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Hospital Ramén y Cajal, Madrid.

Resumen

Introduccion: Los sarcomas primarios de higado son una entidad extremadamente rara,
representando entre el 0,1-2% de todos los tumores hepaticos. Son mas frecuentes en ninos y, en
adultos, suponen un espectro de distintos tipos de tumores con un prondstico generalmente muy
desfavorable, con rapida velocidad de crecimiento y corta supervivencia con o sin tratamiento. Por
orden de frecuencia son: angiosarcoma, leiomiosarcoma, sarcoma embrionario indiferenciado,
hemangioendotelioma epitelioide e histiocitoma fibroso maligno. Los sintomas asociados a este tipo
de tumores son inespecificos, incluyendo el dolor abdominal, fiebre, masa perceptible y ruptura o
sangrado.

Caso clinico: Mujer de 42 afos con antecedentes de sindrome de Li-Fraumeni, sometida a
mastectomia bilateral por cancer de mama en 2007 y anexectomia y salpinguectomia bilateral
profilacticas en 2019. Trasladada a nuestro hospital con diagndstico de quiste hepatico de 12 x 9 x
12 cm en lébulo hepatico derecho con crecimiento respecto a estudios previos y sospecha de
sangrado activo con coleccion subcapsular hepatica. A su llegada, tras constatar el sangrado activo
de la lesion se realiza arteriografia con embolizacion de 3 focos de sangrado en la arteria del
segmento V. Una vez controlado el episodio de sangrado, se observa en controles radioldgicos
crecimiento progresivo de la lesiéon con aumento de 5 cm en seis meses, por lo que se decide
realizacion de PAAF para caracterizacion y estudio de extension ante sospecha de tumoracion
primaria hepética. El resultado de la PAAF es compatible con sarcoma hepatico y el estudio de
extension es negativo, por lo que se decide intervencién quirurgica con un volumen hepatico
remanente del 34%. Los estudios citologicos de liquido ascitico y pleural fueron negativos. Es
intervenida realizandose trisegmentectomia hepatica derecha, colecistectomia y esplenectomia por
rotura esplénica secundaria a hiperaflujo tras maniobra de Pringle. Durante el posoperatorio
presentd derrame pleural derecho secundario a ascitis que requiri6 toracocentesis evacuadora y una
coleccidn en el lecho de la resecciéon hepatica que se manejo con colocacion de drenaje tipo Pig-Tail.
Present6 buena evolucién posterior siendo dada de alta en el trigésimo dia de ingreso. El resultado
anatomopatoldgico definitivo: sarcoma embrionario hepatico indiferenciado de 19 cm de maxima
dimensidn con ruptura de capsula hepatica, margenes libres en la pieza.

Discusion: Dentro de los sarcomas hepaticos, el sarcoma embrionario indiferenciado es
excepcional. La baja incidencia de estos tumores limita tanto su estudio como su manejo, pues no se
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dispone de evidencia suficiente para establecer directrices. Los factores asociados a un peor
pronostico descritos en la literatura disponible son: el tipo histologico, la afectacién ganglionar, la
ruptura de la capsula tumoral y las resecciones R1-R2. Se relacionan con un mejor prondstico: las
resecciones RO, el bajo grado de diferenciacion y los tumores de pequefio tamano. La reseccion
quirargica RO de estos tumores supone la base del tratamiento, pudiendo complementarse con
quimioterapia y/o radioterapia adyuvante. Es crucial, aunque complicado por lo inespecifico de su
clinica, su diagndstico y tratamiento precoz.
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