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INTRODUCCION

Los tumores hepaticos en los nifios constituyen un grupo
heterogéneo de neoplasias que simulan diferentes estructuras
del higado. de esta forma existen neoplasias parecidas a
células normales del higado.

El hepatoblastoma es el tumor hepatico maligno mas
frecuente en la edad pediatrica. (1). La frecuencia de esta
neoplasia en México se desconoce, en el Hospital Infantil de
México se ha observado un aumento en el namero de casos
diagnosticados en los ultimos 10 arios, por lo que decidimos
revisar la experiencia en el Hospital con esta neoplasia en el
periodo comprendido entre 1981 a 1990.



ANTECEDENTES

El higado deriva del endodermo y mesodermo dando
origen al primordio hepatico hacia la mitad de la tercera
semana de desarrolloy en esta semana aparecen las células de
Kuffer, tejido conectivo y las células hematopoyéticas las
cuales disminuyen gradualmente a partir de los dos ultimos
meses de la vida intrauterina quedando al momento del
nacimiento sdlo pequenos islotes hematopoyéticos.

En la décima semana de-desarrollo el peso del higado es
aproximadamente el 10% del peso corporal total atribuyéndo-
se esto, en parte, a los abundantes sinusoides; al momento del
nacimiento el peso de la glandula corresponde tan solo al 5%
del peso corporal total y en la décima segunda semana del
desarrollo se inicia la formacion de bilis.(2)

Este 6rgano tiene la capacidad de ignorar la introduccién
de masas tumorales, lo que explica el diagndstico tardio de
~ estas patologias; y necesitindose el reconocimiento del
pediatra,la habilidad del cirujano pediatra y la intervencion
del oncélogo para su tratamiento, asi como métodos de
imagenologia para su diagnostico oportuno.

El hepatoblastomna es un tumor raro entre las neoplasias
malignas que se presentan en la edad pediatrica , existen
estudios donde se informna que la frecuencia es del 25-45% de
los tumores en la infancia y el 50-60% de los tumores malignos
del higado, siendo el tumor primario mas frecuente en niros
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antes de los 5 afios de edad, con una incidencia mayor en nifios
menores de 2 afios (1).

Cuando se presenta en ninos menores de 5 arfos existe
predominio en el sexo femenino con una relacién de 1.74 a
1.4:1, desapareciendo esta relacion en nifios mayores de 5
anos de edad (1). La presentacion familiar de este tumor es
muy rara, asi como la asociacion con el virus de la hepatitis B
(3).

Se ha encontrado que el l6bulo hepatico derecho es el mas
frecuentemente afectado y que en un 15 a 30% ocupa ambos
l6bulos, los hallazgos clinicos mas frecuentemente referidos
son hepatomegalia y distensién abdominal en lactantes y
preescolares, ademas, en lactantes menores se asocia a vomi-
tos postprandiales inmediatos, pérdida de peso, masa abdo-
minal dolorosa y en muy raras ocasiones ictericia (4).

El hepatoblastoma se clasifica histopatologicamente en
cuatro grandes grupos que son: Epitelial, Mixto, Teratoide y
Anaplasico. El hepatoblastoina epitelial a su vez se subdivide
en 3 subtipos o variedades histolégicas (1).

HEPATOBLASTOMA:

TIPOS HISTOLOGICOS VARIEDADES
I.- EPITELIAL A) FETAL
B) EMBRIONARIO
C) MIXTO (FETAL Y EMBRIONARIO)
II.- MIXTO (EPITELIAL Y MESENQUIMATOSO)
- TERATOIDE
IV- ANAPLASICO



Tipo Epitelial

El tumor esta compuesto por células fetales o embrionarias
o ambas entre mezcladas; las células fetales son mas peque-
fnas que los hepatocitos normales y tienen un ntcleo y
citoplasma relativamente pequenos, parecidas al hepatocito
del feto de la sexta ala octava semana de gestacion, acomodan-
dose con patrén irregular con canaliculos biliares irregulares
presentes entre células, siendo separados los cordones por
sinusoides y células endoteliales, contienen en su citoplasma
glucogenoy grasa neutraen cantidades variables en diferentes
areas del tejido, dando un patrén claro y obscuro a bajas
magnificaciones microscopicas. Las células embrionarias pre-
sentan nucleo y citoplasma mas grande, estas asumen una
configuracion tubular y acinar que asemeja ductos formados
tempranamente en el higado ‘embrionario, ademas contienen
organelos no encontrados en el higado fetal y las mitosis son
frecuentes (1).

