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RESUMEN. Se presenta el caso de una mujer de 35
afios con padecimiento de dos meses de evolucion ca-
racterizado por dolor abdominal inespecifico, malestar
general, presencia de tumoracién en cuadrante supe-
rior derecho del abdomen y pérdida de peso de aproxi-
madamente 5 kg. Se confirmé a la exploracion fisica
una gran tumoracion intraabdominal, multinodular, muy
dolorosa, fija, que ocupaba gran parte del abdomen
ademas de signos de irritacion peritoneal generaliza-
dos. Las pruebas de funcion hepatica y citologia heméa-
tica normales, la tomografia abdominal report6 un tu-
mor heterogéneo de I6bulo hepético izquierdo con
desplazamiento de visceras contralateralmente. Serea-
lizb una laparotomia exploradora encontrando tumor
dependiente de |6bulo hepatico izquierdo de 27 x 15 x
15 cmy necrosis parcial de epiplén como causa del ab-
domen agudo. Se efectud hepatectomia izquierda, cole-
cistectomia'y omentectomia parcial, su evolucién posto-
peratoria fue adecuada, egresando al sexto dia del
postoperatorioy referida a Oncologia para quimiotera-
piay radioterapia. El reporte de patologia por micros-
copia deluz einmunohistoquimicafue: sarcoma embrio-
nario indiferenciado de higado. Finalmentefallecié seis
meses después por causas desconocidasy con recurren-
cia de actividad tumoral local. Este tumor es muy raro
en edad adulta, es el segundo reportado por el Hospital
General de México O.D. y el primero tratado quirurgi-
camente en adultos en la Republica Mexicana.
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INTRODUCCION

L os tumores mesenquimatosos del higado son muy raros
en comparacion con los epitelialesy dentro delos prime-
ros el sarcoma (embrionario) indiferenciado del higado
(SIH) es @ segundo en frecuencia después del angiosar-

SUMMARY. A 35 year old female is presented with 2
months history of malaise, mild abdominal pain, 5k lost
of weight, and a mass in the right upper quadrant of
the abdomen. During physical examination we noticed
an abdominal masswith pal pable surface nodules, slig-
htly tender to palpation with signs of acute abdominal
pain; liver function test and hematic cithology were
normal. The computed tomography showed a hetero-
geneous tumor arising in the left hepatic lobe. She
underwent exploratory laparotomy and a left hepa-
tectomy was done with findings of a 27x15x15cm |eft
lobe dependent with omentun necrosis due to compres-
sion, explaining the acute abdominal pain, postoper ati-
ve outcome was uneventful and was discharge at sixth
postoperative day and she sent to Oncology service for
chemotherapy and radiotherapy. The diagnosis of em-
bryonal (undifferentiated) sarcoma of theliver was done
by light microscopy and inmunohistochemistry. Finally
the patient died 6 months after due unknown causes and
local tumoral activity. Thistumor israrein adults, isthe
second reported at Hospital General de México O.D.
and first surgically treated in adults in Mexican Repu-
blic.

Key words: Sarcoma, embryonal, liver.

coma.l? Este tumor ocurre principalmente en la edad
pedidtricay es muy raro en la poblacion adulta,>* en
México se han reportado dos casos, uno en edad pedia-
trica®y otro como hallazgo de autopsia en adulto.* El
diagndstico se realiza mediante estudio histopatol 6gico
y de inmunohistoquimica.2¢ Los estudios de imagen
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como la tomografia computada de abdomen y la reso-
nanciamagnéticason auxiliares diagnosticosy solo pue-
den orientar el diagndstico.+1” Estostumores por su ato
grado de malignidad tienen una sobrevida menor de un
ano apesar de un tratamiento médico y quirdrgico agre-
sivos.#1819 E| tratamiento quirdrgico en adultos es con
fines Unicamente paliativos, aunque existen reportes
aislados en la literatura con mejoria en la sobrevida,
sobre todo en nifios.® Se presenta este caso como el
primero tratado quirudrgicamente en adultos en México
y como causa de abdomen agudo.

