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Sarcoma embrionario indiferenciado
hepático en adulto joven

Hepatic  undifferentiated embryonal sarcoma
in a young  adult

El  sarcoma  embrionario  indiferenciado  hepático  (SEIH)  es un
tumor  agresivo  y de  muy  baja  incidencia  (0,1-2%  de  los tumo-
res hepáticos)1. Es  más  frecuente  en  la infancia,  aunque
también  se presenta  en  adultos2.  Su diagnóstico  preope-
ratorio  correcto  supone  un  desafío.  El  tratamiento  actual
mediante  resección  quirúrgica  completa  y quimioterapia  ha
mejorado  la  supervivencia3.  Presentamos  un  nuevo  caso de
SEIH  y debatimos  los  aspectos  más  destacados  de  este tipo
de  tumor.

Mujer,  20  años,  sin  antecedentes  personales  de  interés,
presentó  vómitos  y  masa  palpable  en  hipocondrio  derecho.
En  ecografía  abdominal  (Fig.  1A)  y  resonancia  magnética
(Fig.  1B)  se observa  una  lesión  quística  multiloculada  de
12,5  x  12  x  10  cm en  lóbulo hepático  derecho.  La  hematime-
tría,  perfil  hepático  y  marcadores  tumorales  no  mostraban
alteraciones.  El  diagnóstico  radiológico  preoperatorio  fue
neoplasia  quística  biliar.  Se realizó  bisegmentectomía  V-VI
(Fig.  1C).  Fue  dada  de  alta  a  las  24  h  sin  complicaciones
posoperatorias.  En  el  estudio  anatomopatológico  se halla
un  sarcoma  embrionario  indiferenciado  de  alto grado  con
márgenes  quirúrgicos  libres.  Microscópicamente,  se  obser-
varon  grandes  quistes  epiteliales  con  contenido  sarcomatoso
tipo  fusiforme  con  alta  actividad  mitótica  y  globos  hiali-
nos.  Inmunohistoquímicamente  observamos  expresión  para
desmina  con  actividad  para  MYOD1  y  negatividad  para  beta-
catenina,  P53,  P16 y  miogenina.  Se  inició  quimioterapia  con
vincristina,  actinomicina-D  y ciclofosfamida.  En  el  segui-
miento  efectuado  (seis  meses)  no  hay  signos  de  recidiva.

El SEIH  fue  descrito  por  primera  vez por  Stocker  y Ishak
en  19782. Es  la  tercera  neoplasia  maligna  primaria  hepá-
tica  más  frecuente  en  la  infancia  tras  el  hepatoblastoma  y
el  carcinoma  hepatocelular.  En  adultos,  suele  observarse  en
mujeres  en  la  cuarta-quinta  década  de  la vida1.  Hasta  el
momento  no  se  han  encontrado  factores  etiológicos  eviden-
tes,  postulándose  que  deriva  de  la  transformación  maligna
de  un  hamartoma  mesenquimatoso1.  Su  localización  más  fre-
cuente  es  el  lóbulo  hepático  derecho  y  suele  ser mayor  de
10  cm,  como  en nuestro  caso4.

Su  presentación  clínica  es  variable,  desde  asintomático,
síntomas  inespecíficos  (fiebre,  pérdida  de  peso, y  síntomas

gastrointestinales)  o  incluso  graves  causados  por su rotura
o  por insuficiencia  hepática1,2. En  la  exploración  física  se
puede  palpar  una  masa  abdominal  asociada  o no  a  dolor
abdominal.  No  hay  datos  analíticos  típicos  de  SEIH3,  las  prue-
bas de función  hepática  y  los marcadores  tumorales  suelen
ser  normales,  pero  puede  presentarse  elevación  de  transa-
minasas,  velocidad  de sedimentación  y  leucocitosis3.

