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con tumores intraabdominales en niios y adultos jévenes
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RESUMEN

El sarcoma indiferenciado embrionario de higado es un tumor maligno poco frecuente de rapido crecimiento, constituido por células
fusiformes que afecta a nifios y adultos jovenes. Existe sobreposicion morfolégica con otros tumores hepaticos, como carcinoma hepa-
tocelular, hamartoma mesenquimatoso, rabdomiosarcoma embrionario y varios otros sarcomas. Para complicarlo aun mas, el perfil de
inmunohistoquimica para sarcoma indiferenciado embrionario de higado tampoco es especifico para diagnostico, pues muestra evidencia
de amplia diferenciacién divergente. Se comunican ocho casos de sarcoma indiferenciado embrionario de higado en los que se revisaron
las caracteristicas clinicopatoldgicas e inmunohistoquimicas y el diagnéstico diferencial de masas abdominales en nifios y adultos jovenes.
Palabras clave: sarcoma indiferenciado embrionario de higado, inmunohistoquimica, tumores hepaticos.

ABSTRACT

Undifferentiated (embryonal) sarcoma of the liver (UESL ) is an uncommon, rapidly growing malignant spindle cell tumor that usually occurs
in children and young adults. It may show overlap morphology with several other hepatic tumors such as hepatocellular carcinoma, mesen-
chymal hamartoma, embryonal rhabdomyosarcoma, and varios other sarcomas. To complicate the matters further, the immunohistochemical
profile for UESL is neither specific nor diagnostic, showing evidence of widely divergent differentiation. We report herein the clinicopathologic
and immunohistochemical finding of eight cases of UESL and the differential diagnosis of abdominal mass in children and young adults.

Key words: undifferentiated embryonal sarcoma of the liver, hepatic tumors.

n 1987 Stocker e Ishak describieron el sar-
coma indiferenciado embrionario del higado
como una entidad clinicopatoldgica.' Este es
un tumor maligno posiblemente de origen me-
senquimatoso, de crecimiento rapido, que corresponde a
13% de los tumores hepaticos malignos de los nifios y es
el tercer tumor s6lido maligno mas comun en nifios des-
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pués del tumor de Wilms y el neuroblastoma y el cuarto
tumor hepatico en nifios después del hepatoblastoma, el
hemangioendotelioma infantil y el hepatocarcinoma.?
El sarcoma indiferenciado embrionario del higado se
presenta principalmente a la edad de cinco a diez afios,
sin predileccion por el género y se manifiesta con dolor
abdominal y masa hepatica, principalmente a expensas
de lobulo derecho.?? Los estudios de imagen (ultrasonido,
TAC y RM) son relativamente inespecificos, muestran
lesion generalmente mayor de 10 cm, sélida, con o sin
areas quisticas, heterogéneas, con necrosis o hemorragia
y algunas veces avascular.'? Estas caracteristicas son simi-
lares a las descritas para el hamartoma mesenquimatoso
y el hemangioendotelioma infantil.* Histologicamente,
el sarcoma indiferenciado embrionario del higado esta
constituido por células fusiformes, pleomorficas, estelares
u ovales con bordes celulares escasamente definidos y
células gigantes con atipia acentuada, inmersas en matriz
mixoide. Puede haber globulos hialinos (tanatosomas)
intra y extracelulares, PAS diastasa positivos resistentes a
la diastasa que tienen importante valor diagndstico y hay
casos descritos con areas compactas formadas por células
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uniformes o pleomorficas morfolégicamente similares al
histiocitoma fibroso maligno o al fibrosarcoma.">*5 El
diagnostico histopatoldgico del sarcoma indiferenciado
embrionario del higado puede ser dificil porque suele
mostrar sobreposiciéon morfoldgica con otros tumores
hepaticos como el hepatocarcinoma, el hamartoma mesen-
quimatoso, el rabdomiosarcoma embrionario y varios otros
sarcomas.!>*¢ Ademas, el perfil inmunohistoquimico del
sarcoma indiferenciado embrionario del higado también
es inespecifico, pues presenta inmunorreactividad para
diversas citoqueratinas, vimentina, alfa-1-antitripsina y
alfa-1-antiquimiotripsina, con marcacion variable para
desmina, alfa actina musculo liso, CD 68 (KP-1) y lisozi-
ma."**7 La negatividad para algunos anticuerpos tiene
un valor diagndstico importante para excluir tumores
que pueden ser confundidos con sarcoma indiferenciado
embrionario del higado. Por ejemplo, no se ha descrito
inmunorreactividad para S-100, GFAP, mioglobina,
Alk-1, CD34, cadena pesada de miosina musculo liso,
h-caldesmon, PE-10 y alfafetoproteina (inicamente en
un caso se inform6 AFIP como positiva en areas de dife-
renciacion epitelial).®!°