Tipo Mixto:

Contiene elementos principalmente del tejido
mesenquimatoso primitivo y del tipo epitelial mezclados, iden-
tificandose en éste, ademas fibroblastos, colagena y material
parecido al osteoide (1).

Tipo Teratoide:

Esta compuesto por elementos epiteliales, ademas se
acompariia de elementos heterdlogos como son: miisculo
estriado, quistes epiteliales, epitelio escamoso y células de la
neuroglia (1).



Tipo Anaplasico:

Esta compuesto por células pequenias indiferenciadas con
nucleos hipercromaticos y citoplasma escaso, que crecen
formmando mantos de células no unidas, las células no produ-
cen glucégeno, grasa o bilis, este tipo de turmnor afecta a nifios
menores de 8 meses de edad (1).

El hepatoblastoma se ha clasificado clinicamente en esta-
dios para su mejor abordaje y estudio (5)

ESTADIO I: Lesion lobar unicéntrica menor de 6 cm de
diametro; quirtirgicamente resecable.

ESTADIO II: Lesion lobar mayor de 6 cm de diametro.

IT A: Con margenes quirirgicos no comprometidos.

II B: Con margenes quirtirgicos comprometidos.

II C: Multicéntrico en un solo lébulo. ,

ESTADIO IMI: Lesién multicéntrica que afecta ambos 1obulos.

ESTADIO IV: Enfermedad metastasica.

IVA: Extension directa a visceras adyacentes.

IVB: Extension a distancia.

HALLAZGOS DE LABORATORIO

En los pacientes con hepatoblastoma las pruebas de funcién
hepatica generalmente son normales cuando estin alteradas, se
reporta una asociacién de mal pronéstico en los pacientes que
tienen la aspartato aminotransferasa elevada (6).

En este tipo de tumor encontramos trombocitosis mayor
de 500,000 pudiendo alcanzar hasta el millon.
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MARCADORES TUMORALES

Se haobservadola elevacion dela alfa feto proteina, la cual
es una oncoproteina que se produce en el higado y sacovitelino
que se utiliza como marcador tumoral siendo esta de ayuda
diagndstica ya que se encuentra elevada en un 80-90% de los
hepatoblastoma (5). Se informa que la alfa feto proteina se
considera elevada por encima de 100 ng /ml (7) encontrandose
generalmente elevada en suero cuando la masa tumoral es
mayor de 4 a 5 cm de diametro (7).

La determinacion de esta oncoproteina nos ayuda en el
seguimiento de los pacientes ya que posterior a la reseccién
quirargica del tumor los niveles séricos disminuyen, si des-
pués delaresecciéon quirirgica se encuentran niveles elevados
se considera una reseccion incompleta, aunque ocasional-
mente se han observado niveles séricos progresivamente
menores de alfa feto proteina con aurnento de la masa tumoral (7).

La alfa feto proteina se ha encontrado en dos formas; la
altamente glicosilada y poco glicosilada; la alfa feto proteina
altamente glicosilada se eleva en las proliferaciones hepaticas
benignas y 1a alfa feto proteina poco glicosilada se eleva en las
proliferaciones malignas.

La presencia de estas proteinas se ha observado que
correlaciona con la actividad enzimatica de las células
tumorales, ya que, los niveles de carbohidratos de la alfa feto
proteina dependen de la glicosilasa fetal presente en el tejido
tumoral, la cual también se encuentra en el saco vitelino,
higado normal y células del hepatocarcinoma (7).
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Se ha estudiado otro marcador, la protrombina acarboxilada,
(proteina inducida por ausencia de vitamina K o PIVKA I); en nifios
con hepatoblastoma se ha encontrado concentraciones elevadas en
plasma sugiriendo que la elevacién del PIVKA Il en los pacientes no
es por deficiencia nutricional de vitamina K sino por la produccién
de PIVKA Il de las células tumorales (8).

Sehareportadolaasociacién de hepatoblastoray cistationuria;
la cistationina es un metabolito de la metionina, que se metaboliza
por una enzima dependiente de la piridoxina cistationasa, este
metabolito no es excretado normalmente en orina y cuando se
encuentra presente es secundario a cistationuria congénita prima-
ria o hepatoblastoma siendo este productor de cistationina la cual
pasa a la sangre y se elimina por orina, esta eliminacién es
directamente proporcional al tamafio del tumnor (9).

Anomalias Congénitas

El hepatoblastoma se ha asociado a anomalias congénitas en
un5%delos casos, (1) que puedeninfluiren su presentacion clinica,

tales como:

OAusencia de glandula suprarrenal derecha.

OEmbriopatia alcoholica.

