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LEIOMIOSARCOMA HEPÁTICO PRIMARIO. 
REPORTE DE UN CASO.
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RESUMEN

El leiomiosarcoma hepático primario es un 
tumor extremadamente raro entre los casos 
de tumores hepáticos en adultos, presentan-
do una incidencia de 0.1 y 1%. En este artícu-
lo se presenta el caso de un hombre de 55 
años con cuadro clínico de cinco meses de 
evolución que consiste en dolor abdominal, 
presencia de masa dura, no móvil, de gran 
tamaño, pérdida de peso, disnea y fiebre. 

La tomografía axial computarizada (TAC) 
trifásica mostró masa hipercaptante en su 
periferia durante fase arterial hipodensa en 
su centro, localizada en segmentos VII y VIII, 
sin plano de separación del hígado. Debido a 
su sintomatología, el paciente fue intervenido 
quirúrgicamente por laparatomía exploratoria, 
hallándose masa cerebroide de 40 x 40cm, 
razón por la cual se practicó  una tumorec-
tomía sin hepatectomía, dejando bordes qui-
rúrgicos libres. 

El diagnóstico se realizó, en gran parte, 
mediante evaluación histopatológica, obser-
vándose estroma con formas multinucleadas 
pleomórficas, desmina (+), SMA (actina de 
musculo liso) y MSA (actina músculo específi-
ca) (+), Ki67 (+) y negativo para S100 (proteí-
na S100) y anticuerpo CD117, lo que confirmó 
el diagnóstico de leiomiosarcoma pleomórfico 
de alto grado. Una vez presentó una notoria me-
joría, el paciente fue dado de alta a los 16 días 
de su ingreso y fue derivado al servicio de on-
cología para su adyuvancia con quimioterapia. 

Dado el tamaño de la masa encontrada, 
el pronóstico fue poco alentador, lo que hizo 
que el tratamiento quirúrgico fuera la única 
opción que ofreciera expectativas de super-
vivencia mediante hepatectomías regladas o 
“atípicas” con márgenes de seguridad e inclu-
so trasplante hepático. Teniendo en cuenta lo 
anterior, se optó por la primera opción; tras 

seis meses de la cirugía, observándose mejo-
ría clínica, además del tratamiento adyuvante, 
el paciente, aún con pronóstico desfavorable, 
permanecía estable, asistiendo a controles 
bajo manejo médico multidisciplinario.

INTRODUCCIÓN

El leiomiosarcoma hepático primario (LHP) es 
un tumor extremadamente raro. Para 2011, 
se habían reportado en la literatura inglesa 
menos de 50 pacientes con este tipo de tu-
mor (1,2). En el contexto de este estudio, es 
importante decir que, a la fecha, no existen re-
portes de casos similares en Ecuador y que, 
para 2014, eran muy pocos los casos repor-
tados en América Latina (3). 

En población adulta, los sarcomas hepáti-
cos primarios constituyen un grupo de tumo-
res excepcionales, representando entre 0.1 
y 1% de todos los tumores hepáticos malig-
nos existentes en esta población (4). Por lo 
general, estos se desarrollan en el útero, el 
retroperitoneo, los órganos genitales, los pul-
mones, en el hígado y en los grandes vasos 
(5); por su parte, el LHP surge a partir de las 
células musculares lisas de las estructuras 
vasculares intrahepáticas, de los conductos 
biliares o del ligamento redondo (6). 

Su rareza, sus manifestaciones de imagen y 
su presentación clínica no específica dificultan 
un diagnóstico temprano (7). En la actualidad,  
su diagnóstico puede realizarse antes de ope-
rar, mediante citología o biopsia percutánea 
guiada por imagen, o después de operar (8-
12). Sin embargo, algunas veces el diagnósti-
co diferencial entre sarcoma hepático primitivo 
o metastásico puede presentar dificultades (9), 
razón por la que el estudio anatomopatológico 
es fundamental. El diagnóstico histopatológico 
se caracteriza por la presencia de infiltrados di-
fusos y uniformes en las células en forma de 
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huso con núcleos hipercromáticos (8,9), mien-
tras que en inmunohistoquímica se observa re-
acción positiva para desmina, SMA, MSA, Ki67 
y negativo para S100 y CD117.

