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REPORTE DE CASO

Sarcoma embrionario indiferenciado hepatico del adulto: reporte del primer
caso registrado en Paraguay

Adult hepatic embryonal sarcoma: case report, of first case reported in Paraguay
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RESUMEN

El Sarcoma Embrionario Indiferenciado, como tumor primario hepético es una patologia que se
presenta en la edad pediatrica, en adultos los casos son raros y representan aproximadamente
el 0.2% de los tumores hepaticos primarios. Es una patologia sumamente agresiva cuya
presentacion clinica es inespecifica destacandose el dolor en epigastrio e hipocondrio derecho y,
en algunos casos, masa palpable en esta region del abdomen, asi como sintomas de afectacion
sistémica como fiebre y pérdida de peso. El tratamiento curativo consiste en la reseccion quirdrgica
del tumor y, en casos de irresecabilidad o afectacion extrahepdtica, se justifica considerar
radioquimioterapia paliativa y asociarla o no a cirugia. Pero a pesar de todo, el prondstico es
sombrio con una sobrevida menor a un afo, por lo que el diagndstico temprano es esencial. Se
presenta el primer caso registrado de Sarcoma Embrionario Indiferenciado Hepatico del Adulto
en Paraguay.
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ABSTRACT

The primary hepatic sarcoma is a pathology characteristic of pediatric age, in adults are rare and
account for approximately 0.2% of primary tumors. It is an extremely aggressive pathology whose
clinical presentation is non-specific, highlighting the pain in epigastrium and right hypochondrium
and in some cases, palpable mass in this region of the abdomen, as well as symptoms of systemic
involvement such as fever and weight loss. The main treatment consists of surgical removal of
the tumor and in cases of unresectableness or extrahepatic involvement it is justified to consider
paliative radiochemotherapy and associate it or not with surgery. However, the prognosis is bleak
with a survival of less than one year, so early diagnosis is essential. We present here the first
registered case of Adult Primary Hepatic Sarcoma in Paraguay.

Keywords: Liver; Sarcoma; liver neoplasms.
INTRODUCCION

El Sarcoma Embrionario Indiferenciado de  Se presenta el caso de un varén de 54 afios
higado es una patologia muy agresiva que  con cuadro clinico de dolor, acompanado
representa menos del 0,2% de los tumores  de nauseas y vOmitos, asi como sintomas
hepaticos primarios en el adulto. Descrito por  de afectacion sistémica. En los estudios de
primera vez en 1946 como Mesenquimoma imagenesse encontré untumorsolidodetreinta
por Donovan y Santulli, luego denominado  centimetros de diametro con areas de necrosis
Mesenquimoma maligno por Stout en 1948 a nivel del higado derecho. El tratamiento
y, recién en 1978 es reconocido como una realizado consisti6 en una hepatectomia
entidad distinta de Sarcoma por Stocker derecha, cuyo diagndstico anatomopatolégico
e Isaac. Hasta la fecha se han reportado  fue de un Sarcoma Embrionario Indiferenciado
aproximadamente 100 casos a nivel mundial  de higado.
(1, 2, 3, 8). Es una patologia de presentacion
mas frecuente en la edad pediatrica ocupando
el tercer-cuarto lugar entre los tumores
malignos mas frecuentes, especificamente
entre los 6 a 15 afios, constituyendo del
9-13% de los tumores hepaticos. Son raros (1).
los casos en la edad adulta donde constituyen  cASO CLINICO
aproximadamente el 0,2% de los tumores
hepaticos primarios (2, 3). Paciente de sexo masculino, de 54 arfios
de edad con dolor de 3 dias de evolucion
en epigastrio de tipo puntada de elevada
intensidad, que irradia a hipocondrio derecho
y flanco derecho que no cede con analgésicos.
El cuadro se acompafia de nauseas y vomitos
en varias oportunidades, sensacion febril no
graduaday coluria. Ademas, el paciente refiere
astenia, anorexia y pérdida de peso de 15 kilos
en los ultimos 6 meses. Conocido hipertenso
en tratamiento regular con perindopril/
indapamida 5mg/1, 25mg 1 comprimido cada
(1,7) 24hs y, obesidad grado Ill (IMC: 41,5). Sin
antecedentes quirurgicos.