En este estudio presentamos el analisis clinico-patolo-
gico e inmunohistoquimico de ocho pacientes con sarcoma
indiferenciado embrionario del higado y el diagndstico
diferencial morfolégico.

MATERIAL Y METODO

De los archivos del Departamento de Patologia del Cen-
tro Médico ABC y del Instituto Nacional de Pediatria
de la Ciudad de México, se identificaron ocho casos de
sarcoma embrionario de higado en un periodo de 17 afios
(1992-2008). Se obtuvieron los bloques de parafina y de
los expedientes las caracteristicas clinicas.

Después de la reseccion quirurgica, el tejido fue fijado
en formol e incluido en parafina. Se realizaron cortes a 4
um de grosor y se tifleron con hematoxilina/eosina (H&E) y
PAS/azul alciano. La inmunohistoquimica se hizo usando el
sistema complejo biotina unida a peroxidasa estreptavidina,
de acuerdo con las instrucciones del fabricante. El protocolo
incluy6 desparafinacion con xilol, rehidratacion en grado
descendente de alcohol a agua, la recuperacion antigénica
(ver cada anticuerpo) calentados a 95°C durante 30 minutos,
el bloque del peréxido endogeno con perdxido de hidrogeno
a 3% en metanol. Después de enjuagar con PBS, los anti-

cuerpos primarios se incubaron toda la noche a temperatura
ambiente en una camara himeda. Los anticuerpos primarios
utilizados fueron: AE1/3 (Bio SB; 1,75, Declare); CAM 5.2
(Becton Dickinson, prediluido, Declere); OSCAR (Peno-
pat; 1:25; Trilogy); CD56 (Cell Marque; 1:50; Trilogy);
CD 10 (BIO SB; 1:15; Trilogy); BCL-2 (DAKO; 1:50;
Trilogy); antigeno hepatico especifico (HAS) (OCHIES,
BIO SB; 1:80, Trilogy), WT1 (BIO SB; 1:15, Trilogy);
vimentina (Biogenex; 1:200; Declere), miogenina (DAKO,
1:600, Trilogy), sinaptofisina (Biogenex; 1:500; Declere)
y cromogranina A (Biogenex: 1:500; Declere). Después de
enjuagar con PBS, los cortes se incubaron con anticuerpos
secundarios biotinilados por una hora e incubados con
complejos avidina-biotina (ABC, Vector Laboratories, Bur-
lingame, California), por una hora a temperatura ambiente.
Finalmente, los cortes se revelaron con diaminobenzidina,
y se contrastaron con hematoxilina.

RESULTADOS

De los ocho casos de sarcoma indiferenciado embrionario
del higado, cuatro fueron mujeres y cuatro hombres con
edad media al diagndstico de 8.8 afios (limites: 4 afios 5
meses a 12 afos) [Cuadro 1]. La duracién de los sintomas
varid entre una semana y seis meses; en un caso se des-
conoce ¢l tiempo de evolucion (caso 6). El sintoma mas
comun fue dolor abdominal en el hipocondrio derecho
o el epigastrio. En dos casos, a la exploracion fisica, se
encontré masa palpable; un caso se presentd con datos
de abdomen agudo por rotura del tumor (caso 6). Otros
sintomas fueron astenia, adinamia, pérdida de peso y fe-
bricula. Los principales estudios de imagen preoperatorios
realizados fueron USG y TAC abdominal y se realizo
gammagrama hepatoesplénico en dos casos (casos | y
2) [Figura 1A y B). Las concentraciones séricas de alfa
fetoproteina fueron normales en seis casos; en dos casos
no fueron consignados. El tamafio del tumor vario entre
9y 21 cm (media: 14.6 cm); en un caso se desconoce la
medida. Seis tumores estaban localizados en el 16bulo
hepatico derecho y dos en el 16bulo izquierdo. Los diag-
noésticos preoperatorios fueron: tumor hepatico en estudio
(tres casos), hamartoma hepatico (dos casos), quiste hi-
datidico en un caso, absceso hepatico en un caso y en un
caso no se emitio diagndstico preoperatorio. Después de
la cirugia inicial siete pacientes recibieron quimioterapia
combinada; de un paciente se desconoce la terapia admi-
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Cuadro 1. Caracteristicas clinicas de ocho casos de sarcoma indiferenciado embrionario hepatico

