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RESUMEN. El sarcoma indiferenciado (embrionario)
de higado (SIH) es un tumor hepdtico raro y es gene-
ralmente considerado una neoplasia agresiva, con un
pronostico desfavorable. El SIH afecta con mayor fre-
cuencia a nifios y adultos jovenes en las primeras dos
décadas de la vida, sin embargo, han sido reportados al-
gunos casos en adultos. Se describe la presencia de dicho
tumor en una mujer de 24 aiios de edad estudiada en nues-
tro hospital. Fue sometida a laparotomia exploradora, y
se realizo tumorectomia. El estudio histologico demostro
un SIH. La paciente murio un mes después del tratamien-
to quirurgico. Se discuten las caracteristicas clinicas e
histopatologicas de este tumor.

Palabras clave: sarcoma indiferenciado, tumores hepd-
ticos, poblacion adulta.

INTRODUCCION

Los sarcomas primarios de higado en la poblacién adul-
ta son lesiones extremadamente raras. Hay varios casos
reportados de hemangioendotelioma maligno, leiomio-
sarcoma, fibrosarcoma y rabdomiosarcoma.' El sarco-
ma indiferenciado (embrionario) de higado (SIH) es una
neoplasia maligna de histogénesis indeterminada, que
se presenta principalmente durante la primera década de
la vida.? El SIH fue descrito inicialmente por Donovan y
Santull como mesenquimoma, subsecuentemente fue lla-
mado mesenquimoma maligno por Scout. El término de
SIH fue acufiado como entidad clinicopatologica por
Stocker e Isaac en 1978.° La historia natural de esta le-
sion esta caracterizada por un crecimiento rapido y mal
prondstico. Cuando es imposible encontrar alguna evi-
dencia de un origen celular especifico, el tumor puede
ser clasificado como SIH. En el presente reporte se in-
forma el caso de una mujer de 24 afios de edad que fue
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estudiada en el Instituto Nacional de Cancerologia (IN-
Can) por un tumor hepatico, que correspondi6 a un SIH.
El objetivo es revisar las caracteristicas clinicas e histo-
patologicas.

INFORME DEL CASO

Mujer de 24 afios de edad, referida al INCan para estu-
dio y tratamiento de tumor hepatico. Refirié historia
de tres meses de evolucion con distension abdominal
posprandial, acompafiado de dolor abdominal en epi-
gastrio e hipocondrio derecho, de moderada intensidad;
asi como diaforesis, astenia, adinamia y pérdida de peso
no cuantificada. A la exploracion fisica se palpd tumor
en hipocondrio derecho, doloroso, movil de 20 x 20
cm. La tomografia computada de abdomen corroboré
la existencia de un gran tumor hepatico, trabeculado, y
con extensas areas de necrosis (Figura 1). Se realizd
panendoscopia en la cual se observd compresion extrin-
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seca del estdmago, colon ascendente y angulo hepatico.
Fue sometida a laparotomia exploradora. El estudio

Figura 1. Tomografia computada de abdomen, muestra tumor he-
padtico trabeculado y con dreas de necrosis.
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Figura 2. Neoplasia maligna poco diferenciada. Las células tienen
atipia y pleomorfismo acentuado.
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histopatologico transoperatorio reportd neoplasia ma-
ligna, poco diferenciada. Se realizé tumorectomia. La
evolucion postoperatoria fue adecuada, y fue egresada
una semana después de la operacion. Durante el segui-
miento, la paciente acudi6 en repetidas ocasiones al
Servicio de Urgencias con vomito e intolerancia a la
via oral. La paciente fallecié un mes después de la ope-
racion.

En la pieza quirtrgica se identificd tumor de bordes
irregulares, que midié 23 x 22 x 8 cm, la superficie de
corte fue heterogénea, multilobulada, alternando areas
solidas de aspecto trabeculado, con degeneracion quis-
tica extensa, y areas de necrosis y hemorragia. El estu-
dio histoldégico mostré neoplasia maligna, poco dife-
renciada, formada por células de diferentes tamafios y
formas; algunas eran fusiformes, otras estelares y poli-
gonales, alternando con células gigantes multinuclea-
das de nucleos pleomérficos y abundante citoplasma
eosindfilo (Figura 2). En algunas zonas, la neoplasia
se disponia en haces compactos; en otras el estroma
era abundante, laxo, hipervascularizado y de aspecto
mixoide. En el citoplasma y entre las células habia glo-
bos hialinos de diferentes tamaiios, PAS positivos, dias-
tasa resistentes (Figura 3 Ay B). Las mitosis eran abun-
dantes, algunas atipicas (Figura 4).

Se realiz6 estudio de inmunohistoquimica con el méto-
do estreptavirina-biotina-peroxidasa, utilizando anticuerpos
monoclonales contra: vimentina, lisozima, desmina, anti-
geno carcinoembrionario, CKAE1/CKAE3, CD68, ac-
tina, antigeno de membrana epitelial, gonadotropina co-
ridnica humana, proteina S-100, y o-1-antitripsina
(Cuadro 1). Resultaron positivas vimentina y focalmen-
te lisozima, a-1-antitripsina y CKAE1/CKAE3 (Figu-
ra5 Ay B).

Figura 3. A. Areas de aspecto mixoide. Se aprecian globos hialinos intra y extracelulares. B. Tincion de PAS con diastasa.
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Figura 4. Se observa célula gigante multinucleada, alternando con
mitosis atipicas.