En casos de irresecabilidad se puede evaluar
la radioterapia y quimioterapia paliativas,
existiendo reportes que asocian la terapia
combinada lo que elevaria la supervivencia

Como diagndsticos diferenciales se plantean
el Angiosarcoma, el Carcinoma Hepatocelular
sarcomatoide, el Fibrohistiocitoma maligno,
Leiomiosarcoma, el Angiomiolipoma, el
Rabdomiosarcoma de conductos biliares,
el Hepatoblastoma anaplasico de células
pequefias y el Hamartoma mesenquimal, es
importante ademas considerar la alta tasa de
diagndsticos erroneos que se dan en el pre
operatorio con los exdmenes imagenolégicos
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Marcadores tumorales: Antigeno
carcinoembrionario (CEA) de 1.0 ng/ml para
valor normal hasta 5 ng/ml, alfa feto proteina
sérica de 2.11 ng/ml para valor normal hasta
8.0 ng/ml, CA 19-9 de 14.9 U/ml para valor
normal hasta 27 U/ml, CA 125 de 39 U/ml para
valor normal hasta 35 U/ml.

En la Tomografia Axial Computarizada (TAC)
se observan dos lesiones heterogéneas, la
primera en los segmentos VIl y VIII de 171
x111x 90 mm y, la segunda en el segmento VI
de 96 x110x 56mm.

En la Resonancia Magnética Nuclear (RMN),
ambas lesiones presentan probables areas

internas necrotico-hemorragicas, la mayor con
aumento de tamafo con respecto a la TAC,
compatible con sangrado reciente, ambas
lesiones presentan aspecto de septos internos
(pseudoquisticos), caracteristica radiologica
principal de esta patologia.

Teniendo en cuenta del volumen de las
lesiones, se realiza una hepatectomia derecha
ampliada con colecistectomia por toraco-
freno-laparotomia con control vascular (Figura
1 y Figura 2), constatdndose dos lesiones
siendo la mayor de aproximadamente treinta
centimetros de diametro. (Figura 3 y Figura 4).

Figura 1. Abordaje por Toraco-freno-laparotomia. Se
observa parénquima pulmonar derecho.

Figura 2. Abordaje por Toraco-freno-laparotomia. Se
observa parénquima pulmonar derecho.

Figura 3. Pieza de hepatectomia derecha, que pesa
3.526 gramos.

Figura 4. Seccion de la pieza operatoria: se observa el
tumor con areas pseudoquisticas caracteristicas y zonas
de necrosis y hemorragia.
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En el estudio anatomopatolégico se observa
un higado derecho que mide 22 x 18 x 13 cm
y pesa 3.526 gramos, que al corte muestra
una masa tumoral Unica, nodular, sélida con
areas pseudoquisticas. El tumor no esta
encapsulado, mide 21 cm de diametro mayor,
de color gris rojizo, con extensas areas de
aspecto necrético, consistencia sélida
blanda en areas gelatinosa, distando a 1cm
del margen quirdrgico mas cercano.

Al examen histolégico, la neoplasia es

predominantemente  necrética-hemorragica
y, en las escasas areas viables se observa
un tumor de células fusiformes mixoide, con
atipia nuclear y en sectores con marcado
pleomorfismo (Figura 5 y Figura 6). Se
observa focos de invasion vascular. El tumor
muestra ademdas areas hipocelulares y
otras hipercelulares, siendo el diagnoéstico

de  un  SARCOMA  EMBRIONARIO
INDIFERENCIADO (MESENQUIMOMA
MALIGNO).

Figura 5. Proliferacion fusocelular maligna con marcada
atipia y areas de necrosis tumoral.