Caso Edad/sexo Sintomas clinicos/ Localizacion ~ Concentracion Tratamiento Metéastasis/ Seguimiento
diagnostico del tumor/ de AFP recurrencia
prequirdrgico tamafo

1 10a 10m/M  Dolor abdominal, vémito Lébulo izquier- Normal Laparotomia explo-  Desconocido  Se perdio en el
de contenido alimenti- do/13 X 12 cm radora. Se desco- seguimiento
cio, masa en el hipocon- noce tratamiento
drio derecho de ocho adicional
dias de evolucion. I. Dx:
tumor abdominal SOE

2 4a 5m/F  Deteccion incidental Loébulo dere- Normal Hepatectomia sub- No Ultimo control
de tumor subcostal cho/11 X9 cm total. Quimioterapia: 11 afios des-
derecho de un mes de cuatro ciclos (cis- pués sin acti-
evolucion. |. Dx: tumor platino, vincristina y vidad tumoral
abdominal SOE adriamicina)

3 6a /M Dolor abdominal de Loébulo Se desconoce Hemihepatectomia Metastasis un Tratamiento
una semana de evo- derecho. Se derecha/Quimiote- afio después en paliativo. Fa-
lucién. I. Dx: quiste desconoce el rapia: cinco ciclos el hueco pélvico, lleci6 1a 4m
hidatidico tamafio (cisplatino, doxorru- tumor de 12 X 10 después de la

bicina y vincristina) X6cm,conresec- ultima recu-
cion. Recurrencia rrencia
ocho m después

4 10a/M Aumento de volumen Ldébulo dere- Normal Hemihepatectomia No Ultimo control
en el hipocondrio  cho/21 cm derecha. Quimiote- cinco afos
derecho progresivo, rapia: cuatro ciclos después sin
no doloroso, de seis (adriamicina, vincris- actividad tu-
meses de evolucion. tina, CDDP) moral
|. Dx: hamartoma he-
patico.

5 7a4m/F  Aumento de volumen Loébulo dere- Normal Segmentectomia he- Metastasis focal Ultimo control
y dolor en el hipocon- cho/9 X 9 cm patica IV/VI. Quimio- en el epiplon re- siete afios des-
drio derecho de un terapia: seis ciclos secada durante puéssin acti-
mes de evolucion. I. (cisplatino, adriami- la cirugia vidad tumoral
Dx: absceso hepatico cina y vincristina)

6 12alF Dolor en el epigastrio Lébulo izquier- Se desconoce Laparotomia explo- Recurrencia tu- Se perdié enel
de tiempo no consig- do. Tamafio no radora. Quimiotera- moral cinco afios seguimiento
nado. |. Dx: tumor he-  consignado pia: 11 ciclos (vin- después del diag-
patico SOE cristina y CFA) néstico inicial

7 10a/F Dolor abdominal en Lobulo dere- Normal Hemihepatectomia No Ultimo control
el epigastrio, astenia, cho/11 X7 cm derecha. Quimiote- seis afios des-
adinamia progresiva, rapia: cinco ciclos pués sin activi-
pérdida de 3 kg de (vincristina, ciclo- dad tumoral
peso con anemia de fosfamida y actino-
seis meses de evo- micina D y adria-
lucién. |. Dx: tumor micina)
hepatico SOE

8 10a 5m/M  Dolor abdominal en Lébulo dere- Normal Trisegmentectomia No Ultimo control
el hipocondrio dere- cho/20 X 10 en los lébulos 4, 5, 10 meses des-
cho de tres meses cm 6y 7. Quimioterapia: pués sin activi-
de evolucion. |. Dx: cinco ciclos (cisplati- dad tumoral
hamartoma multiquis- no, doxorrubicina y
tico vs tumor linfatico- vincristina)
multiquistico

