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OBSERVACIONES CLÍNICAS

RESUMEN
El sarcoma indiferenciado (embrionario) de hígado (SIH) es
un tumor hepático maligno que en raras ocasiones afecta al
adulto.
Presentamos el caso de un varón de 40 años de edad con
SIH, tratado con cirugía y quimioterapia basada en iofosfa-
mida y adriamicina con buenos resultados. Según nuestros
datos, sólo hay 70 casos publicados en la literatura médica
de pacientes adultos con SIH desde que se definió esta enti-
dad clinicopatológica. En general, los pacientes tratados con
cirugía asociada a quimioterapia obtuvieron mejores resul-
tados que los sometidos únicamente a cirugía, si bien el pro-
nóstico de este tipo de tumores sigue siendo poco esperanza-
dor.

HEPATIC UNDIFFERENTIATED (EMBRYONAL)
SARCOMA IN AN ADULT: A CASE REPORT AND
LITERATURE REVIEW
Undifferentiated (embryonal) sarcoma of the liver (USL) is
a rare malignant hepatic tumor in adults.
We report the case of a 40-year-old man with USL who was
successfully treated with surgical resection and chemothe-
rapy using ifosfamide and adriamycin. To our knowledge,
only 70 cases of USL in adults have been reported worldwi-
de in the 40 years since this clinicopathological entity was
defined. Although the prognosis of the disease remains gene-
rally poor, long term survival has been achieved in patients
with a combination of surgery and chemotherapy.

INTRODUCCIÓN

Los tumores malignos del hígado que se originan en los
elementos mesenquimales son neoplasias raras, con una
incidencia aproximada del 2% de los tumores malignos
primarios hepáticos1. El sarcoma indiferenciado (embrio-
nario) de hígado (SIH) es un tumor mesenquimal maligno
que no manifiesta ninguna evidencia de diferenciación a
ninguna línea celular específica. Es una neoplasia agresi-
va, con un pronóstico desfavorable, con una histogénesis
indeterminada, de crecimiento rápido, que se presenta con
más frecuencia durante la infancia2-5, aunque se han des-
crito algunos casos en adultos (considerados como tales
los pacientes mayores de 15 años); el caso documentado
con mayor edad es el de una mujer de 86 años3.
El SIH se describió por primera vez como una entidad 
diferente, por Stocker e Isaac en 19782; hasta enton-
ces, había recibido otras denominaciones, como sarcoma
embrionario, mesenquimoma, sarcoma primario, fibromi-
xosarcoma y mesenquimoma maligno. Desde ese mo-
mento y hasta ahora, se han publicado sólo 70 casos en
adultos.
Presentamos aquí un caso de sarcoma embrionario de hí-
gado en un adulto, junto con una revisión de conjunto de
los casos publicados en la literatura médica, centrándonos
especialmente en el tratamiento realizado y su evolución.

OBSERVACIÓN CLÍNICA

Varón de 40 años de edad, atendido en urgencias por presentar dolor en
el hipocondrio derecho con irradiación a la espalda de varias semanas
de evolución. Una hermana había fallecido por una neoplasia de mama a
los 34 años y un hermano por una neoplasia de pulmón a los 49 años. Su
madre recibió radioterapia por una neoplasia mamaria durante la gesta-
ción del paciente.
Tenía una lesión frontoparietal derecha compatible con un astrocitoma
de bajo grado, diagnosticada por el servicio de neurocirugía hacía 2 me-
ses.
En el examen físico presentaba un buen estado general, aunque en la
palpación abdominal se apreciaba una gran masa que ocupaba el hipo-
condrio derecho y el epigastrio, vacío, y la fosa ilíaca derecha, que lle-
gaba incluso hasta el hipogastrio. No se apreciaron esplenomegalia ni
adenopatías periféricas.
Los estudios de laboratorio mostraron una función hepática y renal nor-
mal. Los marcadores tumorales (alfafetoproteína, CEA, Ca 19.9, Ca 125,
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Ca 15.3) se encontraban dentro de los valores normales, y la serología de
hidatidosis y de amebiasis resultaron negativas.
Los estudios de imagen realizados (ecografia, tomografía computarizada
[TC] y resonancia magnética [RM]) (figs. 1 y 2) revelaron una gran
masa hepática polilobulada de 28 � 19 cm, multiseptada, de densidad
heterogénea sólida/líquida, localizada en el espacio subfrénico derecho,
que desplazaba el riñón derecho caudalmente, el diafragma cranealmen-
te y el parénquima hepático sano hacia el epigastrio y el hipocondrio iz-
quierdo.
Se practicó una punción-aspiración con aguja fina (PAAF) de la masa, y
se obtuvieron 80 ml de un líquido pardo con fondo hemático y con pre-
sencia aislada de células inflamatorias inespecíficas, así como algunos
elementos cristaloides. No se observaron células malignas, y el cultivo
bacteriológico fue negativo.
Dados los hallazgos, se decidió la extirpación quirúrgica programada de
la masa.
En la intervención se realizó una incisión subcostal bilateral amplia,
practicando un estudio eco-Doppler intraoperatoria, que determinó una
localización del tumor en los segmentos IV-VIII, de forma que se proce-
dió a la realización de una trisegmentectomía hepática derecha reglada
ampliada al segmento I.