La cirugía resectiva es la mejor opción de 
tratamiento de esta condición; en esta se de-
ben mantener los mismos principios quirúrgi-
cos preconizados en la cirugía de sarcomas 
de partes blandas, siendo las resecciones 
hepáticas con márgenes oncológicos la elec-
ción más apropiada o el gold standard. No 
obstante, y debido al avanzado estado  de la 
enfermedad al momento de su diagnóstico, 
la tumorectomía o enucleación seguida de 
tratamiento con quimioterapia coadyuvante 
puede ser otra opción terapéutica a tenerse 
en cuenta, incluso en casos con metástasis 
(10), lo que deja al trasplante hepático como 
última opción.

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 55 años de edad, profe-
sional con labores de oficina sin antecedentes 
médicos de importancia, quien niega consumir 
o haber consumido alcohol y tabaco y reporta 
antecedentes familiares de diabetes mellitus, 
cáncer de esófago y melanoma ocular. Pre-
senta cuadro clínico  de cinco meses de evolu-
ción caracterizado por dolor abdominal, de tipo 
opresivo y de moderada intensidad, localizado 
en hipocondrio derecho y mesogastrio, acom-
pañado de masa abdominal dura, no móvil, de 
aproximadamente 20cm de diámetro, dolorosa 
a palpación (ver Figura 1), hiporexia y pérdida 
de peso, aproximadamente 45 libras en 100 
días, disnea de medianos esfuerzos y fiebre 
vespertina de un mes de evolución previo a in-
greso hospitalario. Con signos vitales estables.

Fig 1. Morfología del paciente. Masa tumoral de gran tamaño en hemiabdomen derecho.	 	
Fuente: Imagen obtenida durante la realización del estudio.
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A través de los exámenes de laboratorio 
se observa anemia leve normocítica hipocró-
mica Hb: 10,1mg/dl, pruebas de función he-
pática y colestásicas normales, tiempos de 
coagulación normales y reactantes de fase 
aguda sin alteraciones. También se obtienen 
resultados normales de marcadores tumora-
les como CAE, alfafetoproteína, CA 125, CA 
15-3, CA 19-9 y CA 72-4. La ecografía de 
abdomen  muestra masa tumoral en parte in-
ferior del hígado de aproximadamente 30 x 

20cm, hipoecoica y vascularizada (ver Figu-
ra 2). Por otra parte, la radiografía simple de 
abdomen permite observar imagen radiopa-
ca en hipocondrio y flanco derechos. La an-
gio-tomografía de abdomen trifásica  mues-
tra masa hipercaptante en su periferia, centro 
hipodenso en fase arterial heterogénea en 
fase portal y tardía, localizada en segmentos 
hepáticos V y VI, sin plano de separación del 
hígado más adenomegalias retroperitoneales 
(ver Figura 3).

Fig 2. Ecografía de abdomen 2D. Masa hepática de gran tamaño, hipoecogénica, con vascularización.	 	
Fuente: Imagen obtenida durante la realización del estudio.

Finalmente, mediante colonoscopía se ob-
servó mucosa de aspecto normal y disminu-
ción de luz a nivel de colon ascendente por 
aparente compresión extrínseca. Se practicó 
laparotomía exploratoria para mejorar el cua-
dro clínico del paciente, encontrando lo si-
guiente:: tumoración tipo cerebroide de gran 
tamaño en lecho hepático, segmentos V y 
VI, de aproximadamente 40x40cm, encapsu-

lada, que desplazaba diafragma derecho y 
estructuras abdominales vecinas, por lo que  
se realizó tumorectomía sin hepatectomía, 
con bordes quirúrgicos libres en muestra por 
congelación; además, se liberaron estructu-
ras vecinas y no se identificaron masas, gan-
glios o siembras metastásicas a simple vista. 
No se presentaron complicaciones quirúrgi-
cas intraoperatorias (ver Figura 4).
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El estudio anatomopatológico (ver Figura 
5) reportó tumor maligno multilobulado con 
las siguientes características: peso, 4341 
g; tamaño, 38 x 35 x 20cm; encapsulado, 
con bordes irregulares y cavitados; de es-
tirpe mesenquimal compuesto por células 
fusiformes; con núcleo alargado; cromatina 

en grumos, y numerosas mitosis. Por su par-
te, el estudio inmunohistoquímico evidenció: 
desmina positivo, SMA y MSA positivos, 
Ki67 positivo en 80% de las células y ne-
gativo para S100 y CD117, lo que confirmó 
diagnóstico de leiomiosarcoma pleomórfico 
de alto grado.