DISCUSION

El Sarcoma Embrionario Indiferenciado de
higado es un tumor mesenquimal maligno,
con una leve preferencia al sexo femenino,
con una edad frecuente de presentacion de 6
a 10 afos vy, rara en adultos, en nuestro caso
de sexo masculino de 54 afios. Presenta una
histogénesis indeterminada que cursa con
prondstico desfavorable en la mayoria de los
casos. (1, 4)

La localizacion mas frecuente es en el l6bulo
derecho, como es en nuestro paciente,
seguida del lébulo izquierdo y por ultimo de
afectacion bilateral. En general, presenta un
cuadro clinico inespecifico donde se destaca
el dolor en epigastrio e hipocondrio derecho
y, en algunos casos, masa palpable. Suele
acompanarse de sintomas de afectacion
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Figura 6. A mayor aumento se observa areas hipo e
hipercelulares con atipia nuclear y fondo mixoide.

sistémica en relacién a la necrosis tumoral,
como la pérdida de peso, fiebre, vomitos
y alteraciones en habitos intestinales, en
coincidencia con la clinica presentada en el
presente caso (1).

A la macroscopia, por lo general las lesiones
son unicas, bien circunscriptas y pueden
presentar una pseudocapsula fibrosa que las
separa del parénquima hepatico no tumoral
comprimido en la periferia, en el caso de
nuestro paciente la lesién era unica, solida,
pseudoquistica y, sin capsula que lo separe
del parénquima hepatico. Suelen observarse
también invasion del parénquima hepatico
adyacente, areas necroticas y hemorragicas,
sélidas y quisticas, apariencia tumoral
gelatinosa, en coincidencia con los hallazgos
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de nuestro paciente donde estas areas
necroticas y hemorragicas reemplazaron el
I6bulo hepatico derecho (1, 5).

Con respecto al aspecto histologico la
principal caracteristica es la morfologia con
el fondo mixoide, las células atipicas que lo
componen y, que no muestran diferenciacion
celular especifica hacia ninguna linea, a
pesar de ello hoy en dia se acepta que sus
células puedan tener cierta capacidad de
diferenciacion afibroblastos, histiocitos, células
fibrohistiociticas o miofibroblastos (1, 5). No
hay marcadores diagndsticos especificos por
inmunohistoquimica de esta entidad, por lo
que no se realizaron las mismas vy, el caso fue
diagnosticado con las coloraciones de rutina
(eosina-hematoxilina).

Son caracteristicas la proliferacion de
células anaplasicas fusiformes, con marcado
pleomorfismo nuclear, ademas de células
cargadas de globos prominentes eosinofilicos,
PAS positivos que son resistentes a la diastasa
en el citoplasma de las células tumorales.
Hacia la periferia, suelen ser evidentes los
hepatocitos y células anormales del conducto
biliar atrapados. En nuestro caso se puede
notar la proliferacién celular fusiforme, fondo
mixoide y ademas se destacan los nucleos
atipicos y con marcado pleomorfismo en
coincidencia con la literatura. (5)

El tratamiento curativo es la reseccion
quirargica. En casos de irresecabilidad o en
presencia de afectacion extrahepatica, se
justifica considerar radioquimioterapia paliativa
y asociarla o no a la cirugia. Existen reportes
de otro tipo de terapias, como la ligadura de
arteria hepatica asociada a quimioterapia, con
buenos resultados (1).

El prondstico sombrio con una supervivencia
menor a un afo vuelve esencial el
diagndstico precoz, para intentar aumentar la
supervivencia. (4)

En la bibliografia consultada, no se encontraron
publicaciones de casos en Paraguay,
constituyéndose éste, como el primer caso
reportado.
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El SARCOMA EMBRIONARIO
INDIFERENCIADO HEPATICO DEL ADULTO
es una neoplasia rara, debiendo considerarse
este diagnéstico en presencia de una masa
tumoral hepatica inespecifica que se presenta
radioldgicamente de aspecto quistico teniendo
en cuenta que la sobrevida depende de su
diagndéstico y tratamiento precoz.
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