepatico embrionario indiferenciado: reporte de caso
y revision de la literatura
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Resumen

Introduccion: E/ sarcoma hepatico embrionario indiferenciado representa el 9-13% de los tumores hepaticos malignos en
la edad pedidtrica y es la tercera neoplasia maligna primaria de higado en la infancia. Sin embargo, son pocos los casos
reportados en la literatura. Se puede manifestar con fiebre, pérdida de peso, dolor y sensacion de tumor abdominal. Los
estudios de imagen, ademads de los estudios anatomopatoldgico e inmunohistoquimico, son las herramientas adecuadas
para el diagndstico. Caso clinico: Se presenta el caso de una paciente de 6 afios de edad con diagndstico de sarcoma
hepadtico embrionario indiferenciado mediante cirugia y posterior resultado de la biopsia. Conclusiones: Al revisar la litera-
tura se encontré que este tipo de neoplasia maligna no es frecuente en la infancia. Sin embargo, es importante considerar
este tipo de tumor como causa en aquellos casos de hepatomegalia en la edad pedidtrica.
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Undifferentiated embryonal liver sarcoma: case report and review of the literature

Abstract

Background: Undifferentiated embryonal sarcoma of the liver accounts for 9-13% of malignant tumors in the pediatric
age group, and is the third primary malignant neoplasm of the liver in children. However, few cases are reported in the
literature. It may manifest with fever, weight loss, pain, and abdominal tumor sensation. In addition to pathology and im-
munohistochemistry, imaging studies are the appropriate tools for diagnosis. Case report: We present the case of a
6-year-old female patient diagnosed with undifferentiated embryonal sarcoma of the liver by surgery and subsequent
biopsy results. Conclusions: When reviewing the literature, we found that this type of malignant neoplasm is not frequent
in children. However, it is important to consider this type of tumor as a cause in those cases of hepatomegaly in the
pediatric age.
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Introduccion

Las neoplasias primarias de higado representan
aproximadamente el 0.5-2% de los tumores en la edad
pediatrica’. En 1978, Stocker e Ishak® describieron el
sarcoma hepatico embrionario indiferenciado como
una condicidn clinico-patolégica que se subdivide en
rabdomiosarcoma biliar, angiosarcoma, rabdoide e
indiferenciado (Tabla 1)34.

Esta enfermedad se manifiesta principalmente en
nifos entre los 5 y 12 afos de edad, con una distribu-
cién similar en ambos sexos. Después del hepatoblas-
toma y del carcinoma hepatocelular, el sarcoma
hepatico ocupa el tercer lugar de frecuencia, con un
9-13%. Se puede presentar con las siguientes manifes-
taciones clinicas: disnea, pérdida de peso, mal estado
general, dolor epigéastrico y tumor hepatico palpable de
grandes dimensiones, predominantemente en el I6bulo
hepético derecho®. Las pruebas de funcién hepatica
tienden a resultar normales o ligeramente elevadas, y
pocas veces los marcadores tumorales, como la
alfa-fetoproteina y la fraccion beta de la gonadotropina
coriénica humana, se encuentran incrementados®.

El ultrasonido, la tomografia computada (TC) y la
resonancia magnética son relativamente inespecificas.
En general muestran una lesion sélida, heterogénea,
que puede presentar areas quisticas (necrosis) o
hemorragia, y algunas veces la lesion se observa avas-
cular. El diagnoéstico definitivo se confirma mediante
histopatologia con tincién de hematoxilina-eosina y
andlisis inmunohistoquimico, que es positivo para
CD56, CD68, vimentina y desmina’.

Histopatologicamente se observan elementos
mesenquimatosos malignos sin ninguna evidencia de
diferenciacion especifica. Dicha variabilidad histoldgica
dificulta el diagndstico y origina diferentes nombres:
mesenquimoma maligno, rabdomiosarcoma del higado,
fiboromiosarcoma, sarcoma indiferenciado o sarcoma
embrionario. La relacion entre el hamartoma y el sar-
coma, asi como con el hepatoblastoma, es un factor
predisponente®®. Este tipo de tumores son tipicamente
grandes en el momento del diagndstico y dificiles de
resecar’®.

El comportamiento clinico de este tumor es agresivo,
pero potencialmente tratable con terapia multimodal,
incluyendo quimioterapia, cirugia, radioterapia y, en
casos especificos, trasplante de higado''. Los regime-
nes de quimioterapia incluyen doxorubicina, ifosfamida,
ciclofosfamida, vincristina y etopésido'.