I. Dx: impresion diagnéstica; SOE: sin otra especificacion.
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nistrada. El caso 3 present6 recurrencia de la enfermedad
en dos ocasiones y finalmente muri6 dos afios después. El
caso 6 presentd recurrencia tumoral cinco afos después
del diagnostico inicial, y se desconoce la evolucion. El
caso 5 present6 un foco metastasico en el epiplon que fue
resecado durante la cirugia inicial y el tltimo control, siete
aflos después, no mostro6 actividad tumoral. Los casos 2,
4,7 y 8 no mostraron actividad tumoral en la Gltima valo-
racion efectuada a los 11 aflos, 5 afios, 6 afios y 10 meses,
respectivamente. Del paciente 1 se desconoce la evolucion.
Macroscopicamente todos los tumores fueron masas
heterogéneas solido-quisticas, bien delimitadas con ex-
tensas areas de hemorragia y necrosis, asi como material
sero-sanguinolento intraquistico (Figura 1 C y D).
Microscopicamente todos los casos presentaron ca-
racteristicas similares (Figura 2). Los tumores estaban
constituidos por células medianas a grandes predomi-
nantemente fusiformes con pleomorfismo moderado sin
patrén histologico especifico. Mostraban escaso citoplas-
ma eosinofilo con nucleos grandes, redondos y ovoides
y algunos con nucléolo eosinodfilo prominente. Algunas
otras células eran pequeias de forma estelar y escaso cito-
plasma. Habia células multinucleadas con pleomorfismo
acentuado, nucléolos prominentes y citoplasma eosindfilo,

Figura 1. Ay B. Resonancia magnética del caso 1. llustra la lesion
heterogénea solido-quistica, bien delimitada dependiente del parén-
quima hepatico (I6bulo izquierdo). C y D. Aspecto macroscépico del
caso 1. El tumor estaba localizado en el I6bulo izquierdo del higado
y media 13 x 12 cm. Estaba bien delimitado, con superficie externa
irregular anfractuosa (C). Al corte (D), la superficie mostraba es-
tructuras quisticas con areas de hemorragia y necrosis. Las figuras
de este articulo aparecen a color en el anexo 3 de este numero.

Figura 2. Aspecto microscépico del sarcoma indiferenciado em-
brionario del higado A, B y C. Los tumores estan formados por
células medianas a grandes predominantemente fusiformes con
pleomorfismo moderado. Muestran escaso citoplasma eosindfilo
con nucleos grandes, redondos y ovoides y algunos con nucléolo
eosinofilo prominente. Algunas células son pequefias de forma es-
telar y escaso citoplasma. Se identifican células multinucleadas (B)
con pleomorfismo acentuado, nucléolos prominentes y citoplasma
eosindfilo. Las células neoplasicas se encuentran inmersas en un
estroma mixoide (C). Glébulos hialinos eosinofilicos (tanatosomas)
intra y extracelulares (D) (PAS diastasa). Conductos biliares (E) y
cordones de células hepaticas residuales.

distribuidas en forma dispersa en toda la neoplasia. Las
células neoplasicas se encontraban inmersas en un estroma
mixoide positivo al PAS/azul alciano. Habia numerosas
mitosis, algunas de ellas atipicas y arecas extensas de ne-
crosis y hemorragia. Todos los casos mostraron en forma
dispersa globulos hialinos eosinofilicos (tanatosomas)
intra y extracelulares que fueron fuertemente positivos
para tincion de PAS-diastasa. Estos globulos hialinos
tenian tamafio diverso, pero en general eran del tamaiio
de los nucleos de las células neoplasicas. Ocasionalmente
se identificaron conductos biliares y cordones de células
hepaticas residuales, que se encontraban predominante-
mente localizados en la periferia de la lesion. No hubo
hematopoyesis extramedular en ninguno de los casos.
Los resultados de la inmunohistoquimica se encuentran
resumidos en el Cuadro 2 (Figura 3). Hubo positividad cito-
plasmatica multifocal difusa con acentuacion paranuclear
(punto paranuclear) con las queratinas AE1-3 en 87.9% (7/8
casos), CAM 5.2 en 87.9% (7/8 casos) y OSCAR en 75%
(6/8 casos) de las células tumorales. Todos los casos pre-
sentaron inmunomarcacion membranosa difusa para CD56.