Fig 3. Angio-tomografía trifásica. 
Masa tumoral de gran tamaño 
en lóbulo hepático derecho, 
segmentos V y VI, que desplaza 
órganos intraabdominales.	 	
Fuente: Imagen obtenida durante la realización 
del estudio.

Fig 4. Visualización, durante 
laparotomía exploratoria, de 
leiomiosarcoma hepático primario, 
multilobulado, tipo cerebroide, 
encapsulado, localizado en lóbulo 
hepático derecho.	 		
Fuente: Imagen obtenida durante la realización 
del estudio.
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Fig 5. Estudio histológico e inmunohistoquímico. 
5.a. Se observan células malignas musculares 
fusiformes de núcleo alargado, con zonas de 
necrosis, las cuales son típicas en esta clase de 
tumor. (Tinción con hematoxilina-eosina x100). 
5.b. Presencia de: numerosas mitosis, fascículos 
entrelazados y citoplasma rosado con numerosas 
formas multinucleadas pleomórficas. (Tinción con 
H&E x400). 
5.c. Inmunohistoquímica muestra desmina positivo 
con presencia de células típicas de músculo liso. 
(Magnificación original: x50). 
Fuente: Imagen obtenida durante la realización del estudio.

El paciente estuvo hospitalizado 16 días; 
luego de mostrar una evolución favorable, fue 
dado de alta y se ordenó control mensual por 
consulta externa. Asimismo, fue derivado al 
servicio de oncología para iniciar tratamien-
to adyuvante con quimioterapia cada 25 días 
por tres ciclos, observando su evolución clí-
nica y ajustándose a su requerimiento con 
posibilidad de radioterapia posterior a con-
trol de parámetros clínicos, imagenológicos y 
de laboratorio, al cual se está a la espera en 
la actualidad. Luego de seis meses de posto-
peratorio, aún con pronóstico desfavorable, 
permanece estable, atendiendo a controles 
bajo manejo médico multidisciplinario.

DISCUSIÓN

Las manifestaciones clínicas de LHP no son 
específicas y, por lo general, los tumores son 
asintomáticos antes de su aumento de tamaño 
(11,12). La edad promedio de presentación 

está entre los 40 y 50 años, con edades ex-
tremas de 22 y 77 años (13). El síntoma más 
frecuente es dolor, de pequeña a mediana in-
tensidad, en hemiabdomen superior, acom-
pañado de pérdida ponderal, febrícula ves-
pertina y astenia (14). Mediante exploración 
clínica es posible identificar hepatomegalia o 
masa abdominal palpable en hipocondrio dere-
cho-epigastrio. Por lo general, se describen 
elevaciones inespecíficas de algún parámetro 
bioquímico de función/daño hepático: bilirrubi-
na, fosfatasa alcalina o transaminasas, mas no 
de marcadores tumorales específicos, como 
ocurrió en el caso aquí reportado, algo que sí si 
sucede en sarcomas presentes en otras partes 
del cuerpo. 

Por su parte, el diagnóstico por imagen no 
aporta datos específicos (16,17), pues a tra-
vés de ecografía se evidencia como una tu-
moración hepática hipoecoica, mientras que 
en TAC trifásica, como masa heterogénea 
bien definida, hipodensa o isodensa por áreas 
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centrales de necrosis y con realce periférico, 
o como masa quística con pared gruesa (18) 
y con patrón angiográfico de masa avascular 
o importante neovascularización periférica pa-
tológica (19), superponible a cualquier tumor 
hepático. Finalmente, mediante resonancia 
magnética nuclear se observa un área hetero-
génea con lesión hipointensa en T1 e hiper-
intensa en T2 con posible encapsulación (2). 

La localización más frecuente del tumor se 
da en lóbulo derecho y es común que a la 
hora de realizar el diagnóstico se encuentre 
metástasis en alrededor del 40% (6), lo que  
concuerda con los datos reportados aquí. 
Por tanto, el diagnóstico diferencial debe es-
tablecerse entre diversos tipos de tumores 
sólidos hepáticos benignos (20,21) y malig-
nos, tales como hepatocarcinomas de dife-
rente estirpe (22), sarcoma primitivo o me-
tastásico (8) e incluso sarcomas de la vena 
cava retrohepática (23).

