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Sarcoma indiferenciado embrionario hepatico en la infancia

Undifferentiated embryonal hepatic sarcoma in childhood
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RESUMEN

Los tumores hepaticos son una enfermedad rara, ocupan 0.5 a 1% de las estadisticas en oncologia pediatrica;
de ellos, los mas comunes son el hepatoblastoma y el carcinoma hepético, y entre los mas raros se encuentra el
sarcoma indiferenciado embrionario. Estos tumores tienen una incidencia de 2-3/100.000 casos nuevos al afio;-
corresponden a<1% de todos los tumores malignos y a 2% de la mortalidad por cancer. Se originan a partir de los
tejidos mesenquimales, mas frecuentemente en extremidades (40%, predominio en inferiores), tronco (15-20%),
cabezay cuello (10%) y retro peritoneo; los sarcomas viscerales son menos frecuentes (higado, Utero, etc.). En este
articulo se reporta un caso de un paciente pediatrico con sarcoma indiferenciado embrionario de un hamartoma
mesenquimal hepatico.
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ABSTRACT

Soft tissue hepatic tumors are a rare disease, the most common being hepatoblastoma and liver carcinoma. Other tumors
of this group include embryonic undifferentiated sarcoma, angiosarcoma, among others. These tumors have an incidence
of 2-3 /100,000 new cases per year. Corresponding to 1% of all malignant tumors and 2% of cancer mortality. They ori-
ginate from the mesenchymal .tissues of limbs (40%, predominantly in the lower), dorso (15-20%), head and neck (10%)
and retroperitoneum; visceral sarcomas are less frequent (uterus, liver). This article reports a case of a pediatric patient
with undifferentiated embryonic sarcoma of a liver mesenchymal hamartoma.

Keywords: embryonic undifferentiated sarcoma, liver mesenchymal hamartoma.

INTRODUCCION

El sarcoma indiferenciado embrionario es el tercer
tumor maligno mas comun en la infancia, precedido del
tumor de Wilms y el Neuroblastoma.! Estos tumores tie-
nen una incidencia de 2-3/100.000 casos nuevos al afio,
es decir, implican 1% de todos los tumores malignos y
2% de la mortalidad por cancer. Se originan a partir de
los tejidos mesenquimales.t246

Caso clinico

Masculino de 7 afios de edad, derivado de medio
urbano, con diagndstico de referencia hamartoma hepé-
tico, se cuenta con antecedentes heredofamiliares positi-
vos para diabetes, sindrome de Down, cancer (leucemia
aguda linfoblastica) e hipertensién arterial. APNP:pro-
ducto de la gestacion 2, embarazo normal a término, peso
al nacer 3,400 gr, naci6 por cesarea, sin datos de asfixia,
fue alimentado al seno materno 2 semanas, cuenta con
vacunas completas para la edad, sin antecedentes perso-
nales patologicos. Presenta cuadro clinico de 1 mes de
evolucién con dolor abdominal tipo célico, astenia, adi-
namia, hiporexia, nauseas, fiebre de 38.5°C.Exploracion
fisica eso: 20 kg; talla: 120 cm. Tranquilo, activo, reac-
tivo, coloracion adecuada de piel y tegumentos, orofa-
ringe normal, cuello sin adenopatias, cardiorrespiratorio
sin alteracion, abdomen distendido a expensas de masa
abdominal localizada en hipocondrio derecho, indurada,
dimensiones de 10x10 centimetros,con red venosa cola-
teral, fosas renales libres,sin datos de alarma abdominal,
area genital normal, extremidades integras, llenado capi-
lar 2 seg. Estudios complementarios: ultrasonido abdo-

minal con coleccion hepética de 391 cc (véase imagen
1). Tomografia de abdomen con presencia de tumor de-
pendiente del I6bulo izquierdo del higado de 12 x 5 cm
(veése imagen 2).

Biometria hematica: Hb 10.7gr/dl leucocitos
13050mm3; neutréfilos absolutos 9010 mm3; plaque-
tas 86000 mm3; DHL 455 U/L, AFP 1.35 ng/mL; TP
14.3seg. TTP 31seg. Fue intervenido quirurgicamente
para toma de biopsia insicional con diagndstico de ha-
martoma hepatico, posteriormente, se envio a Hospital
Civil de Guadalajara para reseccion con diagnéstico con-
firmatorio de sarcoma indiferenciado embrionario hepa-
tico con infiltracion linfatica y vascular positiva. Recibi6
radioterapia 5 Gy en 25 sesiones a lecho tumoral abdo-
minal. Recibié quimioterapia a dosis convencional para
sarcoma con las siguiente drogas: Vincristina 1.5 mg,
ciclofosfamida 2200 mg, doxorrubicina 30mg. Presentd
recaida a pulmon a los 7 meses de tratamiento con mala
respuesta a segunda linea de quimioterapia, y se refirio al
servicio de cuidados paliativos.