28 Patologia Revista latinoamericana Volumen 49, nim. 1, enero-marzo, 2011



Sarcoma indiferenciado embrionario del higado

Cuadro 2. Resumen de inmunofenotipo de ocho casos de sarcoma indiferenciado embrionario hepatico

Caso AE1-3 CAMb5.2 OSCAR CD56 CD10 WT1  Bcl-2 HSA Actina Desmina Miogenina Vimentina Sinaptofisina CrgA
(SMA)
1 +f(Pp) +(Pp) +(Pp) +M) +f(M) +(Pp/C) +(c) - - +f(C) - +(C) -
débil

2 +(Pp) +f(Pp) +f(Pp) +(M) +f(M) +(C) +f(C) - - +f(Pp) - +(C) - -
débil

3 - - - M) - #(©) +f©) - - +f(© - +{(C) - -

4 +(Pp) +(Pp) +Pp) +M) +(M) +(C) - - - +f(Pp) - +(C) - -

5 +f(Pp) +f(Pp) +f(Pp) +(M) +(M) +(C/Pp) +f(C) - - *+(Pp) - +(C) - -
débil

6 +Pp) +(Pp) +((Pp) +M) +M) +(Pp/C) +f(C) - - +(Pp) - +(C) - -

7 +f(Pp) +f(Pp) +f(Pp) +(M) +(M) +(Pp/C) +f(C) - - - - +(C) - -

8 +f(Pp) +f(Pp) - +(M) - +©) - - -+ - +(© - -

Pp: Punto paranuclear; F: focal; M: membrana; C: citoplasma; HAS: antigeno hepatico especifico; CrgA: cromogranina.

El CD10 y el Bcl-2 fueron positivos en 75% de células
tumorales (6/8 casos) en las membranas y en el citoplasma
en forma granular. E1l WT1 mostré inmunomarcacion cito-
plasmatica intensa en todos los casos con patrén de punto
paranuclear. Hubo positividad citoplasmatica focal para la
desmina, con patréon de punto perinuclear, en 87.9% (7/8
casos). Las células tumorales en todos los casos mostraron
positividad intensa y difusamente para la vimentina y to-
dos los casos fueron negativos para HAS, actina (HHF35),
miogenina, sinaptofisina y cromogranina A.

=R B

3 : F O 4
Figura 3. Inmunohistoquimica. AE1-3 y OSCAR muestran positi-
vidad citoplasmica con acentuacién en punto paranuclear. CD54,
positividad difusa citoplasmica y membranosa. Vimentina, positi-
vidad citoplasmica difusa. CD10 positividad citoplasmica y mem-
branosa multifocal. WT1, positividad citoplasmica con acentuacion
en “punto paranuclear”.

ERESER ;:_

DISCUSION

Los términos de mesenquimoma maligno, sarcoma em-
brionario o fibromixosarcoma fueron unificados bajo el
nombre de sarcoma embrionario indiferenciado hepatico
en 1978111

El sarcoma indiferenciado embrionario del higado es una
neoplasia hepatica poco frecuente que tiene predileccion
por nifios y adultos jévenes en las primeras dos décadas de
la vida.>'? La presentacion clinica es inespecifica con dolor
o malestar epigastrico o en el cuadrante superior derecho
y una masa abdominal palpable en aproximadamente la
mitad de los casos. En ocasiones inicamente es aparente
la hepatomegalia sin masa definida, por lo que puede ser
confundida con abscesos hepaticos o hepatitis. Algunos
pacientes cursan con fiebre probablemente relacionada con
la extensa necrosis tumoral. Otros sintomas inespecificos
son astenia, adinamia, anorexia, vomito y alteracion de la
motilidad intestinal. Ocasionalmente la rotura espontanea
tumoral, debida al rdpido crecimiento del tumor puede
producir hemorragia intraperitoneal.''>!* Hay casos in-
formados con disnea originada por la extension del tumor
hacia la auricula derecha a través de la vena cava inferior."?
Generalmente los pacientes no tienen ictericia, datos de
hepatitis ni cirrosis y los estudios de laboratorio son usual-
mente inespecificos. No hay anormalidades en las pruebas
de funcion hepatica y las concentraciones séricas de alfa
fetoproteina y antigeno carcinoembrionario se encuentran
dentro de limites normales (los cuales estan elevados en
el carcinoma hepatocelular y el hepatoblastoma, lo que es
importante en el diagnostico diferencial).* Asimismo, las
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caracteristicas de los estudios de imagen no son especifi-
cas, ya que se sobreponen con otras neoplasias hepaticas
comunes en este grupo de edad.*

