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Sarcoma indiferenciado (embrionario) del higado.
Informe de un caso en un adulto

Alvaro L Padilla-Rodriguez,* Mercedes Hernandez-Gonzalez,*
Avissai Alcantara-Vazquez*

RESUMEN

Se traté de una mujer de 35 afios que presentaba dolor en epigastrio e hipocondrio derecho, distensiéon abdominal,
sensacion de masa de dos meses de evolucion. Al examen fisico se palpaba una masa en epigastrio, hipocondrio
derecho e hipogastrio. Los estudios de imagen corroboraron tumor dependiente del I6bulo izquierdo del higado. Se
realiz6 hepatectomia izquierda con reseccién completa del tumor, media 30 x 18 x 12 cm, pesaba 4,200 gramos; bien
delimitado, multinodular, con alternancia de areas soélidas y quisticas. Microscépicamente se constituye de células
neoplasicas malignas dispuestas al azar sin un patrén de diferenciacién especifico, en algunos sitios con patrén he-
mangiopericitoide, en otros de aspecto sarcomatoso, y con areas mixoides; las células son de forma y tamafio varia-
ble, entre pequefias, fusiformes y estrelladas, alternando con otras gigantes multinucleadas pleomérficas. Por
inmunohistoquimica, las células neoplasicas son positivas para vimentina, alfa-1-antitripsina, alfa-1-antiquimiotripsina
y lisozima, que denota estirpe mesenquimatosa, pero sin ninguna diferenciacién especifica. Evolucion6 desfavorable-
mente y fallecié cinco meses después de la cirugia. El sarcoma indiferenciado (embrionario) del higado es un tumor
casi exclusivo de nifios en quienes ocupa el quinto lugar en frecuencia de tumores hepaticos primarios, es extraordi-
nariamente poco frecuente en adultos, en el Hospital General es el segundo caso que se presenta en adultos.
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ABSTRACT

We present the case of a 35-year old female patient that reported symptoms of pain in the epigastrium and right
hipocondrium, abdominal strain, and the sensation of a mass that had 2 month of evolution. Palpation in clinical ex-
amination showed a mass located in the epigastrium, right hipocondrium and hipogastrium. Image studies detected
a tumor located in the left lobe of the liver. A left hepatectomy was performed with the complete resection of the tu-
mor. The tumor was 30 x 18 x 12 cm and weighed 4200 grams. It had very well defined edges with multilocular char-
acteristics, alternating with solid and cystic areas. The histopathological study showed malign neoplastic cells ran-
domly arranged without any specific differentiation pattern; some areas had an hemangiopericitoid pattern, others
had a sarcomatous aspect with mixoid areas. The cells were widely variable from little, fusiform to star-shaped, al-
ternating with other giant multinucleated pleomorphic cells. They were positive for vimentin, alfa-1-antitripsin, alfa-
1-antichemotripsin and lisozim, This data indicated a mesenchymal origin but with no specific differentiation. The
evolution of the case was not favorable and the patient died five months after surgery. Undifferentiated (embryonal)
sarcoma of the liver appears almost exclusively in children. It occupies the fifth place in frequency and its extraordi-
narily rare in adults. This case is the second one registered in an adult in our hospital.

Key words: Sarcoma, undifferentiated, embryonal, liver.

INTRODUCCION Los sarcomas representan apenas el 2% de neopla-

sias malignas primarias del higado,* de los cuales el

Los tumores mesenquimatosos en el higado son 50% corresponden a angiosarcomas y el restante a
mucho menos frecuentes que los tumores epiteliales. otro tipo de sarcomas.

* Servicio de Patologia del Hospital General de México. Facultad de Medicina, Universidad Nacional Autbnoma de México.
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El sarcoma indiferenciado (embrionario) del higa-
do es un tumor mesenquimatoso maligno que no
manifiesta ninguna evidencia de diferenciacion a al-
guna linea celular o tejido especifico. Se presenta
casi exclusivamente en nifios, la mayoria entre la pri-
mera década de la vida?y es muy raro en adultos.3®
Es un tumor de pronéstico muy desfavorable y casi
siempre de curso letal, pese al tratamiento.

PRESENTACION DEL CASO

Se traté de una mujer de 35 afios de edad, sin ante-
cedentes de importancia, quien presenté aumento
de volumen abdominal y dolor tipo célico en hipo-

Figura 1. Sarcoma indiferenciado (embrionario) del higado,
superficie de corte. El tumor sustituye casi completamente el
I6bulo izquierdo del higado, es multinodular con areas quisti-
cas y necro6ticas. Obsérvese escaso parénquima hepatico resi-
dual comprimido a la periferia bien delimitado del tumor.