CUADRO 1
ESTUDIO DE INMUNOHISTOQUIMICA

Anticuerpo Resultado

Vimentina +
Lisozima

CK8 -
ACE -
B-GCH -
CD 68 -
CKAE1/AE3
o-1-antitripsina
EMA -
Desmina

Actina -
S-100 -

DISCUSION

El SIH es un tumor poco comun, afecta principalmente a
la poblacion pediatrica y adultos jovenes en las primeras
dos décadas de la vida, sin predileccion por género. Re-
presenta 9-13% de los tumores hepaticos en varias series
pediatricas.*!! En 1978, Stocker e Isaac publicaron una
serie de 31 casos de SIH, representando el cuarto tumor
hepatico mas comun en la poblacion pediatrica.’

La presentacion clinica usualmente es inespecifica,
la mayoria de los pacientes refieren dolor en epigastrio
o cuadrante superior derecho, con o sin tumor abdomi-
nal palpable. El cuadro clinico puede estar acompaiiado
de sintomas sistémicos, fiebre, probablemente relacio-
nado con la extensa necrosis tumoral; asi como pérdida
de peso, vomitos y alteracion en la funcidn intestinal.
Los estudios radiograficos pueden demostrar un amplio
espectro de componentes sélidos y quisticos, los cuales
al momento del examen macroscdpico, correlacionan con
las areas de hemorragia, necrosis y degeneracion quisti-
ca, observadas en estos tumores.?

Macroscopicamente, la mayoria de las lesiones son
unicas, bien circunscritas, alternando areas sélidas y
quisticas, y la mayoria de los casos han sido reportados
en el l6bulo derecho. Desde el punto de vista microsco-
pico, el SIH esta constituido por células grandes y pe-
queiias, de aspecto estrellado o fusiforme, inmersas en
un estroma mixoide. El pleomorfismo es acentuado; asi
como la actividad mitética, y muestran zonas de necro-
sis y hemorragia.>3°

Una caracteristica morfoldgica del SIH es la presencia
de globulos eosinoéfilos intracelulares y extracelulares, PAS
positivos diastasa resistente. Estos ultimos pueden pre-
sentarse en grupos, y en ocasiones pueden contener mate-
rial de cromatina picndtico, por lo cual, algunos autores

Figura 5. A. Vimentina (técnica de inmunohistoquimica). B. Lisozima (técnica de inmunohistoquimica).
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CUADRO 2
CASOS REPORTADOS DE SIH EN MEXICO, EN PACIENTES MAYORES DE 15 ANOS DE EDAD

Autor Edad Género Lébulo Seguimiento Tx. Evolucion
Orozco 15 F Derecho 6 meses C+Q VSE
Olivares 68 F Ambos 1 mes ST M
Avilés 24 F Derecho 1 mes C M

C + Q: cirugia mas quimioterapia, ST: sin tratamiento, C: cirugia. VSE: vivo sin enfermedad, M: muerto.

los han referido como cuerpos de apoptosis. Por ultraes-
tructura los glébulos eosinofilos corresponden a fagoso-
mas intracelulares, por lo que al menos algunos derivan
de cuerpos apoptoticos.?

La histogénesis del SIH es poco clara. Los estudios
de inmunohistoquimica y microscopia electronica apo-
yan un origen mesenquimatoso, sin embargo, no mues-
tran un perfil inmunohistoquimico o de ultraestructura
que nos brinde mayor informacidn con respecto al linaje
celular o patrén de diferenciacion.’

La coexpresion de citoqueratina (CK) ha sido repor-
tada en el SIH,*!*!* asi como en el caso reportado. La
inmunorreactividad a la CK también ha sido informada
en otros tumores mesenquimatosos; incluyendo sarco-
ma sinovial, leiomioma, leiomiosarcoma, neoplasias de
origen vascular, rabdomiosarcoma e histiocitoma fibro-
so maligno. La expresion aberrante de CK puede ser
causada en gran parte por una expresion génica no con-
trolada o poco regulada en células individuales, lo cual
seria una teoria alternativa, del concepto de diferencia-
cion divergente.

Por definicién, el SIH no exhibe ninguna evidencia
de diferenciacion sobre ninguna linea celular en parti-
cular, sin embargo, algunos investigadores han reporta-
do SIH que sugieren diferenciacion lipoblastica® o de
musculo liso.!

Existen pocos casos de SIH en la poblacion adul-
ta.l1”1° En la revision realizada por Grazi y cols., se
habian reportado mas de 100 casos de SIH en la litera-
tura mundial, y sélo 30 casos correspondieron a pa-
cientes mayores de 15 afios de edad.”® En México, sélo
se encontraron dos casos informados de SIH en este
grupo de edad (Cuadro 2).*'*

El tratamiento del SIH es basicamente quirurgico.
Avances recientes en el campo de la oncologia médica
no han mejorado sustancialmente la supervivencia, y su
prondstico permanece generalmente muy malo.

En conclusién, el SIH representa una neoplasia poco
comun de origen mesenquimatoso, con pocos casos in-

formados en la poblacion adulta. Los estudios de inmu-
nohistoquimica y microscopia electronica no han mostra-
do evidencia de diferenciacion sobre alguna linea celular
en particular. Hoy en dia, la mejor opcion terapéutica es
la cirugia. A medida que se informen un mayor numero de
casos de SIH, podran ser estudiados factores biologicos
vinculados con el comportamiento bioldgico agresivo de
esta lesion.
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