El postoperatorio cursó sin complicaciones y el paciente fue dado de
alta hospitalaria a los 7 días.
La anatomía patológica determinó que se trataba de un tumor de 5.800 g,
con un diámetro máximo de 25 cm, con una superficie externa lisa y
parduzca, bien delimitada por una seudocápsula, con aspecto multiquís-
tico, y con múltiples áreas necrohemorrágicas. Microscópicamente, es-
taba formado por una proliferación de células anaplásicas, alternando
con otras fusiformes, sin llegar a constituir un patrón histológico deter-
minado, con extensas áreas mixoides, restos de trabéculas hepáticas en-
globadas, ductos biliares dilatados o no y, en general, sin pared fibro-
muscular, áreas angiomatosas y otras sólidas, y zonas de aspecto
fusiforme e irregular. Las células mostraban una notable anaplasia con
figuras de mitosis típicas y atípicas, y muchas de ellas mostraban en su
citoplasma una proliferación de esférulas y globos hialinos.
Inmunohistoquímicamente, las células fueron positivas para la vimenti-
na y negativas para los marcadores epiteliales (AE1-3), así como negati-
vas para los marcadores endoteliales (factor VIII, CD34, CD31). Estos
hallazgos son compatibles con un sarcoma embrionario de hígado, que
fue el diagnóstico final emitido por el anatomopatólogo.
Tras la resección hepática el paciente fue valorado por el servicio de on-
cología, que desestimó el tratamiento quimioterápico adyuvante.
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Fig. 1. Tomografía computarizada que muestra una gran masa multi-
septada de densidad heterogénea que desplaza las estructuras vecinas.

Fig. 2. Resonancia magnética que muestra una gran masa multiseptada
de densidad heterogénea que desplaza las estructuras vecinas.
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Siete meses después de la intervención abdominal, el paciente fue some-
tido a una craneotomía parietal derecha y una resección del tumor cere-
bral, cuyo análisis anatomopatológico determinó que se trataba de un
astrocitoma fibrilar de grado III, quedando como secuela quirúrgica una
ataxia de la marcha junto con crisis epilépticas.
En la TC de control realizada 10 meses después de la intervención hepá-
tica, se pusieron de manifiesto múltiples nódulos hepáticos compatibles
con metástasis, y se confirmó mediante PAAF que se trataba de una re-
cidiva local del sarcoma embrionario. Tras ello, se inició el tratamiento
quimioterápico mediante 6 ciclos (esquema ifosfamida-adriamicina), y
se obtuvo posteriormente una respuesta completa.
Ventiséis meses después de la intervención, el paciente fue diagnostica-
do de neoplasia de vejiga urinaria, por lo que fue intervenido por el ser-
vicio de urología. La anatomía patológica determinó que se trataba de
un carcinoma de células transicionales cordonal y papilar con focos de
diferenciación escamosa y glandular, grado III de la clasificación de la
Organización Mundial de la Salud, pT2G3. Actualmente, el paciente se
encuentra con respuesta completa y libre de enfermedad.
La lesión cerebral (lóbulo parietal posterior derecho) presentó nueva-
mente una recidiva local, que fue diagnosticada mediante RM, y se rein-
tervino 34 meses después de la cirugía abdominal para una nueva extir-
pación del tumor cerebral, cuya anatomía patológica fue informada
como astrocitoma anaplásico de grado III, con elevado índice de prolife-
ración tumoral.
El paciente actualmente está siendo controlado por el servicio de onco-
logía de nuestro hospital, se encuentra asintomático y sin recidiva en lo
que se refiere al sarcoma embrionario tras un seguimiento de 36 meses,
aunque en tratamiento radioterápico por su lesión cerebral.