Los resultados de los estudios prospectivos de
grupos europeos publicados en la udltima década

Tabla 1. Diagnéstico diferencial de neoplasias malignas
hepéticas segin sus marcadores inmunohistoquimicos

Neoplasia hepatica maligna Marcadores
inmunohistoquimicos

Hepatoblastoma Ki-67

Carcinoma hepatocelular HepPar-1, glipican-3,

arginasa, HSP70, CD34

Sarcoma
Rabdomiosarcoma biliar CK7, CK19,
Angiosarcoma CD31, CD34, citoqueratina
Rabdoide CD31, CD 34
Indiferenciado Vimentina, desmina, CD56,
CD68

Metastasis CK8, CK18, CK20

Tumor de Wilms CD99, CD56, actina,

mioglobina, desmina
Neuroblastoma Enolasa
Colorrectal CK20

Tumor carcinoide Cromogranina, sinaptofisina

Hemangioendotelioma CD31, CD34
kaposiforme

Linfohistiocitosis CD68
hemofagocitica

Histiocitosis de células de S-100, CD1-a
Langerhans

Leucemia megacarioblastica CD61

confirman la baja frecuencia de este diagndstico dentro
de los tumores hepaticos malignos en nifios.

Si bien la supervivencia ha mejorado, la biologia y el
comportamiento agresivo del tumor condicionan aun
una alta mortalidad.

En el afio 2002 se reportaron los resultados de 17
pacientes con diagndstico de sarcoma hepatico indife-
renciado tratados entre 1979 y 1995 por el grupo cola-
borativo italiano y alemén de sarcomas en tejidos
blandos. Diez de los 17 pacientes (58%) se encontra-
ban vivos con un seguimiento de entre 2.4 y 20 afos.
De los pacientes en que se documento alguna recaida,
uno de ellos aun vivia después de 4 afos de la recu-
rrencia y habia respondido adecuadamente.

Caso clinico

Se presenta el caso de una paciente de 6 afos, pre-
viamente sana, con antecedente familiar de cancer
cervicouterino por rama materna. Inicid6 su padeci-
miento actual 2 semanas antes de su ingreso, al
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Figura 1. Radiografia de torax con radioopacidad del
hemitérax derecho, signo de silueta y atelectasia
adyacente.

presentar fiebre intermitente de predominio nocturno.
Al acudir a su médico particular, este solicité una radio-
grafia de térax que evidencid una radioopacidad que
ocupaba casi la totalidad del hemitérax derecho, con
signo de silueta respecto a las estructuras cardiome-
diastinicas y atelectasia del pulmén adyacente
(Figura 1), por lo que fue remitida a un hospital de
tercer nivel.

A su ingreso en el hospital, la exploracion fisica
revel6 hepatomegalia > 5 cm, no dolorosa, fija a planos
profundos, sugerente de tumor hepatico. Los estudios
de laboratorio reportaron anemia microcitica hipocro-
mica, pruebas de funcién hepatica normales, y fosfa-
tasa alcalina y lactato deshidrogenasa elevadas.
A continuacion se realizé una TC toracoabdominal con-
trastada en la que se evidencié hepatomegalia condi-
cionada por una tumoracién de 14 x 12 x 7.8 cm que
afectaba los segmentos VIII, V, IVa 'y el I6bulo caudado,
predominantemente hipodensa, de aspecto sélido,
asociada con areas de necrosis y hemorragia. Con un
borde lobulado y circunscrito, y presencia de calcifica-
ciones periféricas, la lesiéon se extendia hacia la zona
supradiafragmatica con ocupacién del hemitérax

Figura 2. Tomografia computada toracoabdominal
contrastada. Cortes sagital y axial que evidencian una
tumoracién hepéatica con extension supradiafragmatica
derecha (=), atelectasia del l6bulo medio derecho (¥%),
intimo contacto con las venas suprahepaticas derecha e
izquierda con involucro de la media (4 1), adenopatias
mediastinales () y lesion litica en el hueso iliaco
izquierdo (‘).

derecho, condicionando el desplazamiento del parén-
quima pulmonar y atelectasia del I6bulo medio dere-
cho. Ademas, la lesidn mostraba extension anterior,
posicionandose adyacente a la pared abdominal y en
intimo contacto con las venas suprahepaticas derecha
e izquierda; también involucraba la vena suprahepatica
media, comprimiendo la vena cava inferior y la auricula
izquierda. Asimismo, se identificaron multiples adeno-
patias mediastinales y una lesion litica con compo-
nente de tejidos blandos en el hueso iliaco izquierdo
(Figura 2).

Por sospecha de neoplasia hepatica maligna, se
solicitd su valoracion por los servicios de oncologia y
cirugia pediatrica. Debido a la fiebre persistente, se
sospecho un absceso hepatico, por lo que se realizd
un ultrasonido abdominal en el que se reportaron mdl-
tiples lesiones hepaticas. Se solicitd una biopsia, que
se realizd por radiointervencionismo guiado por ultra-
sonido con busqueda intencionada de Entamoeba. Se
reportd necrosis masiva de aspecto neoplasico, ade-
mas de la prueba seroldgica negativa. Se evaluaron
los marcadores tumorales indicados por parte de
oncologia pediatrica: alfa-fetoproteina de 1.74 ng/mL y
fraccion beta de la gonadotropina coridnica
humana < 0.10 mUl/mL, ambos dentro de los valores
normales.
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Figura 3. Neoplasia mesenquimatosa primitiva compuesta por células redondas a ovales indiferenciadas. Se identificaron
glébulos hialinos ocasionales (recuadro) (tincion con hematoxilina y eosina 40x).