Desde el punto de vista macroscopico, el sarcoma indi-
ferenciado embrionario del higado se presenta como una
masa unica, grande (10-30 cm), bien delimitada, mas co-
mun en el 16bulo hepatico derecho, y predominantemente
solida, con algunas areas quisticas llenas de liquido sero-
sanguinolento. Hay, ademas, extensas areas de necrosis,
hemorragia multifocal y el tumor puede estar rodeado por
una capsula. En términos histolégicos, esta compuesto por
células fusiformes y estelares entremezcladas con células
gigantes multinucleadas sobre un fondo mixoide PAS/azul
alciano positivo.""*1315 Es frecuente encontrar globulos
eosindfilos (tanatosomas) en el citoplasma de las células
tumorales y en la matriz extracelular que por ultraestruc-
tura corresponden a fagosomas intracelulares, por lo que al
menos algunos derivan de cuerpos apoptdticos y, aunque
inespecificos, son de ayuda, ya que no estan tipicamente
presentes en tumores incluidos en el diagnostico diferen-
cial (Vide infra).>>'*!* Puede haber conductos biliares y
cordones de hepatocitos atrapados predominantemente
en la periferia del tumor y hasta en 50% de los casos hay
hematopoyesis extramedular.''®

Por microscopia electronica se han demostrado agre-
gados de filamentos intermedios en las células tumorales,
pero son escasos y falta organizacion ultraestructural
que pueda orientar hacia alguna linea de diferenciacion
celular. Muchas de las células estelares tienen reticulo
endoplasmico rugoso prominente y algunos contienen
gotas de lipidos junto a abundantes estructuras redondas
electrodensas que posiblemente sean lisosomas primarios
o secundarios; algunos de estos ultimos probablemente
correspondan a los gldbulos hialinos (tanatosomas) vistos
por microscopia de luz. Se ha informado mesénquima
primitivo con o sin diferenciacién (mio) fibroblastica,
lipoblastica o mioblastica.*!®

En nuestro estudio se hizo evidente la diversidad in-
munofenotipica de las células neoplésicas del sarcoma
indiferenciado embrionario del higado que corrobora que
la inmunomarcacion no es especifica ni diagnoéstica.!”
Hubo positividad con patrén citoplasmatico y acentuacion
paranuclear utilizando diversas citoqueratinas, Wtl y
desmina. Un patron similar de inmunomarcacion (punto
paranuclear) con diversas citoqueratinas se ha descrito
en el carcinoma de células de Merkel, en algunos adeno-

mas hipofisiarios, en el carcinoma de células pequeiias
de glandulas salivales, el carcinoma neuroendocrino de
células pequefias del ovario (tipo pulmonar) y el tumor
desmoplasico intraabdominal.!®?! Es interesante, como
se ha descrito previamente, que todos nuestros casos
presentaron positividad membranosa para CD56.'7 El
CD56 (N-CAM —molécula de adhesion celular neural-)
comprende una familia de glucoproteinas que juega un
papel importante en la unién, migracion y diferenciacion
celular, que se ha demostrado que no es especifico de una
linea celular.?>* Nuestros resultados indican que el sar-
coma indiferenciado (embrionario) de higado es también
parte del espectro de tumores que expresan CD56. Todos
nuestros casos mostraron coexpresion de citoqueratinas y
CD56. Esta coexpresion se ha descrito en diversos tumores
epiteliales, neurales y mesenquimatosos, como en el sar-
coma sinovial,* el tumor desmoplasico intraabdominal de
células pequefias, redondas y azules,?! el tumor sélido seu-
dopapilar de pancreas,” el plasmocitoma,’ el glioblastoma
multiforme? y varios carcinomas de células pequefias.?’
Sin embargo, no se ha informado en los tumores que pue-
dan considerarse en el diagnostico diferencial del sarcoma
indiferenciado embrionario del higado, como el hepato-
blastoma o el hamartoma mesenquimatoso.”® Aunque el
rabdomiosarcoma también es un diagnostico diferencial a
considerar y ademas puede coexpresar CD56 y queratinas,
la morfologia y el perfil de inmunohistoquimica completo
es diferente a los del sarcoma indiferenciado embrionario
del higado, por lo que en el contexto clinico-patologico
adecuado, la coexpresion de CD56 y queratinas pueden
argumentar a favor del sarcoma indiferenciado embrio-
nario del higado."”