OSindrome de Beckwith Wiedeman.

ODisplasia del 16bulo de la oreja, Macroglosia, fisura palatina.
OCistationuria.

0Sindrome de Down, Sindrome de malrotacion del colon, Diverticulo de Meckels,
Térax excavatum, Rifiones intra toricicos, arteria coronaria tnica.
ODuplicacion uretral.

OHidrops fetalis.

OHemihipertrofia.

OTejido pulmonar heterotépico.

OPrecocidad isoscxual.

OAdministracién de citrato de clomifeno a las madres.
DAnticonceptivos orales.

OPoliposis coll familiar.

OConducto arterioso persistente.

OHemia diafragmatica derecha.

OTumor de Wilms.

OHernia umbilical. 11



ESTUDIO HISTOPATOLOGICO

Biopsia del Tumor

Actualmente la biopsia del tumor se realiza mediante
laparotomia exploradora tomandose del tejido tumoral; este
método permite explorar el higado, determinar el tamario del
tumor y producir hemostasis rapidamente, asegurandonos
una muestra adecuada para estudio (4).

Piezas Operatorias

Se pueden recibir piezas quirirgicas de la reseccion
primaria, las cuales dependiendo del tamario del tumor pue-
den ser segmentectomias o lobectomias.

El examen histopatolégico completo debera de incluir
tipos histolégicos y margenes quirirgicos, cuando se utiliza
quimioterapia con reseccién quirirgica posterior.

En la tipificacién del tumor tendra que tomarse en cuenta

el tipo histolégico inicial y los cambios inducidos por la
quimioterapia. ’
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TECNICAS DE IMAGEN

Los nuevos- avances en imagenologia son de gran ayuda
diagnoéstica ya que permiten establecer la localizacion y exten-
sion del tumor hepitico, con alto grado de exactitud. La combina-
cioén de Ultrasonografia, Tomografia Axial Computarizada, Reso-
nancia Magnética Nuclear se utilizan para un diagndstico certero
en la mayoria de los casos, pero estas modalidades no
diferencian los distintos tipos histologicos (16,17).

El uso de la Ultrasonografia en la evaluacién del tumor
puede demostrar masas dentro del parénquima hepatico o
hilio hepatico, define el tamario, la relaciéon con los vasos
portales, vias biliares y otras estructuras importantes, ade-
mas en adultos se ha usado esta técnica de imagen para
realizar biopsias hepaticas, sin experiencias en nifios (18, 19).

La Tomografia Axial Computarizada nos proporciona una
vision amplia de las areas afectadas y nos ayuda a detectar
lesiones pequenas intrahepaticas, con la introduccion del
medio de contraste intravenoso nos ofrece una gran vision de
los vasos sanguineos afectados para asi definir el estadio
tumoral y programar mejor el manejo quirargico (20).

La Resonancia Magnética nos ofrece ayuda en tumores
solidos, asi como nos define mas claramente que otros méto-
dos de imagenes las estructuras vecinas afectadas, margenes
tumorales, realizandose en los pacientes un abordaje quirir-
gico adecuado y una reseccion completa del tumor. Este
método conjuntamente con la Tomografia contrastada han
reemplazado en un 90% o mas la Angiografia (20).
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Métodos radiograficos demostraron que la calcificacion y
lobulacion de tumores hepaticos puede diferenciar al
hepatoblastoma de otros tumores hepaticos, en infantes me-
nores de 5 anos de edad (21).

En otro estudio se demostré que el rastreo 6seo no es
necesario para detectar alteraciones oseas secundarias al
hepatoblastomaya que se encontré en 11 pacientes sometidos
arastreo que solamente 3 presentaron alteraciones éseasy en
radiografias simples de hueso, fueron en 6 pacientes, obser-
vandose osteoporosis en estos casos. Con el rastreo 6seo se
observaron 2 tipos de alteraciones:

1) Actividad focal aumentada en la metafisis de los huesos
largos con pérdida delarelacion de la metafisis por osteoporosis
de los huesos a nivel de la linea de crecimiento.

2) Reduccién generalizada del metabolismo 6seo.(21)

La gammanografia con coloides radiolabiles marcado con
Tc99 han sido usadas para localizar lesiones hepaticas, sin
embargo algunos hepatoblastomas producen imagenes
ganmagraficas parecidas a tumores benignos, por lo que su
uso es poco confiable.
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TRATAMIENTO

Se han usado diferentes esquemas de tratamiento, entre
ellos la quimnioterapia, como tratamiento tinico, quimioterapia
coadyuvante, quimioterapia prequinirgica, quimioterapia intra-
arterial, radioterapia y la extirpacion quirargica del tumor.

