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P-260 - SARCOMA PRIMARIO HEPATICO, UN DIAGNOSTICO CASUAL CON UN
FINAL FATAL
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Hospital Universitario de Torrejon, Madrid.

Resumen

Introduccion: Los sarcomas primarios hepéticos (SPH) son tumores extraordinariamente raros y tipicos de la
infancia. Su crecimiento esrapidoy el pronéstico sombrio incluso con tratamiento. De las posibles estirpes
histol6gicas, la variante sinovial es muy poco comun. Su sintomatol ogia es vaga, sin marcadores tumorales
especificos, suelen diagnosticarse tarde. Se presenta el infrecuente caso de un diagndstico casual durante una
disfonia en adulto, con un tumor hepatico que resulté en SPH sinovial, su manegjo y revisién bibliogréfica.
Revision de caso clinico y literatura.

Caso clinico: Varon de 72 afios en estudio por ORL por disfonia de meses, se objetiva pardlisis de CVD, por
lo que como estudio de extension se solicita TAC toracico. En los cortes caudales se ve LOE hepéticay se
completa con TAC abdominal trifasico que revel6 gran lesion focal de 8,2 x 8,7 x 6,8 cm entre segmentos
VI/VII, hipodensa, realce irregular periférico precoz y centripeto tardio, sugerente de colangiocarcinoma
intrahepético (CCIH). LaRM perfil6 lalesion en segmentos V/VI/VII con componente exofitico de 3,5 cm
gue contacta con cavainferior y polo superior renal, con la misma sospechade CCIH. LosMMTT y
endoscopias fueron normales. Tras laparoscopia exploradora sin diseminacion, se realizd reseccion en bloque
para hepatectomia derecha + adrenalectomia + Gerota + linfadenectomia art. hepética. En €l posoperatorio
presentd absceso en lecho que requirié drenaje percutaneo y antibiético. La AP sorprendié con SPH de alto
grado, variante sinovial bifésica sin poder excluir algun foco de carcinosarcoma, de 9,1 cm, margenes de
reseccion libres pero afectacion en un ganglio de lalinfadenectomia: pT2bN1. Seinicié QT adyuvante con
malatoleranciay complicaciones. Se realizd TAC que sugeria aparicion de varios implantes abdominales. Un
PET-TAC ademéas mostré adenopatias laterocervicales nuevas. Se cambio el esquema QT, igualmente con
malatoleranciay progresion de la enfermedad. Lamentablemente alos 7 meses de la cirugia, cesa el
tratamiento y actualmente pasa a cuidados paliativos.
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Discusion: Los SPH son muy infrecuentes -suponen del 0,1-2% del total de tumores hepaticos-, de espectro
heterogéneo y prondstico pésimo. La etiologia suele ser idiopética aunque |os angiosarcomas pueden
relacionarse con exposicion ambiental atdxicos. La semiologia es inespecificay favorece un diagnostico
tardio. Se sospecha preoperatoriamente en L OES radiol 6gicamente no sugerentes de hepato o
colangiocarcinoma aunque la biopsia no se recomienda. La estirpe histol 6gica més frecuente es €l
angiosarcoma (35%), seguido del |eiomiosarcoma (30%); la variante sinovia (1-2%) es extremadamente
rara, asi como €l carcinosarcoma (3%). Laliteratura es limitaday se basa en series cortasy no uniformes de
casos, lo que dificulta su conocimiento y estandarizacion dada la baja evidencia. El retraso
diagndstico/histol ogia/tamario/ganglios + son factores de mal prondstico. El tratamiento de eleccion esla
reseccién RO como unica modalidad curativa, sin establecer la utilidad sistematicade QT y RT. Se suelen
utilizar antraciclinas * ifosfamida sin clara evidencia de mejores resultados. Se han realizado trasplantes
hepati cos como tratamiento sin conseguir mejores efectos ala reseccién RO. Las medianas de supervivencia
son pobres genéricamente. El conocimiento de esta entidad permite su sospecha precoz, €l tratamiento
Optimo y adecuar las expectativas al pacientey su familia.
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