Figura 2. Células indiferenciadas que focal mente presentan
vasos alargados de paredes delgadas dando un patron heman-
giopericitoide a la lesion. (HE 100X).

condrio derecho y epigastrio de intensidad crecien-
te, con sensacién de masa y pérdida de 5 kg de
peso, cuadro clinico de dos meses de evolucidn. Al
examen fisico con abdomen globoso a expensas de
una masa neoplasica palpable en hipocondrio dere-
cho y epigastrio que alcanzaba hasta el hipogastrio.
Los estudios de imagen (tomografia axial computa-
rizada y resonancia magnética nuclear) corrobora-
ron una lesién de densidad heterogénea solido/
quistica dependiente de segmentos hepaticos |, I,
I1l'y IV. Las pruebas de funcion hepatica estaban
dentro de parametros normales. Con estos datos
fue sometida a cirugia y se realizé hepatectomia iz-
quierda con reseccion completa del tumor. La pa-
ciente fue dada de alta solicitada y falleci6 cinco
meses después de la cirugia con datos clinicos de
actividad tumoral.

Hallazgos macroscépicos

La pieza midi6 30 x 18 x 12 cm y peso 4,200 gramos;
la superficie externa era multinodular; al corte, el tu-
mor sustituia casi completamente el I6bulo izquierdo
del higado, con escaso parénquima residual en la
periferia; era de bordes bien definidos, con mdltiples
areas solidas a manera de nddulos confluentes, de
color blanco grisaceo que alterna con areas de as-
pecto mixoide con degeneracion quistica de tamafio
variable, zonas de necrosis y hemorragia (Figura 1).

Hallazgos microscopicos

Los cortes histoldgicos tefiidos con hematoxilina-
eosina muestran una lesion neoplasica compuesta
de células parenquimatosas con caracteristicas de
malignidad sin ningun tipo de diferenciacion especi-
fica, de forma y tamafio variable, siendo, en las
areas solidas, fusiformes de nucleos ovales alarga-
dos, entre fibras de tejido conectivo y dispersas al
azar; en otras areas de aspecto mixoide son mas
pequefias, redondeadas y con escaso citoplasma,
otras irregulares y estrelladas dispersas en un es-
troma laxo; en otros sitios mas compactas con
abundantes vasos sanguineos de tamafio variable
con disposicién en un patréon hemangiopericitoide
(Figura 2). Focalmente, recuerda angiosarcoma y
sarcoma fusocelular; son frecuentes las figuras de
mitosis, y resaltan entre las células descritas otras
gigantes multinucleadas pleomorficas (Figura 3), al-
gunas con glébulos hialinos intracitoplasmaticos
positivas con el acido periédico- Schiff. El tumor se
encuentra bien delimitado del parénquima hepatico
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residual por una pseudocapsula fibrosa con escaso
infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario. Se obser-
van ademas aislados conductos biliares y verdade-
ros espacios porta atrapados, sobre todo en la peri-
feria del tumor (Figura 4).

Con inmunohistoquimica, las células neoplasicas
son positivas a vimentina, alfa-1-antitripsina, alfa-1-
antiquimiotripsina y lisozima, y son negativas para ci-
toqueratinas, factor VIII, desmina, actina musculo
especifico, PS-100 y CD 34.

DISCUSION

El sarcoma indiferenciado (embrionario) del higado
fue descrito por primera vez como una entidad dife-
rente por Stocker e Ishak en 1978.2 Hasta entonces
habia recibido otras denominaciones, como sarco-
ma embrionario, mesenquimoma, sarcoma prima-
rio, fibromixosarcoma y mesenquimoma maligno,”®
este Gltimo término, quizas el que méas se ha em-
pleado, fue acufiado por Stout en 1948.5 Sin embar-
go, por definicion, el mesenquimoma es un tumor
con dos o mas tipos de tejidos diferenciados no re-
lacionados sumados a un elemento fibrosarcomato-
so por lo que no va de acuerdo con las caracteristi-
cas del sarcoma indiferenciado (embrionario) del hi-
gado, siendo este Ultimo el término mas adecuado
con su descripcion.

Se presenta casi exclusivamente en nifios, mas
frecuente en la primera década de la vida.?® Entre
ellos ocupa el cuarto lugar en incidencia de tumo-
res primarios del higado, precedido por el hepato-
blastoma, el hemangioendotelioma infantil y el car-
cinoma hepatocelular. En adultos, el sarcoma méas
frecuente es el angiosarcoma,!° seguido del he-
mangioendotelioma epitelioide; el sarcoma indife-
renciado (embrionario) del higado es extremada-
mente raro en adultos y hay muy pocos casos re-
portados.®®%* En mas del 90% de los casos,
clinicamente se presenta con sensacion de masa
palpable y/o dolor abdominal, tal y como se suce-
di6é en nuestro caso; otros sintomas inespecificos
descritos son: fiebre, pérdida de peso, anorexia,
vomito, diarrea. En los estudios de imagen habi-
tualmente se observan con apariencia sélida me-
diante ultrasonografia y sélida con componente
quistico en proporcion variable en la tomografia y
resonancia magnética,!**® de la misma forma
como fue descrita en nuestro caso.