Quimioterapia

La quimioterapia como tratamiento tinico, se usoé hacealgunos
afios, la cual consistia en administrar una combinacién de
adriamicina, 5 fluoruracilo ,vincristina y actinomicina D.

Actualmente se reconﬁenda el uso de cisplatino 20mg/
m2/dia por 5 dias y adriamicina a 25 mg/m2/dia por 3 dias
a infusién continua ofreciendo menores efectos adversos.(4)

Quimioterapia Coadyuvante

Estaes administrada, posterior ala extirpacién quinargica
del tumor recomendandose el uso de adriamicina y cisplatino
a dosis antes mencionadas y a infusién continua, pero,
iniciAndose este esquema 4 semanas después de haber sido
resecado el tumor para asi tener una regeneracion adecuada
del tejido hepitico remanente admistrandose este esquema en
un total de 6 ciclos (4).
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Quimioterapia Prequiriirgica

En el manejo pre-operatorio de los pacientes con
hepatoblastoma se han usado diferentes esquemas y se reco-
mienda en la literatura el uso de cisplatino a 20mg/m2/dia,
por 5 dias y la adriamicina a 25mg/m2 por 3 dias a infusién
continua, encontrandose una disminucién del tumor la cual
se puede controlar con tomografia computarizada y reporta
reduccion de este en un 35% a 95% . En un estudio en el que
se revisaron10 tumores no resecables los cuales posterior-
mente estos fueron extirpados exitosamente con menores
efectos secundarios. En firma similar en otro estudio de 15
pacientes de tumores no resecables se realizd reseccion con
éxito en 12 de ello (4).

Un Grupo propuso el tratamiento a base de vincristina,
ciclofosfamida, adriamicina, 5 Fluoruracilo, obteniéndose res-
puesta de un 44% en 16 pacientes con una sobrevida promedio
a 30 meses { 1{) ) al igual que otro grupo realizé estudio con las
mismas drogas pero con 11 pacientes observandosereduccion
de la masa tumoral en 9 pacientes de los 11, resecandose
posteriormente, siendo los efectos secundarios mayores al
tratamiento que se recomienda actualmente (10).

En un estudio realizado por Ortega y Colaboradores se
utilizé giuimioterapia a base de cisplatino y doxorubicina a
infusion continua previa la reseccion tumoral obteniéndose
reduccion del tumor en el 61% de los hepatoblastomas (11).
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Quimioterapia Intraarterial

Se han obtenido buenos resultados a la eolocacién de un
catéter percutaneo a la arterla hepatica con la aplicacién
intraarterial de cisplatino y 5 floururacilo conjuntamente con
lipidol, obteniéndose disminucién del tumor en dos pacientes en
quiénes se administro; el uso de este método es limitado porque se
obtiene buena respuesta con el tratamiento sistémico (12).

Radioterapia

La radioterapia, ha sido utilizada solamente en pacientes
con metastasis o resistencia a la quimioterapia. Recomendan-
dose el uso de 1,200a 2,000 cGy. y adosis altas hacialas areas
del tumor y de las metastasis. Observandose también que la
combinacién de radioterapia mas ‘quimioterapia no es un
tratamiento curativo.

Procedimiento Quirirgico

La extirpacion completa del tumor es el tratamiento ideal
de las neoplasias malignas del higado (1).

La reseccion quirirgica de los tumores por medio de
hepatectomia se realiza por via toracoabdominal ya que este
procedimiento ofrece la visualizacién adecuada de las arterias
y ademas evita el desarrollo de presion negativa intratoracica,
lo cual puede causar aspiraciéon de aire a un sistema venoso
abierto (4). La reseccion del tumor va a depender del estadio,
tamano y diseminacion intraglandular.
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Transplante Hepético

Los transplantes hepaticos se han realizado en casos
seleccionados de hepatoblastomas como otra modalidad del
tratamiento, con un modesto éxito, ya que se refiere a una alta
incidencia de recurrencia durante los 18 a 36 meses posterio-
res al transplante (13). Se acepta que el valor del transplante
hepatico deberia estar confinado a pacientes con enfermeda-
des potencialmente curables y esta indicaci6én es aceptada
universalmente (13) ; sin embargo puede ser beneficioso en
aquellas enfermedades avanzadas confinadas al higado con
tumores en estadiol allen quiénes lareseccion es posible (13).

