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Sarcoma indiferenciado (embrionario) del hígado. 
Informe de un caso en un adulto 

Álvaro L Padilla-Rodríguez,* Mercedes Hernández-González,* 
Avissai Álcántara-Vázquez* 

RESUMEN 

Se trató de una mujer de 35 anos que presentaba dolor en epigastrio e hipocondrio derecho, distensión abdominal, 
sensación de masa de dos meses de evoluc1on. Al examen tísico se palpaba una masa en epigastrio, hipocondrio 
derecho e hipogastrio. Los estudios de 1magen corroboraron tumor dependiente del lóbulo izquierdo del higado. Se 
realizó hepatectornia izquierda con resecc1on completa del tumor, media 30 x 18 x 12 cm, pesaba 4,200 gramos: bien 
delimitado, multinodular, con alternancia de áreas solidas y quist1cas. M1croscop1carnente se constituye de celulas 
neoplásicas malignas dispuestas al azar sin un patron de d1terenciac1ón espccif1co, en algunos s1t1os con patron he
mangiopericitoide. en otros de aspecto sarcornatoso, y con arcas rnixo1des; las celulas son de lorrna y tamaño varia
ble, entre pequeñas. fusiformes y estrelladas, alternando con otras gigantes rnultinucleadas pleomorficas. Por 
inrnunohistoquirntca, las celulas neoplas1cas son pos1t1vas para v1rnent1na. alta-l-ant1tr1ps1na. alta- 1-ant1qu1rn1otr1ps1na 
y lisozima. que denota estirpe niesenqu1matosa. pciro sin ninguna d1ferenc1ac1on especrl1ca Ev0Juc1ono desfavorable
mente y fallec10 cinco meses despues de la c1rug1a El sarcon1a 1nd1fercnc1ado (embrionano) del h1gado es un tumor 
casi exclusivo de nulos en quienes ocupil el quinto lugar en frecuencia de tun1ores tiepat1cos pnrnanos. es extraordi
nariamente poco frecuente en adultos. en el Ho~p1tal General es el segundo caso que se presenta en adultos 

Palabras clave: Sarcoma. 1nd1ferenc1ado. en1br1onar10. h1gado 

ABSTRACT 

We present the case ora 35-ye.:Jr old fernale pat1ant tt1at reportad syrnptorns o! p~--i1n 1n the ep1gastr1un1 and nght 
hipocondriun1. abdonHnal stra1n. and the sensat1on ot a n1ass that had 2 rnonrt1 of evolut1on. Palpat1on lfJ c/1n1cal ax· 
amination showed a n1ass Jocated m ttie ep1gastnun1. nght t11pocondnurn and t11pog~-istnurn. ln1age stud1es detected 
a tumor locatcd 1n the leN lobe or the l1vvr A lelt /1vpatt3'ctorny ~'\.'as pertorrned w1tt1 tt1e con1pletv rasect1on of the tu
n1or. The tun1or was 30 .-. 18 .-. 12 cn1 and we1ghvd .J200 grarns lt had very well delined edges w1tf1 rnult1/ocular char
actenstics, altarn;:1f1ng w1th sol1d and cyst1c a.reas The IJ1stopatholog1cal study s/Jowed n1aflgn neoplast1c cells ran
domty arranged wlthout any spec1ftc d1fferent1at1on pattern, sonu" areas had an hernang1openc1to1d pattern. others 
hada sarcomarous aspect w1th rn1>.01d areas The cells were w1dely variable frorn l1ttla, tus1/ofln to srar-sh._"fped, al
ternating w1tt1 other g1ant n1ult1nucleated pleo111orpl11c ce/Is They ~vere pos1t1ve for v1rr1ent1n, ._--illa-1-ant1rnps1n. alla-
1·ant1chemotnps1n and flsoz1m. Th1s data 1nd1cated a rnesenchy1nal ong1n but w1th no spec1f1c d1fferent1at1on. The 
evofut1on ot the case was not favorable and the pat1enr d1ed f1ve n1ont/Js aNer surgery. Undlfferent1ated (embryonal) 
sarcoma of the llver appears almost exclus1vafy 1n c/11/dren. Ir occup1es t11e tlfth place 1n trequency and its extraord1-
nanly rare in adults. Th1s case is the second one reg1stered in an aduft m our /1osp1taf. 