En la actualidad y En la mayoría de series 
de casos (20,24,25), el diagnóstico de sar-
coma hepático puede establecerse preope-
ratoriamente, mediante citología o biopsia 
percutánea guiada por imagen; sin embar-
go, si la lesión hepática aparenta malignidad 
y se considera resecable su diagnóstico se 
realiza postoperatoriamente, tal como ocu-
rrió en este caso. El diagnóstico histopato-
lógico muestra cuatro tipos de leiomiosar-
comas: 1, 2, 3 y 4, los cuales se definen 
como bien diferenciado, moderadamente di-
ferenciado, pobremente diferenciado y leio-
miosarcoma mixoide, respectivamente (26). 
En el presente caso el paciente fue clasifi-
cado en el tipo 1, pues  el estudio inmuno-
histoquímico evidenció desmina y SMA Po-
sitivos, pero negativo para S-100, CD117 
y NSE (18,19), lo que concuerda con los 
parámetros de esta tipología y confirmando 
así así el diagnóstico de LHP.

Al ser una masa hepática de gran tamaño 
que genera dificultad respiratoria por compre-
sión a estructuras vecinas y que presenta una 
nutrida vascularización periférica, la posibili-
dad de toma percutánea guiada por imagen 
es descartada debido al alto riesgo de san-
grado. Las hepatectomías regladas o atípi-
cas con márgenes de seguridad son el trata-
miento de elección, no obstante, y debido al 
avanzado estado evolutivo de la enfermedad 
al momento de su diagnóstico, la enucleación 
seguida de tratamiento quimioterapéutico es 
otra opción terapéutica, incluso en casos con 
metástasis (8), la cual, en el presente caso, 
fue a priori la mejor opción, siendo un caso 
excepcional con aparente ausencia de metás-
tasis y bordes quirúrgicos libres.

Al ser este el único tratamiento que per-
mite expectativas de sobrevivencia prolonga-
da, su análisis revela los principales factores 
pronósticos favorables: edad inferior a 50 
años, diagnóstico precoz con tamaño inferior 
a 5 cm, localización del tumor, cirugía radical 
con márgenes de seguridad, tratamiento ad-
yuvante con quimioterapia y, como última op-
ción, trasplante hepático (9). En un estudio, 
King et al. (27) describen casos con grandes 
tumores que luego de cinco años presenta-
ban una tasa de supervivencia del 18%, así 
como casos con cerca de 80% tumores pe-
queños con márgenes libres. Por su parte, 
Gates et al. (28) señalan que la combinación 
de cirugía con quimioterapia ofrece una su-
pervivencia media de 3.3 años. 

Los LHP pueden presentar metástasis 
principalmente vía hematógena hacia el pul-
món, seguido de vía linfática y peritoneal. Al 
respecto, Shivathirthan et al. (29) describen 
que el rango intermedio en la identificación 
de metástasis entre leiomiosarcoma primario 
y LHP fue de 29 meses (rango: 6-58 meses). 
Además, señalan que los criterios de inope-
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rabilidad pueden incluir: propagación extra-
hepática del tumor, tumor intrahepático difu-
so y función hepática deteriorada (29).

El paciente del presente caso ha recibi-
do 3 ciclos de quimioterapia con ifosfamida 
+ doxorubicina; igualmente, ha asistido a 
controles mensuales clínicos, de laboratorio 
y de imagenología. Sin embargo, el rol de la 
adyuvancia con quimioterapia/radioterapia 
no está bien definido, pues a pesar de que 
la quimioterapia en forma de doxorubicina e 
ifosfamida muestra un curso lento de la en-
fermedad y puede prolongar la supervivencia 
en resecciones con estadio R1, n hay sufi-
ciente evidencia en tumores irresecables y 
en metástasis por LHP (30).

El rol del trasplante hepático aún es con-
troversial, pues tiene porcentajes bajos de 
supervivencia y recurrencias del 95% antes 
de los seis meses (31). 

CONCLUSIONES

El LHP es un tumor extremadamente raro que, 
en la mayoría de los casos, se diagnostica en 
estadios avanzados, lo que retrasa su trata-
miento y empeora su pronóstico. Su hallazgo 
debe ser sospechado en pacientes con ma-
sas tumorales de gran tamaño. Ahora bien, a 
pesar de contar con gran cantidad de estu-
dios avanzados de imagen, su diagnóstico es 
totalmente histopatológico, mientras que su 
tratamiento, quirúrgico, en la mayoría de los 
casos y dependiendo de varios factores. Este 
caso destaca la terapia quirúrgica y el diag-
nóstico de este tumor tan poco frecuente. 
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