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Sarcoma indiferenciado de higado

Dres. Isabel Lizaso’, Oscar Chavarria?, Ruver Berazategui®,

Resumen

Se presenta un nifo de 13 afos con sarcoma
indiferenciado de higado, tratado con hepatectomia
derecha y quimioterapia posoperatoria, con 2 anos de
evolucion libre de tumor.

El sarcomaindiferenciado de higado tiene una baja
incidencia dentro de los tumores hepaticos, éstos son
predominantemente epiteliales y constituyen el 0,5% a 2%
de todos los tumores malignos infantiles.

Se comenta su forma de presentacion como masa
abdominal asintomatica de crecimiento masivo y
rdpidamente mortal, de la paraclinica se destacan la eco y
tomografia, que muestran un proceso de sustitucion,
muchas veces sudoquistico.

Se detallan sus caracteristicas anatomopatoldgicas, que
tipifican este sarcoma poco diferenciado, de origen
mesenquimal.

El tratamiento quirdrgico es el tnico que logra
sobrevidas, la hepatectomia conlleva riesgos intra y
posoperatorios que inciden en la mortalidad.

El prondstico es mal, con sobrevida sin enfermedad a
los 2 anos, del 20%.

Palabras clave: Sarcoma indiferenciado hepatico —
terapia — pronadstico.

Summary

The author presents a case of undifferentiated hepatic
sarcoma (UHS) in a 13 year old child treated with right
hepatectomy and postoperative chemotherapy, with a 2
year free—of-tumor evoluction. UHS is of low incidence
among hepatic tumors, they are mainly epithelial and
constitute 0,5 to 2% of all infantile malignant tumors. Its
clinical presentation is that of and asymptomatic abdominal
mass of massive and rapidly mortal growth. Among
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paraclinical tests echography and tomography stand out,
showing a substitution process which is frequently
pseudocystical. The anatomopathological features, which
typify this undifferentiated sarcoma of mesenchimai origin.
are detailed. Surgical treatment is the only one that
achieves survival; hepatectomy carries intra and
postoperative risks that incide on monrtality. Prognosis 1s
poor. with a 20% survival without disease after two years.

Introduccion

Los tumores hepaticos malignos primitivos constitu-
yen 0,5 a 2% de todos los tumores maligno infantiles
1. Dentro de ellos hay un franco predominio de los
tumores epiteliales, teniendo los sarcomas una muy
bajaincidencia ?-¢/

En lo que respecta al sarcoma indiferenciado hay
poco mas de 60 casos publicados a nivel mundial,
desde su definicion histopatolégica en 1973 por Stan-
ley y Dehner (7

Por este motivo consideramos de interés la pre-
sentacién del caso como aporte a la casuistica.

Se manifiesta como una tomoracion hepéatica con
imagenes solidoquisticas e hipovascularizadas que
plantean diagnodsticos diferenciales con el abceso he-
patico o la equinococosis complicada, patologias mas
frecuentes en nuestro medio.

Por ser una neoplasia muy agresiva el unico trata-
miento efectivo es la hepatectomia con reseccion
completa del tumor. El caso que presentamos sufrié
una hepatectomia derecha y lleva 2 aios de sobrevi-
da libre de tumor

Caso clinico

A.L. Sexo masculino. 13 anos. R.N. Procedencia: Las
Piedras.

M.1.: 28/8/87. Dolor abdominal.

E.A.: Comienza 1 mes antes con dolor en hipocon-
drio derecho y epigastrio, gravativo; aumenté de in-
tensidad la dltima semana y se irradid al hombro
derecho.
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Tos y expectoracion mucosa. No trastornos diges-
tivos. Astenia y adelgazamiento.

Examen: Licido. Febril (37°C). Tinte racial.

Abdomen: Hepatomegalia. Tumoracién de hipo-
condrio derecho y epigastrio, de 8 x 8 cm, redondea-
da, tensa, lisa, que hace cuerpo con el higado, dolo-
rosa; deforma la regién toracoabdominal derecha.

Fosas lumbares libres. Pleuro pulmonar: esterto-
res subcrepitantes gruesos bilaterales. Resto: sin par-
ticularidades.

Paraclinica: Hematocrito 30%. Hemoglobina: 10,2
g%. Glébulos blancos: 12.300/mm?3. V.E.S.: 72 mm.
Tiempo de protrombina: 100%.