Key words: Sarcoma. und1flerenr1atad, ernbryona/, /Jver. 

INTRODUCCIÓN 

Los tumores mesenquimatosos en el hígado son 
mucho menos frecuentes que los tumores epiteliales. 

Los sarcomas representan apenas el 2º/o de neopla
sias malignas primarias del hígado, 1 de los cuales el 
50º/o corresponden a angiosarcomas y el restante a 
otro tipo de sarcomas_ 

• Servicio de Patologia del Hospital General de México. Facultad de Medicina, Universidad Nacional Autónoma de México. 
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El sarcoma indiferenciado (embrionario) del híga
do es un tumor mesenquimatoso maligno que no 
manifiesta ninguna evidencia de diferenciación a al
guna línea celular o tejido específico. Se presenta 
casi exclusivamente en niños. la mayoría entre la pri
mera década de la vida 2 y es muy raro en adultos. 3 · 5 

Es un tumor de pronóstico muy desfavorable y casi 
siempre de curso letal, pese al tratamiento. 

PRESENTACIÓN DEL CASO 

Se trató de una mujer de 35 años de edad, sin ante
cedentes di? importancia, quien presentó aumento 
de volumen abdominal y dolor tipo cólico en hipo-

/·"i>:ura l .. \.<1r('t>f11<J tnd1_(1·ri·11L·1.ido (l'nthr1onar10) d,·{ hf.~ado. 

\llf'•'rj/,·u· ,¡,, ,-,,,r,· ¡.·¡ t1on••r \U\f/f/t\"•• '""'' ··or11{'!1·ra1111•1lft• •• ¡ 
/1Jhu/,1 l.-1¡u1,•1,J,, .J,·/ 111,i._•,¡,/,1. •'.\ n111/t111r>,}1dar ,·r1n <Ír<'<J~ c¡11i.\fl

t'tl\ \" ll<'<'l•>f/<"<I\ t'l>\t'f"\t'\t" <''<'<l\< 1 f'<lf"t;l1</l'ftrl(l lzt'f'<Íflt'O f"t'\l 

dual <'•""f''"lln1,J,, ,¡ {,¡ !'•"rl/•"''" l•11•n ,/,·/u11ffa,J,, d<'I """''" 

J."i~ura 2. (",:lula\ 111d1j(·r1·11c1ad<1\ c¡1u· _(r1caltnc•111c• prt'.H'ltlt.Jll 

1·asos alargado.\ d1• 11,¡r,·d,•\ d1·f.i.:ada' da11do un pcllrtÍll h1•1f1a11-

giopcric1to1d1• a !ti !t'.H•'lfl ( //i:' /(}(},\') 

condrio derecho y epigastrio de intensidad crecien
te, con sensación de masa y pérdida de 5 kg de 
peso, cuadro clfnico de dos meses de evolución. Al 
examen físico con abdomen globoso a expensas de 
una masa neoplásica palpable en hipocondrio dere
cho y epigastrio que alcanzaba hasta el hipogastrio. 
Los estudios de imagen (tomografía axial computa
rizada y resonancia magnética nuclear) corrobora
ron una lesión de densidad heterogénea sólido/ 
quística dependiente de segmentos hepáticos l. 11, 
111 y IV. Las pruebas de función hepática estaban 
dentro de parámetros normales. Con estos datos 
fue sometida a cirugía y se realizó hepatectomía iz
quierda con resección completa del tumor. La pa
ciente fue dada de alta solicitada y falleció cinco 
meses después de la cirugía con datos clínicos de 
actividad tumoral. 

Hallazgos macroscópicos 

La pieza midió 30 x 18 x 12 cm y pesó 4,200 gramos; 
la superficie externa era multinodular; al corte, el tu
mor sustituia casi completamente el lóbulo izquierdo 
del hígado, con escaso parénquima residual en la 
periferia; era de bordes bien definidos, con múltiples 
áreas sólidas a manera de nódulos confluentes, de 
color blanco grisáceo que alterna con áreas de as
pecto mixoide con degeneración quística de tamaño 
variable, ZOQaS de necrosis y hemorragia (Figura 1). 