Descripcion macroscopica

Se recibié muestra referida como higado, en un
frasco. Se observo tejido de forma irregularmente ovoide
con peso de 1,200gr y medida total de 20x13x5.5cm. Con
superficie rugosa, opaca, color café claro con areas viola-
ceas, de consistencia blanda y algunas zonas semifirmes.
Al corte, se observé una lesion quistica de 10x6x4cm he-
terogénea, de color café violaceo, con salida de escaso
liquido seroso claro y de consistencia friable; adyacente

a esta lesion encontramos una zona extensa de fibrosis,
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de 10x9x4cm, con superficie rugosa, opaca, color blan-
quecino, con aspecto nodular y consistencia semifirme,
ademas de tejido remanente de 13x7x3cm, con superficie
rugosa, opaca, homogeénea, de color café claro y consis-
tencia blanda. Se procesaron cortes representativos de la
muestra en el siguiente orden para su estudio histoldgico:
1-2) zona quistica, 3) transicion, 4) zona fibrosis, 5) limi-
te quirdrgico con tejido remanente.

Figural. Células pequefias con nucleos redondos y algunos
nucléolos visibles.

Descripcion radiologica

Imagen 1. Ultrasonido, masa heterogénea, ovalada de
predominio sélido y con algunas aéreas quisticas con diametro
maximo de 10 cm. Fuente: cortesia Dr. Agustin Gonzélez
Maldonado, Médico radiélogo.

Descripcién microscépica
Producto de reseccién hepética:

Estudio positivo para malignidad, lesion mesen-
quimal compatible con sarcoma indiferenciado embrio-
nario originado de un hamartoma mesenquimal hepatico,
tamafio de lesidn: 10x6x4cm, limite de seccion quirdr-
gica libre de neoplasia, infiltracion linfatica y vascular

identificada (vedase figuras 1 y 2).

Figura 2. Células pequefias con nucleos redondos y
algunos nucléolos visibles.

Imagen 2. Sagital de tomografia en fase contrastada,masa
hipodensa, septada, de pared gruesa y reforzamiento
de la misma a la aplicacion medio de contraste Fuente:
cortesia Dr. Agustin Gonzéalez Maldonado, Médico
radiélogo.
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DISCUSION

El sarcoma embrionario indiferenciado es un tu-
mor raro, maligno, de dificil diagnéstico y diferenciacion
respecto de otros tumores, con mayor presentacion en
pacientes menores de 10 afios, sin predileccion por el
sexo, con presentacion tipica en lébulo derecho, de apro-
ximadamente 15cm +/- 6¢cm, y predominante mal pro-
nostico. Este tumor ocupa el segundo lugar dentro de los
tumores de higado en la infancia, seguido del hepatoblas-
toma.234 _as manifestaciones clinicas son poco especi-
ficas: principalmente a dolor abdominal en hipocondrio
derecho o epigastrio, fiebre, vomito, estrefiimiento y la
aparicion de un tumor abdominal. EI tumor puede hacer
metastasis a pulmon y serosas. Normalmente no hay al-
teraciones en marcadores tumorales o pruebas de funcién
hepatica. Los datos radioldgicos son inespecificos, sien-
do la resonancia magnética nuclear el estudio con mayor
sensibilidad y especificidad, pues presentadatos como
engrosamiento del borde periférico o pseudocapsula,
¢éste normalmente serd hipointenso en T1 y T2, ademas
de que puede detectar invasidn vascular, obstruccién bi-
liar 0 adenopatias.® El diagnostico definitivo es mediante
estudio histopatolégico con tincion de acido per-yodico
de schiff-diastasa; en cuanto al inmunohistoquimica, el
marcador que se presenta mas comdnmente es CD56 y
éste es por exclusion de otros sarcomas no rabdomiosar-
comas.”® La base del tratamiento es la reseccion quirdr-
gica del tumor, acompafiado de quimioterapia pre y post
reseccion y radioterapia.>®

Consideramos de importancia el reporte de este
caso por la baja incidencia de sarcomas indiferenciados
en pediatria, lo que puede dificultar el tratamiento diag-
nostico y prondstico, la reseccion primaria completa del
tumor y la sensibilidad a la radioterapia son estrategias
terapéuticas importantes para el control local de la enfer-
medad, lo que se dificulta en casos de gran tamafio como
el presentado; ademas, la rareza del tumor en la casuisti-
ca pediatrica dificulta ensayos clinicos de quimioterapia

especificos para este tumor, por ende, es dificil conside-

rar un protocolo especifico de tratamiento, lo cual afecta
a la supervivencia.
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