DISCUSIÓN

El sarcoma indiferenciado (embrionario) es un tumor he-
pático maligno de la edad pediátrica, que en raras ocasio-
nes afecta al adulto.
Según nuestros datos, solamente se han publicado 70 ca-
sos en adultos desde 1955 hasta la actualidad, de los cua-
les 38 eran mujeres y 25 varones, pero no está disponible
en 7 casos el sexo de los pacientes5-49. La media de edad
de los pacientes fue de 32 años (rango, 15-86) (tabla I).
Como puede observarse en la figura 3, en la mayoría de
los casos publicados en pacientes adultos, el sarcoma em-
brionario de hígado aparece antes de los 30 años de edad.
La localización más frecuente del tumor es el lóbulo 
hepático derecho (40 casos), seguida del lóbulo hepáti-
co izquierdo (11 casos), y bilateral (3 casos), aunque no
está disponible la localización en 17 de los casos publi-
cados.
La presentación clínica suele ser poco específica, aunque
la mayoría de los pacientes refieren dolor en el epigastrio
o en el hipocondrio derecho, e incluso puede aparecer,
como en el caso presentado, una masa abdominal palpa-
ble. Junto con ello, pueden aparecer algunos síntomas sis-
témicos relacionados con la extensa necrosis tumoral que
suele asociarse, como fiebre, así como pérdida de peso,
vómitos y alteración del hábito intestinal.
Macroscópicamente, la mayoría de las lesiones suelen ser
únicas, bien circunscritas, con una seudocápsula fibrosa
que las separa del parénquima residual comprimido en la
periferia, aunque hay una cierta invasión del parénquima
hepático adyacente, con áreas sólidas y quísticas, y con
apariencia tumoral gelatinosa.
Su principal característica son las células que lo compo-
nen, que no muestran ningún tipo de diferenciación celu-
lar específica hacia ninguna línea celular, aunque actual-
mente se acepta que es una neoplasia indiferenciada
cuyas células tienen cierta capacidad de diferenciación di-

vergente en proporción y grado de expresión variable, ya
sea a fibroblastos, histiocitos, células fibrohistiocíticas o
miofibroblastos.
Todos los casos descritos en los que se ha realizado in-
munohistoquímica son reactivos para la vimentina y la
alfa-1-antitripsina.
Una característica morfológica del SIH es la presencia de
glóbulos eosinófilos intracelulares y extracelulares, PAS
positivos, diastasa resistente. En algunos casos, como el
aquí descrito, el componente sarcomatoso pleomórfico
puede aparecer asociado a estructuras quísticas del epite-
lio biliar y hepático, similar a un hamartoma mesenqui-
mal benigno, que algunos autores parecen relacionar, su-
giriendo una evolución maligna de éste20.
Las extensas necrosis y hemorragias, los quistes biliares 
o mucosos, los seudoquistes mucoides, la proliferación 
de las células anaplásicas fusiformes o epiteloides, junto
con las células cargadas de globos hialinos, PAS-D+, son
hechos característicos del sarcoma indiferenciado de hí-
gado.
El diagnóstico diferencial anatomopatológico debe plan-
tearse con el angiosarcoma (negatividad para CD-31, CD-
34 y F-VIII), el carcinoma hepatocelular sarcomatoide (el
1,8% de los hepatocarcinomas) –que carece de estructu-
ras quísticas epiteliales, cuyas células son positivas para
la queratina y negativas para la vimentina–, el fibrohistio-
citoma maligno, el leiomiosarcoma, el liposarcoma, el an-
giomiolipoma, el rabdomiosarcoma de conductos biliares,
el hepatoblastoma anaplásico de células pequeñas y el ha-
martoma mesenquimal.
El diagnóstico diferencial radiológico ha de hacerse con
las lesiones sólidas, solitarias, que pueden mostrar una
degeneración quística parcial, como el carcinoma hepato-
celular, el carcinoma fibrolamelar, el colangiocarcinoma
intrahepático, el angiosarcoma, el hemangioendotelioma
epiteloide y otros sarcomas, el linfoma, la enfermedad
metastásica y el adenoma hepatocelular, así como con las
lesiones solitarias predominantemente quísticas, como el
cistoadenoma biliar, el cistoadenocarcinoma, la degenera-
ción quística de carcinoma hepatocelular y las causas in-
fecciosas, como abscesos, enfermedad metastásica o he-
matoma postraumático en resolución.
El tratamiento del SIH consiste básicamente en la extirpa-
ción quirúrgica, y debe llevarse a cabo cada vez que hay
evidencias de una enfermedad confinada en el hígado.
Cuando el tumor es irresecable o en presencia de una en-
fermedad extrahepática, está justificado considerar la ra-
dioquimioterapia, asociada o no a la cirugía, aunque se
han intentado otras formas de terapia para este tipo de tu-
mor (tabla II), como la ligadura de la arteria hepática aso-
ciándola a la quimioterapia, con buenos resultados. Por
otro lado, el esquema quimioterápico ha sido diferente en
cado caso revisado, aunque, con los datos disponibles, no
puede afirmarse que los pacientes sometidos a cirugía
asociada a quimioterapia obtuvieron mejores resultados
que los sometidos a cirugía solamente5-49.
Pese a todos los tratamientos, el pronóstico del sarcoma
indiferenciado de hígado es malo, y los avances en el
campo de la oncología no han contribuido a mejorarlo de
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forma significativa, ya que el 80% de los pacientes muere
antes de los 11 meses después del diagnóstico, y son muy
frecuentes las recurrencias y la diseminación a órganos
vecinos.
En conclusión, el SIH es una neoplasia poco frecuente de
origen mesenquimal, muy poco común en la población
adulta, cuyo origen celular exacto permanece indetermi-
nado. La mejor opción terapéutica sigue siendo, por el
momento, la cirugía, asociada o no a la quimioterapia,
aunque el pronóstico continúa siendo poco esperanzador.
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