Koneru y colaboradores informaron sobre 12 casos de
pacientes con hepatoblastomas en los que serealizé transplante
hepatico; el 50% se encuentran vivos sin evidencia de
recurrencia del tumor a un aro, el 25% fallecieron por
recurrencia del tumor y el 25% restante por otras causas, los
autores mencionan en su estudio, que los tumores
intrahepaticos unifocales tuvieron un mejor pronéstico com-
parado con los tumores multifocales , al igual los que
presentan invasion vascular asi como los de tipo histolégico
epitelial y fetal (14).

Mills v colaboradores observaron que un 70% de los
pacientes tienen sobrevida a 5 arios posterior al transplante
dependiendo de la aceptacion del injerto por el huésped, de la
funcion hepatica y de las infecciones presentadas posterior al
transplante (15).

La ciclosporina asi como la prednisona a dosis bajas han

tenido efecto en el manejo de la inmunosupresion después del
transplante hepatico, sin embargo, los efectos colaterales de

18



estas drogas, como nefrotoxicidad e hipertensién son frecuen-

_tes, otro problema es el rechazo agudo ya que en modelos de
experimentacion se han observado que causa necrosis
hemorragica aguda alterando la funcionalidad del higado.

PRONOSTICO

Serefiere en la literatura que laresecabilidad del tumor es
el indicador mas confiable para establecer el pronéstico,
ademas de las complicaciones en el transoperatorio y las
enfermedades asociadas al tumor.

Se estudiaron diferentes tipos de hepatoblastomas donde
la sobrevida fue de 93% a 2 arios con reseccién completa del
tumor, siendo este ded tipo epitelial fetal, en comparacién con
una sobrevida de 11% de los que se realizé la reseccion
incompleta. Los pacientes con el tipo epitelial embrionario
presentaron una sobrevida de 57% cuando se resecé comple-
tamentey cerosilareseccion es incompleta. En el patréon mixto
se observo 91% de sobrevida a reseccién completa y 41%
incompleta, el tipo anaplasico tiene mal pronéstico indepen-
dientemente de la reseccion que se le practique (1).

En un estudio informado de 20 casos de los cuales 38.8%
fueron hepatoblastomas resecables y 43.3% tuvieron una
resecciém completa con una sobrevida de 78% a un aro, 55%
a tres anos y 21% a cinco arios, un 7.3% tuvo una reseccién
incompleta siendo la sobrevida de un 21.8% a un afio (13).
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La mortalidad quirargica global que se reporta en la
literatura es de 47%, post operatoria del 73% observandose
que esta aumenta si existen alteraciones concomitantes como
cirrosis y la presencia de sangrado importante mayor o igual
a4 litros en el transoperatorio o de la persistencia del sangrado
en el postoperatorio (1).

MATERIAL Y METODOS

De 170,640 ingresos repdrtados por el servicio de Estadis-
tica del Hospital Infantil de México “Dr. Federico Gomez"
durante el periodo comprendido entrelos afios de 1981 a 1990,
2,760 fueron por enfermedad oncoldgica y de estos 23 casos se
les diagnostic6 hepatoblastomas siendo solamente 18 casos
valorables.

Se revisaron los expedientes clinicos, radiologicos y de
patologia de todos los casos buscando los antecedentes mas
importantes como se destacan edad, sexo, sintomas, tiempo
de evolucion, ademas exploracion fisica; de la misma manera
se analizaron los hallazgos radiogrificos, quirirgicos y causas
de muerte.

Ademas se analizd la evolucién clinica de cada paciente

terapéutica quirargica empleada, hallazgos de laboratorio y
complicaciones en los diferentes tipos de hepatoblastoma.
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RESULTADOS

De los 18 pacientes con hepatoblastoma 13 fueron del
sexo masculino ( 72.2%) y 5 del sexo femenino (27.7%)con edad
minima de 2 meses, maxima de 72 meses y con un promedio
de 37 meses.

Los sintomas clinicos mas frecuentes fueron, dolor abdo-
minal en 7 pacientes (38.8%), anorexia en 5 (27.7%), diarrea
en 3 (16.6%), vomitos en 2 (11.1%), adinamia en 1 (5.5%).
(Figura 1).

Los signos clinicos fueron distensién abdominal en 16 pacien-
tes (88%), hepatomegalia en 15 (83.3%), pérdida de peso de 1 kilo
por mes en 5 (27.7%), fiebre en 5 (27.7%9). (Figura 2).