Figura 4. Células neoplésicas fuertemente positivas para
vimentina (40x).

Con respecto a la evolucion de la paciente, presentd
compromiso neuroldgico a expensas de crisis convul-
sivas tonico-clénicas, aparentemente relacionadas con
alteraciones electroliticas. Se solicitd estudio de ima-
gen que descartd la infiltracion al sistema nervioso
central. Se realizd una nueva biopsia a cielo abierto,
en la que se observo un tumor con aspecto de racimo
de uvas en el epiplon. El reporte de patologia informé

un diagndstico de sarcoma hepatico embrionario indi-
ferenciado con inmunohistoquimica positiva para
vimentina y negativa para desmina, CD56 y CD58
(Figuras 3y 4). Posteriormente se inici6 tratamiento de
quimioterapia con vincristina, ifosfamida y etopdsido.
La paciente cumplié nueve ciclos y presenté buena
tolerancia y buena respuesta clinica, aunque pobre
respuesta radioldgica.

Se realiz6 una nueva TC toracoabdominal contras-
tada, en la que se observo la persistencia del tumor
hepatico (con respuesta a la quimioterapia), pero aun
con involucro vascular de la vena suprahepatica media
y el efecto de masa de la vena cava inferior, ademas
de la auricula izquierda. La lesion litica en la regién
ilfaca izquierda se encontré de menor tamafo.

A pesar de la pobre respuesta radioldgica, la
paciente se sometid a la reseccion del tumor primario
y su extension al térax. Después de multiples compli-
caciones transoperatorias, se logrd la reseccion total
de la tumoracién. Sin embargo, la evolucion fue des-
favorable por complicaciones asociadas a un evento
de choque hipovolémico hemorragico, por lo que la
paciente falleci6 24 horas después del evento
quirdrgico.
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Discusién

El sarcoma indiferenciado hepatico es un tumor raro,
predominantemente de la edad pediatrica (aunque
también puede presentarse en adultos), sin predomi-
nio por ningun sexo. En este reporte se describe el
caso de una paciente de 6 afios que inicié con un
cuadro febril de larga duracién sin foco aparente. Al
ser sometida a estudios de imagen se evidencié una
masa que comprometia el hemitérax derecho, motivo
por el cual fue referida a un hospital de segundo nivel.
Se realiz6 una TC toracica y abdominal en la que se
encontrd una lesion sugestiva de hepatoblastoma que
se correlacionaba con la presencia de una tumoracion
abdominal durante la exploracion fisica, por lo que fue
referida a un hospital de tercer nivel para su abordaje
integral. En dicha institucion se realizd el abordaje
multidisciplinario hasta concluir con un diagndstico
histopatoldgico de sarcoma hepatico indiferenciado, el
cual correspondia, segun el reporte patoldgico, con lo
descrito en la literatura. Se encontré un tumor de
aspecto heterogéneo, solitario y bien circunscrito, con
predominio en el I6bulo hepatico derecho. Sus carac-
teristicas sugerian un origen mesenquimal indiferen-
ciado. En el andlisis inmunohistoquimico destacdé la
presencia del marcador vimentina, lo cual se describe
en la literatura. El tratamiento de eleccion fue combi-
nado, quimioterapia y cirugia, aunque con un pronos-
tico desfavorable. En esta paciente se descarté la
posibilidad de un trasplante ya que, como se ha des-
crito en la literatura, el tratamiento ideal de estos tumo-
res es la reseccion'®,

El sarcoma hepatico es una neoplasia agresiva y
poco frecuente en la infancia, con sintomas inespeci-
ficos, diagnosticado mediante estudios de imagen y
estudio histopatoldgico de una muestra obtenida por
biopsia. El abordaje y el tratamiento deben ser multi-
disciplinarios, involucrando desde médicos de primer
contacto hasta equipos de alta especialidad.

Cabe destacar que el abordaje de los tumores abdo-
minales de probable origen hepatico debe ser realizado
de acuerdo con algoritmos establecidos en la literatura
universal que permitan realizar el diagndstico de
manera oportuna y, por ende, el inicio temprano de un
tratamiento. Este tipo de reportes de un tumor hepatico
de baja frecuencia en la infancia obliga al pediatra de
atencion primaria a considerar esta patologia como una
mas de las causas de cuadros clinicos sugerentes de
neoplasia hepatica.
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