Hallazgos microscópicos 

Los cortes histológicos teñidos con hematoxilina
eosina muestran una lesión neoplásica compuesta 
de células parenquimatosas con características de 
malignidad sin ningún tipo de diferenciación especí
f 1ca, de forma y tamaño variable, siendo, en las 
áreas sólidas, fusiformes de núcleos ovales alarga
dos. entre fibras de tejido conectivo y dispersas al 
azar; en otras áreas de aspecto mixoide son más 
pequeñas, redondeadas y con escaso citoplasma. 
otras irregulares y estrelladas dispersas en un es
troma laxo; en otros sitios más compactas con 
abundantes vasos sanguíneos de tamaño variable 
con disposición en un patrón hemangiopericitoide 
(Figura 2). Focalmente, recuerda angiosarcoma y 
sarcoma fusocelular; son frecuentes las figuras de 
mitosis, y resaltan entre las células descritas otras 
gigantes multinucleadas pleomórficas (Figura 3), al
gunas con glóbulos hialinos intracitoplasmáticos 
positivas con el ácido periódico- Schiff. El tumor se 
encuentra bien delimitado del parénquima hepático 
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residual por una pseudocápsula fibrosa con escaso 
infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario. Se obser
van además aislados conductos biliares y verdade
ros espacios porta atrapados, sobre todo en la peri
feria del tumor (Figura 4). 

Con inmunohistoquímica, las células neoplásicas 
son positivas a vimentina, alfa-1-antitripsina, alfa-1-
antiquimiotripsina y lisozima, y son negativas para ci
toqueratinas, factor VIII, desmina, actina músculo 
específico. PS-100 y CD 34. 

DISCUSIÓN 

El sarcoma indiferenciado (embrionario) del hígado 
fue descrito por primera vez como una entidad dife
rente por Stocker e lshak en 1978.2 Hasta entonces 
había recibido otras denominaciones, como sarco
ma embrionario. mesenquimoma, sarcoma prima
rio, fibromixosarcoma y mesenquimoma maligno.7·8 

este último término, quizás el que más se ha em
pleado. fue acuñado por Stout en 1948.6 Sin embar
go, por definición, el mesenquimoma es un tumor 
con dos o más tipos de tejidos diferenciados no re
lacionados sumados a un elemento fibrosarcomato
so por lo que no va de acuerdo con las característi
cas del sarcoma indiferenciado (embrionario) del hí
gado, siendo este último el término más adecuado 
con su descripción. 

Se presenta casi exclusivamente en niños. más 
frecuente en la primera década de la v1da. 2 · 9 Entre 
ellos ocupa el cuarto lugar en incidencia de tumo
res primarios del hígado. precedido por el hepato
blastorna. el hemangioendotelioma infantil y el car
cinoma hepatocelular. En adultos, el sarcoma más 
frecuente es el angiosarcoma, 1·

1 º seguido del he
mangioendotclioma epitolioide; el sarcoma indife
renciado (embrionario) del hígado es extremada
mente raro en adultos y hay muy pocos casos re
portados.3 5 · 1 .: En más del 90~0 de los casos. 
clínicamente se presenta con sensación de masa 
palpable y/o dolor abdominal. tal y como se suce
dió en nuestro caso; otros síntomas inespecíficos 
descritos son: fiebre, pérdida de peso, anorexia, 
vómito. diarrea. En los estudios de imagen habi
tualmente se observan con apariencia sólida me
diante ultrasonografia y sólida con componente 
quistico en proporción variable en la tomografía y 
resonancia magnética. 11 · 13 de la misma forma 
como fue descrita en nuestro caso. 

Nuestros hallazgos macro y microscópicos con
cuerdan con los de la mayoría de casos reportados, 
tratándose de una lesión predominantemente sólida 

170 

/·"i;:ur11 3. ,\/"."''r a1011t'11fo .J,· /11, ('"'"'"' 1n.J1ji·r,·11,·1a.Ja, .Í<'f•'' 