Nuestros hallazgos macro y microscépicos con-
cuerdan con los de la mayoria de casos reportados,
tratdndose de una lesion predominantemente soélida
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Figura 3. Mayor aumento de |as célulasindiferenciadas de for-

ma y tamafio variable, algunas peguefias irregulares, otras es-
trelladas y otras gigantes multinucleadas. (HE 400X).

Figura 4. Conductos hiliares atrapados en la periferia del tu-
mor. (HE 100X).

a manera de nodulos confluentes que alterna con
areas quisticas y zonas de necrosis y hemorragia. La
aparente delimitacion macroscopica del tumor se co-
rrobora histolégicamente por la presencia de una
pseudocapsula fibrosa que la separa del parénquima
residual comprimido en la periferia. Su principal ca-
racteristica son las células parenquimatosas que lo
componen, las cuales no muestran ningun tipo de di-
ferenciacion especifica hacia alguna linea celular,
gue es de donde deriva su nombre, ya que pueden
ser pequefias, alargadas fusiformes, estrelladas y gi-
gantes multinucleadas, sobre un estroma laxo de tipo
mixoide. Focalmente pueden adoptar patrones que
recuerdan algun tipo de sarcoma, en nuestro caso
habia zonas que recordaban angiosarcoma y he-
mangiopericitoma; se han reportado casos con dife-
renciacion a fibrohistiocitoma maligno, diferenciacion
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fibroblastica, rabdomioblastica y leiomioblastica tan-
to morfolégicamente como por inmunohistoquimica y
ultraestructura.s-7

Todos los casos reportados con inmunohisto-
guimica son reactivos para vimentina y alfa-1-anti-
tripsina;*81° también nuestro caso fue positivo para
vimentina, alfa-1-antitripsina, asi como para alfa-1-
antiquimiotripsina y lisozima, y resultdé negativo
para marcadores epiteliales, musculares, vascula-
res y neurogénicos, lo cual nos indica su origen
mesenquimatoso, pero sin ninguna diferenciacion
especifica.

Respecto a su histogénesis, hasta el momento
permanece incierta. Desde su descripcion inicial
se penso que podria tratarse de la contraparte ma-
ligna del hamartoma mesenquimatoso? por el ha-
llazgo de conductos en la periferia del tumor, he-
cho que se ha descartado pues ya se sabe que
corresponden a conductos biliares atrapados y no
como parte del proceso neoplasico. Sin embargo
hay casos reportados de sarcoma indiferenciado
(embrionario) del higado con asociacién a hamar-
tomas mesenquimatosos.?%2! Solamente hay un in-
forme sobre dos casos con reactividad por inmu-
nohistoquimica con marcadores epiteliales, asi
como por ultraestructura, lo que podria sugerir que
se traten de carcinomas hepatocelulares con
transformacién sarcomatoide.?? Sin embargo, el
numero poco representativo de estos hallazgos y
el contexto global de este tipo de neoplasia no ha-
cen valida esta hipdtesis. Lo que se acepta actual-
mente es que se trata de una neoplasia indiferen-
ciada cuyas células tienen cierta capacidad de di-
ferenciacion divergente en proporcién y grado de
expresion variable, ya sea a fibroblastos, histioci-
tos, células fibrohistiociticas o miofibroblastos.??

El prondstico es muy pobre, el 80% de los pacien-
tes mueren antes de los 11 meses después del diag-
noéstico, son frecuentes las recurrencias y la disemi-
nacion a 6rganos vecinos; las metastasis a distancia
son poco frecuentes. En nuestro caso, la paciente
fallecié cinco meses después de la cirugia con sos-
pecha clinica de actividad tumoral. Un estudio repor-
ta que tumores aneuploides son mas agresivos que
tumores diploides.?

Los principales diagnésticos diferenciales se esta-
blecen con fibrohistiocitoma maligno, rabdomiosar-
coma de conductos biliares, hepatoblastoma anapla-
sico de células pequefias, carcinoma hepatocelular
sarcomatoide y hamartoma mesenquimatoso.®2?

A pesar de ser extremadamente raro, se puede
presentar en adultos y es importante conocerlo debi-

do al desfavorable prondéstico y curso agresivo que
tiene. En el Hospital General de México éste es el
segundo caso reportado de sarcoma indiferenciado
(embrionario) del higado en un adulto. El primero fue
un caso de autopsia en una mujer de 68 arios.?
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