Los principales diagnosticos morfolégicos e inmuno-
histoquimicos diferenciales de tumores intraabdominales
e intrahepaticos se establecen con histiocitoma fibroso
maligno,'® rabdomiosarcoma embrionario,'® hepatoblas-
toma,'? carcinoma hepatocelular variante sarcomatoide,?
hamartoma mesenquimatoso'®3%32 y tumor desmoplasico
intraabdominal de células pequefias y redondas.’! La
inmunohistoquimica de cada uno de estos diagndsticos
diferenciales se resume en el Cuadro 3.

El sarcoma embrionario es una neoplasia hepatica
agresiva que puede recurrir y dar metastasis comunmente
al abdomen superior afectando el diafragma, el estomago,
el pancreas, la pared abdominal o las costillas. Puede
haber sarcomatosis intraabdominal masiva con dafio de
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Cuadro 3. Diagnéstico diferencial por inmunohistoquimica de tumores intraabdominales en nifios y adultos jéovenes

AE1-3 CAMS.2 OSCAR CD56 CD10 WT-1

Bcl-2 HSA Actina Des Mio Vim Sin CrgA AFP ACE EMA ENE

SEIH +(pp) +(pp) +(pp) +(M) + (M) + (pp/C) +(c)
CHS + + +(c) +(9 ) _
HB - - + - - - -
HM + - - - - - -
RE - - - + - - -
TDICPR + (pp) - - - - - -
HFM - - - - - - -

- *p) - F©) - -+ - - -

- - - + - - + + (c) + -

- - - + - + + + + -

- - - + - - - - -

+ - + + - - - - - -

- +(pp) - + -+ -+ - - + +
U I

SEIH: sarcoma embrionario indiferenciado hepatico; CHS: carcinoma hepatocelular sarcomatoide; HB: hepatoblastoma; HM: hamartoma
mesenquimatoso; RE: rabdomiosarcoma embrionario; TDICPR: tumor desmoplasico intraabdominal de células pequefas y redondas;
HSA: antigeno hepatico especifico; Mio: miogenina; Vim: vimentina; Sin: sinaptofisina; CrgA: cromogranina; AFP: alfa-fetoproteina; ACE:
antigeno carcinoembrionario; EMA: antigeno especifico de membrana; ENE: enolasa neurona especifica. Pp: (punto paranuclear, dot-

like); M: membrana; C: citoplasma.

las asas intestinales por extension peritoneal. Se han
informado metastasis pulmonares y pleurales.>* Estudios
recientes demostraron que la quimioterapia (cisplatino,
adriamicina y ciclofosmaida),* la radioterapia (o0 ambas)
pueden mejorar marcadamente la supervivencia.? La su-
pervivencia a largo plazo después de reseccion quirurgica
completa y quimioterapia en pacientes pediatricos es de
71% a 20 afios.®** Algunos investigadores han informado
que el analisis de la ploidia de ADN puede proporcionar
informacion 1til acerca del prondstico.!>3

El sarcoma indiferenciado embrionario del higado es una
neoplasia poco frecuente cuyo diagnostico es importante
pues es un tumor potencialmente curable. El diagndstico
depende de las caracteristicas clinicas, morfologicas e
inmunofenotipicas. Por inmunohistoquimica la expresion
membranosa difusa de CD56 y el patron citoplasmatico con
acentuacion paranuclear (punto paranuclear) con diversas
citoqueratinas en las células neoplasicas pueden ayudar en
el diagnostico histologico diferencial al considerar tumores
abdominales en nifios y adultos jovenes.
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