Ecografia:(Dr. H. Marta): En Iébulo derecho hepa-
tico proceso expansivo de 154 x 137 mm que se
diferencia del parénquima normal, con zonas aneco-
génicas multiples en su interior. Vesicula s/p. Vena
cava comprimida y desplazada. Rifién derecho de
topografiay morfologia habitual.

Radiografia de tdrax sin particularidades.

Planteo preoperatorio: Quiste hidatico complicado
de higado. Tumor hepatico.

Operacion: 3/IX/87. Prof. Dr. Chavarria. Dra. Liza-
so, Dr. Berazategui. Anestesia general. Dr. Ventos.

Incisién: Oblicua subcostal derecha que luego se
amplia a una toracofrenolaparotomia en noveno es-
pacio.

Exploracién: Voluminosa tumoracién aparente-
mente quistica en el Iébulo derecho al que sustituye.
Resto sin particularidades. Puncién: (-). Se abre acci-
dentalmente en su cara superior, saliendo tejido de
aspecto tumoral.

Anatomia patolégica extemporanea (Dra. Gutié-
rrez): Tumor maligno de higado. En acuerdo con el
anestesista se decide la hepatectomia.

Se amplia la incisién. Liberacién del higado; se
repera cava inferior. Colecistectomia. Diseccién del
pediculo hepético; ligadura de las ramas derechas
arterial, porta y biliar. Reseccién del l6bulo derecho
hepatico por digitoclasia por fuera del tumor, respe-
tando segmentos 1,2y 3.

Se abre accidentalmente |la suprahepatica izquier-
da en su desembocadura en la cava; se sutura.

Drenajes de térax, subfrénico y subhepético.

Durante la intervencién se pasaron: 10 volimenes
de sangre, 1 It de Haemmacel; 1,5 litros de plasma'y
3 litros de suero glucofisiolégico. Diuresis I/O: 400 m!
en 5 horas (1,6 ml/kg/hora).

Posoperatorio: CT! 5 dias. Drenaje biliar inicial de
400 cc/24 horas, que disminuyd, cesando a los 12
dias. Buena evolucién.

Anatomia. Patologia. (Dra. Gutiérrez): Macrosco-
pia: Lobectomia derecha que pesa 2.700 g y mide
22x20x10 cm; tumoracién de 20 cm de diametro,
seudoencapsulada, que en la superficie de corte tie-
ne aspecto cerebroide y es extensamente hemorragi-
ca. Microscopia: Neoformacién de tipo sarcomatoso

con estroma mixoide en el que destacan focos celula-
res muy pleomérficos con células voluminosas uni o
multinucleadas con citoplasma abundante granular y
frecuentes mitosis atipicas. En la periferia de la tumo-
racion se observan conductos muy dilatados, algunos
de aspecto quistico, constituidos por epitelio cuboi-
deo de caracteres tipicos. Diagnéstico: Sarcoma indi-
ferenciado de higado (Mesenquimoma maligno).

Evolucién: Clinica y paraclinica sin signos tumora-
les.

Tomografia Computarizada a los 2 meses y medio:
Regeneracion hepética a expensas dei lébulo izquier-
do.

Se inicid la quimioterapia precozmente, a la terce-
ra semana, utilizando vincristina, actinomicina D, ci-
clofostamida, adriamicina en 5 ciclos.

Comentarios

El sarcoma indiferenciado de higado es un tumor
raro. Luego de la recopilacién de 60 casos de la
literatura mundial en 1984 (8, hubo solo algunos apor-
tes mas aislados (6412, Clinicamente aparece en la
primeray segunda épocade la vida (1:8.13.14),

Se manifiesta, al igual que otros tumores, como
una masa abdominal asintomatica al inicio; es acom-
panada luego de sintomas inespecificos, como dolor,
astenia, fiebre, adelgazamiento; estos sintomas indi-
can enfermedad avanzada.

Los estudios paraclinicos de laboratorio muestran
pocas alteraciones; las alfa fetoproteinas aqui no va-
rian.

La ecografia muestra el proceso en el higado con
aspecto sélido—quistico. Imagenes similares se ven
en la tomografia axial computarizada (TAC). Este es-
tudio y la arteriografia serian los estudios mas impor-
tantes a realizar. La angiografia evidencia la hipovas-
cularizacion.

Estas imagenes seudoquisticas e hipovasculariza-
das pueden estar dadas por los comunes focos ne-
créticos y hemorragicos. Esas caracteristicas image-
nolégicas lo hacen aparentar un proceso benigno
(1.8,15)

La evolucidn es rapida hacia la muerte, sobre todo
por crecimiento masivo local; puede extenderse por
las suprahepaticas ('8 o pasar al pulmén a través del
diafragma . En la primer consulta muchos ya son
irresecables.