En general se realizaron estudios deimagenologiaen 17 de
18 pacientes (94.4%):

Radiografia de Térax

Se realizaron en 10 pacientes (55.5%) de las cuales 6 se
reportaron normales (60%) y 4 anormales (40%) con los
siguientes hallazgos: una opacidad parahiliar probable
metastasis, otra reporto opacificacion diafragmatica derecha
y en 2 casos se reportan metastasis paracardiacas derechas.
(Cuadrol).
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Radiografia simple de abdomen:

Se realizaron en 7 pacientes encontrandose que en 2
fueron normales (28.5%) y en 5 fueron anormales (7 1.4%), con
los siguientes hallazgos: 2 reportaron masa que comprime el
estémago, 2 con masa dependiente de higadoy 1 con masa que
ocupaba todo el abdomen . (Cuadro 1).

Tomografia Axial Computarizada

Se realizaron 7 Tomografias de abdomen, de los 18 pacientes
(38.8%) todas fueron anormales, reportiandose : 2 con tumor sélido
queocupa todo el abdomen, 2 con tumor ovoide hipedensohepatico,
1 con tumor dependiente de higado, 1 con esplenomegaliay 1 con
masa abdominal que comprime otros érganos (Cuadro 1).

Venocavografia

Se realiz6 venocavografia en 6 pacientes de los 18 (33.3%)
reportandose que la mitad fue anormal con los siguientes
hallazgos: 1 reporté masa abdominal, 1 neoplasia hepatica y
en un paciente no circulé el medio de contraste por compresion
del tumor a vasos. (Cuadro 1).

Ultrasonido Abdominal

Se realizaron ultrasonidos abdominales a 15/ 18 pacien-
tes (83%) encontrandose los siguientes hallazgos: en todos se
reporté masa tumoral dependiente de higado, al mismo tiempo
se reportd en un caso, masa tumoral dependiente de higado
compatible con Linfoma de Hodgkin (6.7%) y en otro caso, se
reporté masa abdominal dependiente de higado compatible
con Budd Chiari (6.7%) (Figura 3).
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Hallazgos Quirargicos

De los 18 pacientes, 16 se sometieron a laparotomia
exploradora {88.8%) en nuestra Institucion, 2 pacientes fue-
ron operados en otros centros hospitalarios y se cuenta con los
resiimenes clinicos de envio, encontrandose que en 14 pacien-
tes (77.7%) el lobulo hepatico afectado fue el derecho, en 2
pacientes ambos l6bulos (casos 8,13), (11.1%) y en 2 el 16bulo
izquierdo (casos 12,16), {11.1%]) (Cuadro 2).

De los 16 pacientes que se les realiz6é laparotomia explo-
radora en el Hospital Infantil de México,a 12 se les realizo toma
de biopsia (75%) y en 4 pacientes hemihepatectomia derecha
(25%).

Los tipos histologicos encontrados fueron: Epitelial 11
{61.1%). Mixto 4 (22.2%), y Anaplasico 3 (16.6%]). Los subtipos
epiteliales fueron: Fetal 5 (45.4%), Embrionario 4{36.3%) y
Mixto 2 (18.1%). Figura (4 y 5).

En nuestro estudio 12 pacientes (66%) fallecieron de estos
3 pacientes fueron durante el periodo transquinirgico, (casos
1, 10y 11); 9 sobre vivieron de 7 a 120 dias al procedimiento
quinirgico, falleciendo posterionente 5 pacientes por sangra-
do postquinirgico inmediato, (casos 2, 4, 5, 16 y 18); 1 por crisis
convulsivas y paro cardiaco,{caso 3); 1 por bronconeumonia,
nefritis intersticial y sangrado secundario al tratamiento con
quimioterapia combinada a base de vincristina, adriamicina,
5 fluoruracilo y radioterapia con cobalto en 3 sesiones; (caso
6); 1 por desequilibrio hidroelectrolitico y sangrado, (caso 17),
otro caso presento paralisis diafragmatica y sépsis (caso 13).
{Cuadro 2).
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En 5 pacientes (27.7%) se desconoce su evolucién, 2 de
ellos fueronenviados al centro hospitalario quelos remitié(casos
14y 15), noregresando a este hospital para seguimiento de los
3 pacientes operados en nuestro hospital, uno de ellos se
desconoce su evolucion ya que solicitd alta voluntaria, (caso 7)
y los 2 restantes no acudieron a sus citas casos (8 y 9) por lo
que se consideran perdidos. (Cuadro 2).

Solamente un paciente (caso 12) vive hastala fecha de este
estudio, clinicamente esta libre de tumor a 7 arios después del
diagndéstico. {Cuadro 2).

Tratamiento con Quimioterapia.