'"" \' f<lllhll/t> \'tJr1a/>J,·. tJ/g1<11t1.\ f'•'c¡11•·1/tJ\ 1rr't•gu/¡¡r,•,, •''"''' ,., 

trr·lladll' \' utra.' X'X•Jlll<'\ 1111du11u.·f,«i.la\ ( ///'.' .JOUX 1 

l·"i;:ura ./. < ·011.Í1H·to.\ ///{1,11t'\ a1r,1¡•.1.J,,, ··n la f'<'f't}t·na tf,·/ tu 

mor (///'.' /OtJXJ 

a manera de nódulos confluentes que alterna con 
áreas quísticas y zonas de necrosis y hemorragia. La 
aparente delimitación macroscópica del tumor se co
rrobora histológicamente por la presencia de una 
pseudocápsula fibrosa que la separa del parénquima 
residual comprimido en la periferia. Su principal ca
racterística son las células parenquimatosas que lo 
componen, las cuales no muestran ningún tipo de di
ferenciación específica hacia alguna linea celular, 
que es de donde deriva su nombre, ya que pueden 
ser pequeñas. alargadas fusiformes. estrelladas y gi
gantes multinucleadas. sobre un estroma laxo de tipa 
mixoide. Focalmente pueden adoptar patrones que 
recuerdan algún tipo de sarcoma, en nuestro caso 
había zonas que recordaban angiosarcoma y he
mangíopericitoma; se han reportado casos con dife
renciación a fibrohistiocitoma maligno, diferenciación 
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fibroblástica, rabdomioblástica y leiomioblástica tan
to morfológicamente como por inmunohistoquímica y 
ultraestructura. 15- 17 

Todos los casos reportados con inmunohisto
química son reactivos para vimentina y alfa-1-anti
tripsina;18·19 también nuestro caso fue positivo para 
vimentina, alfa-1-antitripsina, así como para alfa-1-
antiquimiotripsina y lisozima. y resultó negativo 
para marcadores epiteliales, musculares, vascula
res y neurogénicos. lo cual nos indica su origen 
mesenquimatoso. pero sin ninguna diferenciación 
específica. 

Respecto a su histogénesis, hasta el momento 
permanece incierta. Desde su descripción inicial 
se pensó que podría tratarse de la contraparte ma
ligna del hamartoma mesenquimatoso 2 por el ha
llazgo de conductos en la periferia del tumor, he
cho que se ha descartado pues ya se sabe que 
corresponden a conductos biliares atrapados y no 
como parte del proceso neoplásico. Sin embargo 
hay casos reportados de sarcoma indiferenciado 
(embrionario) del hígado con asociación a hamar
tomas mesenquimatosos.;:oº·21 Solamente hay un in
forme sobre dos casos con reactiv1dad por inmu
nohistoquímica con marcadores epiteliales. así 
como por ultraestructura, lo que podría sugerir que 
se traten de carcinomas hepatocelulares con 
transformación sarcomato1de.;.:~ Sin embargo, el 
número poco representativo de estos hallazgos y 
el contexto global de este tipo de neoplasia no ha
cen válida esta hipótesis. Lo que se acepta actual
mente es que se trata de una neoplasia indiferen
ciada cuyas células tienen cierta capacidad de di
ferenciación divergente en proporción y grado de 
expresión variable. ya sea a fibroblastos, histioci
tos, células fibrohistiocíticas o rnrof1broblastos. 22 

El pronóstico es muy pobre, el so~-º de los pacien
tes mueren antes de los 11 meses después del diag
nóstico. son frecuentes las recurrencias y la disemi
nación a órganos vecinos; las metástasis a distancia 
son poco frecuentes. En nuestro caso. la paciente 
falleció cinco meses después de la cirugía con sos
pecha clinrca de actividad tumoral. Un estudio repor
ta que tumores aneuploides son más agresivos que 
tumores diploides.23 

Los principales d1agn6st1cos diferencia/es se esta
blecen con f1broh1st1oc1toma maligno, rabdomiosar
coma de conductos biliares. hepatoblastoma anaplá
sico de células pequenas, carcinoma hepatocelular 
sarcornatoide y hamartoma mesenquimatoso. 1s.22 

A pesar de ser extremadamente raro, se puede 
presentar en adultos y es importante conocerlo debi-

do al desfavorable pronóstico y curso agresivo que 
tiene. En el Hospital General de México éste es el 
segundo caso reportado de sarcoma indiferenciado 
(embrionario) del hígado en un adulto. El primero fue 
un caso de autopsia en una mujer de 68 años.24 
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