PRESENTACION DEL CASO

VCR. Mujer de 35 afios, sin antecedentes de importan-
ciag, con padecimiento de dos meses de evolucién ca-
racterizado por aumento de volumen en cuadrante su-
perior derecho del abdomen, progresivo, acompariado
de dolor tipo cdlico, plenitud posprandial y pérdidade
peso de aproximadamente 5 kg. A su ingreso se encon-
tr6 unatumoracion intraperitoneal muy grande que ocu-
paba gran parte del abdomen, descendiaalainspiracion
profunda, muy dolorosay con datos deirritacion perito-
neal locales. El laboratorio reportd pruebas de funcion
hepéticanormales, hipoalbuminemiade 2.99 g/dL, cuen-
taleucocitariade 10,000 mm?® con ligeradesviacién ala
izquierday bandemia de 4%. Las placas simples de ab-
domen mostraron radioopacidad en todo el hemiabdo-
men superior y rechazo de asas intestinales y camara
gastrica a laizquierda. La TC de abdomen mostr6é un
tumor dependiente del 16bulo izquierdo del higado con
densidades heterogéneas (quisticasy sdlidas) (Figura 1).
La paciente fue sometida a laparotomia exploradora el
03/abril/2001, con los siguientes hallazgos. tumor hepé-
tico dependiente del I6bulo izquierdo de aproximada
mente 27 x 15 x 15 cm, de consistencia solido-quistica
con éareas de necrosis (Figuras 2 y 3), sin aparente in-
vasion regional, sélo necrosis parcial del epiplén ma-
yor adyacente, probablemente secundariaacompresion
vascular. La cirugia fue realizada por los autores de
este caso clinicoy consistio en hepatectomiaizquierda
mas colecistectomia, mediante abordaje por linea me-
dia supra e infraumbilical amplio, control vascular con
maniobrade Pringle, diseccion finaanivel del hilio hepa
ticoy suprahepaticaizquierday en formaromacon pin-
zas en el parénquima hepatico, siguiendo la anatomia
hepética moderna de Couinaud, resecando en su totali-
dad el tumor y el 16bulo hepético izquierdo adyacente,
asi como colecistectomia (Figuras 2 y 3). Requirio
transfusién de hemoderivados en el transoperatorio (tres

Figura 1. Tomografia abdominal que muestra una tumoracion bien
delimitada dependiente de I6bulo hepético izquierdo con diferentes
densidades, desplazamiento de visceras, sin linfadenopatias regio-
nalesy sin evidencia de invasién a estructuras vecinas.

Figura 2. Aspecto macroscopico que muestra un gran tumor lobula-
do, parcialmente encapsulado dependiente del I6bulo hepatico iz-
quierdo. Obsérvese el borde de higado normal (flechas) y sus di-
mensiones (regla).

concentrados eritrocitariosy tres paquetes de plasmafres-
co congelado, por sangrado de 2000 mL. Se colocaron
drenagjes tipo Penrose en lecho quirdrgico, que fueron
retirados a los dos dias del postoperatorio, mantenien-
do unaevolucion postoperatoriafavorable hasta su egre-
so en el sexto dia del postoperatorio y enviada al Ser-
vicio de Oncologia. Durante su seguimiento, lapaciente
no acudi6 a sesiones de radioterapiay fallecio alosseis
meses con datos de actividad tumoral . El reporte micros-
copico (Biopsia # 01-5416) reportd una neoplasia que



176

Sarcoma embrionario del higado en adulto

Figura 3. Superficie de corte. El tumor substituye casi completa-
mente el 16bulo izquierdo del higado, es multinodular con areas
quisticas y necréticas, obsérvese el escaso parénguima hepatico
comprimido en la periferia del tumor.

sustituye el parénguima hepatico, de aspecto heterogé-
neo; sdliday quistica, con &reas de necrosisy hemorragia
(Figura3). Lainmunohistoquimicareportd céulasneopl&
sicaspositivasavimentina, o-1-antitripsina, o-1-antiqui-
miotripsinay lisozimay negativos para desmina, actina
muscul o especifico, citoquerating, factor 8 y PS-100, ca-
talogandose con esto como sarcoma indiferenciado (em-
brionario) del higado, de acuerdo con el informe de Pa-
dillay cols.#

DISCUSION

El SIH era previamente conocido como: angiosarcoma,
hemangioendotelioma epiteloide, rabdomiosarcoma em-
brionario de conductos biliares, sarcoma indiferenciado,
carcinomasarcomatoide, sarcomaprimario, fibrosarcomas
y fibrohistiocitoma,?* hasta que en 1978 Stocker elshak [0
nombraron como SIH, con base en sus caracteristicas pato-
|6gicas,? hoy endiatambién esreferido enlaliteraturacomo
mesenquimoma maligno, fibromixosarcoma y sarcoma
mesenquimatoso.! Este tumor no tiene predominio de
Sexo y se presenta en nifios de edades entre seisy 10
anos, 88% en menores de 15 afos>?2 y muy raras veces
en mayores de 20 afos. En adultos son muy pocos los
casos reportados anivel mundial. Laduracién delasin-
tomatol ogia generalmente es corta'y se caracteriza por
la presencia de masas abdominales, principamente lo-
calizadas en el cuadrante superior derecho detectadas a
laexploracion hastaen 50% de | os casos. El dolor abdo-
minal esinespecifico y puede estar acompafiado de sin-
tomas como pérdida de peso, anorexia, nausea, vomito,
sensacién de plenitud posprandial, ictericiay abdomen