Cuatro pacientes (22.2% recibieron quimioterapia (casos
5,6.12,13) recibiendo combinaciones de vincristina,
adriamicina, 5 fluoruracilo y actinomicina D, por espacio de 1
mes, recibiendo 3 meses el paciente niimero 12, ademas el
paciente mimero 6 recibi6é radioterapia con cobalto en tres
sesiones con dosis total de: 3,000 Rads. ’

Metéstasis

Se observaron metistasis al diagndstico en 2 pacientes
(11.1%) 1 paciente la presenté a pulmén y otro a intestino
delgado, aorta abdominal y vena porta. (Cuadro 1).
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Hallazgos de Laboratorio

Se realizaron examenes de laboratorio a los 18 pacientes
previo a la cirugia, encontrandose anemia en 9 pacientes
(50%). leucocitosis en 2 {11.1%), leucopenia en 1 (5.5%) y
bandemia en 1 (5.5%). ’

Las pruebas de funcionamiento hepatico se realizaron en
todos los pacientes encontrandose hipoalbuminemia en 7
(38.8%), transaminasemia en 5 (27.7%), plaquetopenia en 3
(16.6%), hiperbilirrubinemia en 1 (5,5%), tiempos de coagula-
cidn prolongados en 9 (50%), realizandose determinacion
sérica de alfa feto proteina en 4 pacientes {22.2%) encontran-
dose elevada en todos. {Figura 6).

Complicaciones

En 16 pacientes se reportan Is siguientes complicaciones,
sangrado transoperatorio, en 3 (81.2%) con minimo reportado
aproximadamente de 250 ml y maximo de 1 litro con un
promedio de 625 ml acompanandose de choque hipovolémico
a pesar de las reposiciones en el quiréfano en todos los casos;
uno presentd crisis convulsivas a 3 meses del postquirirgico,
los pacientes enviados de otres centros hospitalarios no repor-
tan complicaciones durante la cirugia en hoja de envio.

25



DISCUSION

El hepatoblastoma es el tumor hepatico maligno mas
frecuente dentro de los primeros 5 afios de vida, presentandose
con mayor frecuencia en menores de 2 afios, con predominio
del sexo femenino y después de esta edad se invierte esta
relacién. La presentacion familiar es muy rara, el 16bulo
hepatico derecho es el mas frecuentemente afectado y el tipo
histolégico mas frecuente es el epitelial. La presentacion
clinica en la mayoria de los pacientes es distensién y dolor
abdominal y las alteraciones en los examenes de laboratorio
referido son trombocitosis y ocacionalmente alteraciones en
las pruebas de funcién hepatica.

Los estudios radiograficos simples no son de gran utilidad
para el didgnostico de este tumor, por otro lado la Tomografia
Computarizada, Resonancia Magnética y ultrasonido abdomi-
nal combinados son de alto grado de exactitud para establecer
el diagnostico y la extension de la masa tumoral.

En el Hospital Infantil de México y en general en México se
desconoce la frecuencia real de este tumor y asi como tampoco
se cuenta con estudios clinico-patologicos realizados en los
hospitales pediatricos de tercer nivel.

Por lo que se analizé la experiencia del hospital en el
periodo comprendido entre 1981-1990, encontrandose que la
frecuencia conrelacion a los ingresos oncolégicos fue del 0.6%
y del 0.01% del total de ingresos al HIMFG en los 10 aiios de
estudio.

Por otro lado se encontré que el sexo masculino predominé
aun siendo los pacientes en su mayoria menores de 5 arios,lo
que esta en desacuerdo con la literatura mundial.
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El estudio histolégico de nuestros pacientes se encontré
que el tipo histolégico mas frecuente fue el hepatoblastoma
epitelial lo que esta de acuerdo con lo publicado en la literatura
revisada .

En los examenes de laboratorio de nuestros pacientes
ninguno demostré trombocitosis pero se encontraron altera-
ciones de las pruebas de funcionamiento hepatico en un 27%
de los pacientes.

En todos la pacientes a quienes se les realizaron estudios
de imagenologia se les diagnosticé tumor hepatico .

Aninguno de los pacientes de este estudio se les adminis-
tré quimioterapia preoperatoria. A 16 pacientes se les realizé
laparotomia exploradora; a 12 biopsia del tumor y solo a 4
pacientes se les realizé extirpacién quirtirgica del tumor
(hemihepatectomia).

La mayoria de los pacientes mostraron tumores muy
grande irresecables, lo que traduce una evolucién prolongada
y por lo tanto un envio o diagnaéstico tardio .

No se pudo hacer una correlacion del tiempo de sobrevida
con el tipo histolégico, debido a que la mayoria de los casos
fallecieron durante o en el periodo post operatorio inmediato
por problemas de sangrado como lo demuestran nuestros
datos.