Anatomopatolégicamente son voluminosos, prefe-
rentemente de lébulo derecho, rodeados de seudo-
cépsula; aspecto gelatinoso cerebroide con necrosis
y hemorragia. El aspecto histolégico es caracteristico;
se trata de un sarcoma escasamente diferenciado
con estructuras tubulares. El componente epitelial es
constante, pero se considera que son tibulos atrapa-
dos por el tumor y no estructuras tumorales propia-
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mente dichas, ya que estan en la periferia. Las areas
sarcomatosas tienen componente mixoide, fusocelu-
lar y pleomérfico, asi como zonas esclerosas. Las
células voluminosas, con uno o mas nucleos bizarros
y citoplasma anféfilo o eosindfilo granular son fre-
cuentes. En un 50% se observan focos de hematopo-
yesis extramedular "', Por microscopia electrénica
(18) los tubulos epiteliales corresponden a conductos
biliares con células cuboideas con microvellosidades
en el borde luminal, complejos de unién laterales y
lisosomas citoplasmaticos. Estas células estan sepa-
radas del componente sarcomatoso por una membra-
na basal bien definida y gruesa. Las células sarcoma-
tosas son fusiformes, con reticulo endoplasmico bien
desarrollado, aparato de Golgi prominente y lisoso-
mas; en algunas células hay fibrillas citoplasmaticas y
haces de finos filamentos periféricos. Inmunohistoqui-
mica ('%: Con el método de peroxidasa antiperoxida-
sa no se ha demostrado reactividad para mioglobina,
alfafetoproteina, citoqueratina o desmina en las célu-
las mesenquimaticas del tumor. Se pudo demostrar
positividad citoplasmatica para alfa 1 antitripsina, y
alfa 1 antiquimiotripsina y vimetina, pero los granulos
citoplasmaticos que aparecen hialinos con hematoxi-
lian y eosina, no se colorearon. La positividad para
vimetina y negatividad para citroqueratina avala el
origen mesenquimal puro de la neoplasia. La negati-
vidad para desmina y mioglobina descarta la diferen-
ciacion leiomioblastica o rabdomioblastica de la neo-
plasia.

Tratamiento

La sobrevida solo es posible con la reseccién comple-
ta del tumor (8.19),

La quimio y radioterapia son coadyuvantes; estas
han permitido la reseccién en una segunda operacion
y también son eficaces en las metastasis pulmonares
(18,19)

El ataque quirdrgico agresivo es el mas eficaz
(1920 | a reseccion implica generalmente una hepa-
tectomia derecha. Ella estaria indicada incluso en
casos con metastasis pulmonares que luego se con-
trolarian con quimioterapia (19},

La decisién de la hepatectomia requiere algunas
condiciones para su realizacion; se debe contar con
los elementos de monitoreo clinico y paraclinico indis-
pensables asi como del apoyo de Hemoterapia. Este
es imprescindible pues suelen ser necesarios varios
volimenes de sangre de reposicion.

En el aspecto técnico sefnalaremos solamente el
incidente del desgarro de la suprahepatica, de relati-
va frecuencia; es una de las causas de hemorragia
mas importante, principal riesgo intra y posoperatorio
inmediato (1921-23); g|la grava la importante mortalidad
de estas intervenciones.

Una forma de evitar la lesién de las suprahepaticas

es su abordaje a través del parénquima hepati-
co (4,22.24)_

En el posoperatorio es importante el soporte meta-
bélico; se destaca la ausencia de insuficiencia hepa-
tocitica debido a un remanente hepatico sano y a la
pronta regeneracién hepatocitica que se completa a
los 3 meses de p/o.

La quimioterapia debe posponerse unas 4 a 6 se-
manas para no interferir esta regeneracion ),

Las complicaciones posoperatorias son funda-
mentalmente la hemorragia ya senalada; la infeccién
(abscesos subfrénico o en la herida) y la fistula bi-
liar (23,

Tienen mal prondstico, con sobrevida media de
menos de un afio (*9); el 50% mueren en los primeros
2 anos y sobreviven sin enfermedad menos del 20%
®): son excepcionales sobrevidas a los 5 a. ('®. Las
recidivas, en los resecados, aparecen entre 12y 16
meses después de la exéresis.
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