agudo. Esta sintomatologia concuerda con €l presente
caso en cuanto al crecimiento tumoral de dos meses de
evolucion que fue répidamente progresivo, asi como la
pérdidade peso, plenitud posprandial y el abdomen agu-
do.! El diagnostico se realiza solamente por estudio de
patologia asistido por inmunohistoquimica, sin embar-
go, los estudios de gabinete como ultrasonido, latomo-
grafiacomputaday laresonanciamagnéticason de utili-
dad para detectar tamafio, localizacion (generalmente
unilobar), invasion a estructuras vecinas y sobre todo
son de gran orientacién la presencia de &reas quisticas
con necrosis, hemorragia dentro de la tumoracién, ha-
[lazgos que se correl acionan con | os detectados macros-
copicamente con la pieza quirdrgica.**'” El tumor es ge-
neralmente muy grande con didmetros de hasta35cmy
con pesos de hasta 1,500 g. Son bien delimitados en
cualquiera de los dos I6bulos por una pseudocapsula
fibrosa, con la presencia de &reas solidas y quisticas, de
necrosisy hemorragiay pocainvasion regional. Micros-
copicamente se aprecia una pseudocpsula gruesa y fi-
brosa que lo delimita del parénquima hepético sano, de
manera caracteristica no existe un patron celular bien
definido,® con presencia de células de diferentes tamafios
y formas (grandes, pequefias, fusiformes, alargadas, es-
trelladas y gigantes multinucleadas), todas ellas sobre un
estromalaxo detipo mixoide, generalmente con numero-
sas figuras mitéticas.”*! La evauacion histoquimica re-
flejael origen mesenquimatoso inespecifico del tumor y
puede ser positivo avimentinay desmina principa mente
y menos especificamente para citoqueratinas, actina es-
pecificade musculo, PS-100y F-VI1] 21213

Lacirugiay la quimioterapia se usan paratratar este
tipo de tumores, sin embargo, no existen estudios pros-
pectivos y controlados dada la rareza del tumor. La
guimioterapia adyuvante preoperatoria y postopera-
toria puede ayudar en el manejo, sin embargo, de
acuerdo con algunos autores son mas Utiles las com-
binaciones con cisplatino, adriamicina, 5-fluorouracilo
y vincristing;® vincristing, cisplatino, adriamicina, ci-
clofosfamida, etopdsido (VP-16) y dactinomicing® o
simplemente doxorubicina y dacarbazina® Sin embar-
go, lareseccién quirdrgicacontintasiendo el tratamien-
to de eleccidn en casos en que el tumor esté confinado al
higado sin evidencia de diseminacion a distancia o es-
tructuras no resecables. De cual quier maneraalin logran-
do piezas quirargicas con bordes libres de tumor la so-
brevida sigue siendo corta, en adultos generalmente
menor a 11 meses, con 0 sin quimioterapia coadyuvan-
te, lo que concuerda con € presente caso en el que la
sobrevida fue de seis meses.*#
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CUADRO 1
ANALISISDEL CUADRO CLINICO DE PACIENTES CON SIH EN ADULTOS OPERADOS REPORTADOS EN LITERATURA MUNDIAL

Autor Miettineny K Meterse, eta. SolaPJ etal. Walker NI, etal. McFaddenD, etal. Grazi GL,etal. SolaPérezJeta. Rodea, eta Johnson JA, et al
Sexo/Edad F/23 M/29 M/22 M/18 M/25 M/22 F/35 M/26

Dolor +CSD +CSsD +CSsD +CSD +CSD +CSD +CSD +CSD +CSD

Pérdida de peso E— 5kg 9kg 8Kkg E— 9kg 5kg 4kg

Masa abdominal ++ +++ +++ ++ ++ ++ +++ ++

PFH _ Normales Anormales Anormales Anormales Normales Anormales Normales Normales
Tamafio (cm) 10x10x10 cm  24x15x15cm  30x24x8cm 30>dm 14x14x9cm 15>dm 30x24x8cm 27x15x15cm  ——-
Diagnéstico HL +IMN HL BAAF+HL HL BAAF+IMN HL BAAF+HL HL+IMN HL

Tratamiento CX +RX CX + QT CX.+QT CX RX+QT+CX CX+RX CX+QT CX CX

Sobrevida 4 meses 7 meses 2 meses nAT 12 afios nAT 20 meses 67 meses nAT 2 meses 6 meses NAT 3 meses

M: masculino; F: femenino; CSD: cuadrante superior derecho; PFH: pruebas de funcion hepética; HL: histologia; IMN: inmunologia; BAAF: biopsia por aspiracion por aguafina; CX:

cirugia; RX: radioterapia; QT; quimioterapia; dm: didmetro; nAT: sin actividad tumoral

Este tipo de casos a pesar de ser extremadamente ra-
ros en lapoblacion adulta se caracterizan por un pronés-
tico desfavorable por el comportamiento agresivo del
tumor (Cuadro 1). En la literatura mundial se encuen-
tran reportados 20 casos en la poblacion adulta desde
1955 hasta la fecha, sin tomar en cuenta los dos casos
reportados en el Hospital General de México O.D. No
hay predominio de sexo, con dos picos de edades, en la
segunday terceradécadas delaviday en mayores de 65
afios. Debido alaescasacantidad de casos, asi como ala
diversa terapéutica empleada: cirugia, radioterapia y
quimioterapia solas o combinadas, es dificil recomen-
dar algun tratamiento de eleccién para el manejo de es-
tos tumores; sin embargo, lacirugiaresectivaesUtil con
fines curativos o paliativos. En lamayoria de los casos,
apesar de un tratamiento agresivo, € prondstico es som-
brio con sobrevida menor a 11 meses. En la Republica
Mexicana, este caso representael primer reporte quirdr-
gico en adultos.
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