Los 4 pacientes que sobrevivieron a la biopsia o reseccién
quirurgica recibieron quimioterapia a base de vincristina,
adriamicina, actinomicina D y 5 fluoruracilo y solamente un
paciente se encuentra vivo y libre de tumor a 7 arios del
diagnéstico .

Ninguno de los pacientes que recibié quimioterapia pre-
sentaron complicaciones graves.
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CONCLUSIONES

1.- El pediatra general debe conocer la edad de presenta-
cién y sintomas y signos iniciales de esta patologia para
establecer un diagnéstico oportuno.

2.- Como lo demuestran nuestros hallazgos la mayoria de
los pacientes con hepatoblastoma llegaron al Hospital Infantil
de México con tumores muy grandes irresecables.

3.- En el periodo de estudio evaluado no se utilizaba en
nuestro hospital la quimioterapia preoperatoria por lo que sélo
se realiz6 toma de biopsia en la mayoria de los pacientes.

4.- La mayoria de los pacientes que fueron sometidos a
exploracién quirargica y toma de hiopsia presentaron como
complicacion grave sangrado con choque hipovolémico.

5.- Con el advenimiento de los nuevos métodos de
imagenologia se puede establecer con certeza el tamnario y
extension del tumor y de esta manera planear mejor el
abordaje quirirgico para toma de biopsia y reseccion.

6.- En nuestra serie el tipo histologico mas frecuente fue
el hepatoblastoma epitelial.

7.- Los pacientes que recibieron quimioterapia no presen-
taron complicaciones importantes.

8.- Los pacientes con hepatoblastoma deben ser maneja-
dos enun hospital de tercernivel, ya que necesitan tratamien-
to multidisciplinario.
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HEPATOBLASTOMA

Imagenologia

(Cuadro 1)

RADIOGRAFIA

Nim. (%)

NORMAL (%) ANORMAL (%)

HALLAZGOS

TORAX

ABDOMEN SIMPLE |

TAC. ABDOMEN

VENOCAVOGRAFIA

10 (55%)

7 (39%)

7 (39%)

6 (33%)

8 (60%)

2 (28.5%)

3 (50%)

4 (40%)
5 (715%).

7 (100%)

3 (50%)

Opacdidad Parahiliar Derecha (1)

Opacidad Diafragma Derecho (1)
Matéstasis Paracardiaca (2)

Masa Comprime Estémago (2)

Masa ocupa Todo Abdomen (1)

Masa Dependients de Higado (2)

Tumor Sélodo Ocupa Todo Abdomen (2)
Tumor Ovoide Hipodenso Hepético (2)
Masa Abdominal Comprime Otros Organos (1)
Esplenomegalia (1)

Masa Abdominal (1)

Naopiasia Hep#tica (1)

No circula Medic de Contraste

por compresién de los vasos (1)



HEPATOBLASTOMA -

Cuadro General

9€e

(Cuadro 2)
U0 comme  Sex0 SOURPA coweucaciones | TPO  seaumento
1 3 M 1) cH EPFITELIAL (FYE) MUERTO
2 72 M 7 cH EPITELIAL (E) MUERTO
3 " " .80 CC-PCR MIXTO MUERTO
4 7 F 10 CH MIXTO MUERTO
. 5 72 M a0 CH MIXTO MUERTO
'S ) F 120 CH-B/N NEFRITIS  EPITELIAL (F) MUERTO
7 e M ALTA VOLUNTARIA  EPITELIAL (E) PERDIDO
8 "' ; 43 - M SE DESCONOCEN MIXTO - PERDIDO
o . as M SE DESCONOCEN  ANAPLASICO PERDIDO
00 M CH ANAPLASICO MUERTO
SRthe " ™ cH EPITELIAL (F) MUERTO
g 7 Y] 2555 NINGUNA EPITELIAL (FyE) VIVE
13 .68 F 0 PD ANAPLASICO MUERTO'
14 5 M SE DESCONOCEN  EPITEUIAL (E) PERDIDO
15 8 M SE DESCONOCEN  EFITELIAL (F) PERDIDO
18 - 2 F 1 cH EPITELIAL (F) MUERTO
17 7 M CH-DHE EPITELIAL (F) MUERTO
- o7 ¢ 3 CH EPITEUAL () MUERTO

D=Der, i=1zq, A=Ambos, CH=Choque hipovolémico, PCR=Paro, PD=Pardlisis DiafrAgma,
DHE=Desequilibrio Hidroelectrolitico, CC=Crisls Con , BN=B fa,(F) =Fetal,
{E)=Embrionario
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