Los hallazgos  radiológicos  de SEIH  no  son  específicos.  La
ecografía  suele  mostrar  una  gran  masa de  aspecto  sólido-
quístico  de apariencia  benigna3.  En  la  TC se observa una  gran
masa  hipodensa  multitabicada  con  necrosis  central.  La  reso-
nancia  magnética  es especialmente  útil  para  la  detección  de
pequeños  nódulos  multifocales  y evaluación  de las  estructu-
ras  vasculobiliares  y adenopatías  hiliares.  La  presencia  de
un  borde hipointenso  causado  por la pseudocápsula  fibrosa
peritumoral,  hemorragia  intratumoral  y realce  heterogéneo
tanto  en  la periferia  como  en  los  componentes  sólidos  tumo-
rales en  T1  tardía  son  sugestivos  de  SEIH2,5.

El diagnóstico  diferencial  del SEIH  no  es sencillo.  La
edad  del  paciente  puede  ser orientativa.  Los  principales
diagnósticos  diferenciales  en  la  población  pediátrica  son
el  hamartoma  mesenquimatoso,  hepatoblastoma  y rabdo-
miosarcoma  embrionario  biliar3.  En  adultos,  se plantea
con  el  carcinoma  hepatocelular,  neoplasias  quísticas  bilia-
res,  tumor  del  estroma  gastrointestinal,  angiomiolipoma,
hemangioendotelioma  epitelioide  y  melanoma  maligno3. Un
diagnóstico  correcto  y  precoz  es clave  para  aumentar  las
posibilidades  de supervivencia  a largo  plazo.

El diagnóstico  definitivo  de  SEIH  se  basa  en  el  examen
histopatológico  y  evaluación  inmunohistoquímica.  Macros-
cópicamente  se  suele  presentar  como  una  lesión  única,
heterogénea,  de aspecto  sólido-quístico,  color  grisáceo,
con  zonas  de necrosis,  delimitada  por  una  pseudocápsula
fibrosa3.  Microscópicamente,  la  pseudocápsula  separa  la
lesión  del  parénquima  hepático  circundante.

La  expresión  variable  de marcadores  histiocíticos,  mus-
culares  y  epiteliales  sugiere  que  proviene  de  células  madre
primitivas.  La mayoría  son positivos  para  vimentina,  des-
mina, CD68,  linfoma  de células  B2, antitripsina-a1  y  CD10.
La  ausencia  de expresión  para  el  anticuerpo  parafina-1  hepa-
tocitario  sirve  para  diferenciarlo  del  hepatoblastoma  y  el
carcinoma  hepatocelular1.

La  resección  quirúrgica  completa  y  la  quimioterapia  son
los  pilares  principales  del tratamiento  del SEIH. La combina-
ción  de cirugía  y  quimioterapia  ha  mejorado  los resultados,
incrementando  la  supervivencia  a cinco  años  del 40%  en
los  años  80, al  70%  actual1---5.  Si al  diagnóstico  la  resección
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CARTAS  CIENTÍFICAS

Figura  1  1A.  Ecografía  Doppler  abdominal-pélvica:  lesión  quística  multiloculada  hepática  con  vascularización  periférica.  T:  tumor.
1B. Resonancia  magnética.  Lesión  multiloculada  sólido-quística  con  borde  hipointenso  y  realce  heterogéneo,  en  la  periferia  y  dentro
de los  componentes  sólidos  de  la  masa.  T:  tumor.  1C.  Pieza  quirúrgica.

R0 no  parece  posible,  se  puede  iniciar  una  quimioterapia
neoadyuvante5.  El  margen  de  resección  negativo,  el  tamaño
tumoral  menor  de  15  cm  y la  terapia  combinada  (cirugía  y
quimioterapia)  son factores  pronósticos  independientes3---5.
La  presencia  de  enfermedad  extrahepática  no  parece  tener
un  impacto  significativo  en  el  pronóstico  y  no  debe  consi-
derarse  una  contraindicación  quirúrgica4. El trasplante  de
hígado  puede  ser  una  alternativa  ante  enfermedad  técni-
camente  irresecable  tras  quimioterapia  neoadyuvante,  o  si
hay  recidiva3,5. Las  recidivas  suelen  ocurrir  en  los  dos  años
poscirugía,  siendo  mayor  si  los márgenes  de  resección  son
positivos3.

En conclusión,  el  SEIH  es  un tumor  muy infrecuente  y de
difícil  diagnóstico  correcto  preoperatorio.  Su  tratamiento  es
la exéresis  tumoral  completa  y  quimioterapia  adyuvante.
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