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Titulo:

Seguimiento a un afio de un tumor muy infrecuente: Sarcoma Embrionario Indiferenciado Hepético. Reporte de caso.
Tipo de trabajo:

CASO CLINICO

Introduccion:

De los tumores malignos en edad pediatrica, los tumores hepéticos primarios representan Unicamente del 0.5 al 2% de
los casos y 15-20% de los tumores abdominales. De los cuales los mas frecuentes son el hepatoblastoma y el
hepatocarcinoma, representando el 66% de los tumores hepéticos malignos. Siendo el Sarcoma Indiferenciado
Embrionario Hepéatico (SIEH) unicamente el 9-13%, con incidencia de 1:1 millén nacidos vivos; representa una
neoplasia muy agresiva de origen mesenquimatoso con tendencia a metastasis local y a distancia. Histéricamente la
supervivencia tras el diagnéstico era limitada, con tratamiento enfocado a la reseccion quirtrgica. Recientemente el
tratamiento multimodal, combinando tratamiento quirdrgico y quimioterapia adyuvante, ha mejorado la supervivencia
global. Debido a una baja incidencia anual, se encuentran pocos casos reportados en la literatura, siendo mas
frecuente de 6-10 afios de edad, sin predominio de sexo. Se caracteriza por manifestarse como una masa abdominal
con o sin dolor, sintomas constitucionales, fiebre asociada a hemorragia y necrosis, que por su rapido crecimiento
puede presentar ruptura espontanea de la lesion en la cavidad abdominal. No existen hallazgos de laboratorio ni
inmunofenotipo especificos, ocasionalmente se encuentra positivo a vimentina, desmina, CD68, al antitripsina, CD10 y
glipicano 3. Existe mayor riesgo de recaida en los casos que presentan margenes positivos y aquellos con ruptura de
capsula espontanea o iatrogénica.

Objetivos:

Documentar uno de los pocos casos de Sarcoma Embrionario Indiferenciado Hepético, un tumor muy agresivo que con
tratamiento multimodal present6 evolucién favorable. Asi como revision de las principales caracteristicas del mismo,
pues al ser un tumor hepético de muy baja incidencia, puede confundirse con una lesién hepética benigna por su
similitud en cuanto a caracteristicas macroscopicas.

Material y Métodos:

Escolar masculino de 5 afios con dolor abdominal tipo opresivo en cuadrante superior derecho de una semana de
evolucidn, agregandose fiebre de 38°C. Con migracion del dolor abdominal a cuadrante inferior derecho y datos de
irritacién peritoneal. Hospitalizado en 1° nivel, se realiza laparotomia exploradora, encontrando tumoracién sangrante
hepéatica derecha; es trasladado a HGO. A su llegada con choque hipovolémico, anemia normocitica normocrémica,
leucocitosis, hiponatremia, hipocalcemia y alfafetoproteina 0.81.

Cirugia: Laparotomia exploradora encontrandose tumoracion hepatica en segmento V, VI, VII, macroscépicamente con
impresion de presentar pseudocépsula fibrosa que delimitaba parénquima hepatico, por lo cual se decidio realizar
tumorectomia siguiendo el borde de la cdpsula, con aparente reseccion completa. Pieza con componente quistico y
sélido, asi como areas color café claro, amarillas y extensas areas de hemorragia. Con peso de 480 gramos, midiendo
9cmx7.5cmx5cm.

Histopatoldgico: Neoplasia maligna mesenquimal, con células fusiformes, citoplasmas amplios eosinoéfilos, abundantes
células gigantes multinucleadas tumorales bizarras, areas con patron mixoide, abundantes mitosis atipicas, necrosis
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tumoral extensa y hemorragia. Compatible con Sarcoma Indiferenciado Embrionario Hepético.

AngioTC/TC toracoabdominal: nodulaciones pulmonares sospechosos de infiltracién, ademas de ganglios con
alteracién en morfologia.

Gammagrama 0seo: sin hallazgos gammagraficos o zonas de concentracién focal de radiofarmaco sugestivas de
actividad neoplasica o metastasica a nivel 6seo.

Aspirado de médula 6sea hilateral: sin datos de infiltracion.

Se da quimioterapia adyuvante, etapificado como Estadio IV T2b, N1, M1, PRETEXT lll. Con mejoria de pronéstico y
sobrevida global, se aplican 9 ciclos Ciclofosfamida + Vincristina + Doxorrubicina y 3 ciclos con Ifosfamida/Mesna +
Vincristina + Actinomicina.

Con PET/CT como parte del seguimiento al cumplir un afio postquirdrgico, reportdndose sin focos de hipercaptacion o
signos radioldgicos sugestivos de actividad tumoral macroscépica.

Resultados:
no aplica para caso clinico
Conclusiones:

La importancia de estudiar el SEIH radica en que es un tumor muy infrecuente el cual por su apariencia macroscopica
quistica puede confundirse con una lesion benigna; siendo agresivo, con alta mortalidad, representando <1% de todos
los tumores malignos y 9-13% de los tumores hepéticos.

Debido a que sus hallazgos clinicos y radioldgicos a menudo son inespecificos, el diagnostico del SEIH se basa
exclusivamente en el examen histologico y en la evaluacién inmunohistoquimica.

El tratamiento multimodal requiere un diagnéstico conciso y oportuno para mejorar la tasa de supervivencia, como en el
caso de este paciente.
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